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Editorial

Marianela Castillo-Ariza y Hugo Rafael
Mendoza-Tapia, dos referentes para las
presentes y futuras generaciones

Emilio Mena-Castro*
* Director Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral.

En este afio 2009 la pediatria dominicana ha pa-
sado por la dura prueba de perder a dos de sus figu-
ras mas connotadas. El profesor Hugo Rafael Men-
doza Tapia y la Dra. Marianela Castillo-Ariza.

La Dra. Castillo-Ariza fallecio en el mes de ju-
nio y el Profesor Mendoza Tapia, partiéo de este
plano en noviembre.

El Dr. Mendoza Tapia y la Dra. Castillo-Ariza
formaron parte de una estirpe especial de seres
humanos, en particular de médicos pediatras, en
cuyas personalidades confluian tres aspectos de-
terminantes: vocacion de servicio, pasion por en-
sefar y la necesidad de hacer de sus observacio-
nes empiricas investigaciones clinicas juiciosas,
con disefios metodologicos estrictamente cefiidos
al método cientifico. Para ellos, dar a conocer los
resultados de sus investigaciones a la comunidad
cientifica nacional e internacional era su mayor re-
compensa.

A la Dra. Castillo Ariza y al Profesor Mendo-
za Tapia les correspondio vivir una época singular
para la pediatria dominicana. Sus aportes en la con-

Vol 42,No. 1,2y 3

formacion de una escuela pediatrica genuinamente
dominicana estan contenidos en centenares de arti-
culos cientificos publicados en revistas nacionales
e internacionales y en varios libros de cuya autoria
nos beneficiamos quienes fuimos sus alumnos, las
generaciones de pediatras que les sucedieron, asi
como las que estan por formarse en el porvenir. No
obstante, a nuestro juicio, lo que sobredimensiona
a estas dos figuras irrepetibles, y lo que constituye
su mayor legado, son sus lecciones de vida, sobre
todo, su quehacer profesional y humano limpido,
de entrega absoluta a una causa, y apegados a los
mas altos valores éticos.

La Dra. Castillo-Ariza y el Profesor Mendoza
Tapia han marcado una impronta para las genera-
ciones presentes y futuras de pediatras en la Re-
publica Dominicana. Son los referentes a los que
habremos de apelar, porque son en esencia para-
digmas de dedicacion, sacrificio y honestidad per-
sonal.

Honremos por siempre sus memorias. Paz a sus
restos.
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Editorial

La Residencia de Neumologia Pediatrica.

Una experiencia valiosa

Emilio Mena-Castro*

* Director Ejecutivo Archivos Dominicanos de Pediatria. Director Hospital Infantil Dr.

Robert Reid Cabral.

Las residencias médicas en la Reptblica Domi-
nicana se iniciaron en la década del ‘60, sin em-
bargo, adquirieron reconocimiento universitario
formal a partir del afio 1973, con la primera resi-
dencia de pediatria, organizada por el esfuerzo del
Profesor Hugo R. Mendoza y un equipo de profe-
sionales, entre los que destacaban las Dras. Haydée
Rondoén, Josefina Garcia Coén, Marianela Casti-
llo- Ariza y los Dres. Teéfilo Gautier, Mariano
Defill6 Ricart y Julio Manuel Rodriguez Grullon.
A partir de entonces se sucedieron y adquirieron
reconocimiento por la Universidad Auténoma de
Santo Domingo las residencias en las especiali-
dades basicas, ginecologia y obstetricia, cirugia y
medicina interna. En la década del ‘80 sobrevino
una explosion de residencias médicas, sobretodo
en los principales hospitales de la Secretaria de Es-
tado de Salud Publica, el Instituto Dominicano de
Seguro Social y el Instituto de Cardiologia.

Con el discurrir del tiempo han ido surgiendo
otras residencias, especialmente entre las sub-es-
pecialidades. En el Hospital Infantil Robert Reid
Cabral el fenomeno de las residencias en las sub-
especialidades pediatricas inicid con la residencia
de cardiologia pediatrica, iniciativa de los Dres.
Mariano Defill6 Ricart y Joaquin Mendoza Estra-
da. A ésta sigui6 la residencia de infectologia pe-
diatrica por iniciativa del Dr. Jesus Feris Iglesias,
luego la de cirugia pediatrica por los esfuerzos de
los Dres. Héctor Otero Cruz y Fernando Diaz Espi-

nal. La residencia de hemato-oncologia pediatrica
inici6 a mediado de los ‘90 por iniciativa de la Dra.
Rosa Nieves Paulino, y de mas reciente creacion
son las de endocrinologia, urologia y neumologia
pediatrica. Estas ultimas por el empefio e iniciativa
de los Dres. Elbi Morla Baez, Radhamés Ovalle y
la Dra. Georgina Pérez Cairo, respectivamente.

La residencia de neumologia es de las més jove-
nes y justo en este 2009 acaba de lanzar su primera
promocion de neumologos pediatras, las Dras. Elsa
Camilo, Carmen Espaillat y Lisandra Cordero. La
trascendencia de esta sub-especialidad se eviden-
cia justo en el impacto que tienen los problemas
respiratorios como causa de morbi-mortalidad en
la edad pediatrica y la necesidad que tiene el pais y
nuestro sistema de salud de contar con especialis-
tas en esta disciplina para diseminarlos en toda la
geografia nacional.

En este numero de Archivos Dominicanos de
Pediatria publicamos tres trabajos llevados a cabo
en el contexto de esta importante residencia, que
en cierto modo son un testimonio de todo lo que
se puede alcanzar cuando se cuenta con lideres en
capacidad de enrumbar procesos que modifiquen
los estandares prevalecientes y abran caminos ha-
cia la calidad.

Nuestras congratulaciones a la Dra. Pérez Cairo
y a su formidable equipo por el esfuerzo que rea-
lizan cotidianamente desde el Hospital Infantil Dr.
Robert reid Cabral.
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Articulo original

Valvulopatia mitral congénita a propodsito
de 33 casos diagnosticados por
ecocardiografia transtoraxica

Ana Obdulia Castillo*, Mariano Defill6-Ricart* y Evelyn Lépez-Castillo*

* Dpto. Cardiologia. Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Santo Domingo, Repu-

blica Dominicana.

Resumen

Presentamos 33 casos de valvulopatia mitral con-
génita, diagnosticados por ecocardiografia bidi-
mensional doppler a color, transtoraxica, realiza-
da en la Clinica Infantil Dr. Robert Reid Cabral y
en el Centro de Diagnostico Especializado (CEDI-
SA) durante el periodo noviembre 2004-noviembre
2006.

Analizamos el tipo de lesion mitral de cada pacien-
te, lesiones cardiacas asociadas, complicaciones y
tratamiento. Hacemos hincapié en la importancia
del ecocardiograma como método diagnoéstico
confiable y de bajo costo. Finalmente comentamos
sobre el manejo quirargico de este tipo de paciente
hoy en dia.

Valvulopatia Mitral Congénita-Ecocardiogra-
ma.

Introduccion

Las anomalias congénitas de la valvula mitral
son poco frecuentes (1-2%)! y presentan rasgos
anatoémicos variables'?. La estenosis mitral congé-
nita puede encontrarse aislada o asociada a otras

Solicitud de sobretiros: Dra. Ana O. Castillo. Dpto. de Cardio-
logia. Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Av. Indepen-
dencia #2. Centro de los Héroes. Santo Domingo, Republica
Dominicana.

Vol 42,No. 1,2y 3

Abstract

We present 33 cases of Congenital Mitral Valve
Disease, that were diagnosed by transtoraxic
Color, Doppler Bidimensional Echocardiography
at the Clinica Infantil Dr. Robert Reid Cabral and
in Centro de Diagnéstico Especializado (CEDISA)
in Santo Domingo, Dominican Republic, from No-
vember 2004 to November 2006.

We analyzed the type of lesion of each patient, as-
sociated cardiac lesions, complications and treat-
ment. We enfatized the importance of the Echocar-
diogram as diagnostic method, sure and cheaper.
Finally we comment about the surgery treatment
of this patient today.

Valvulopathy Mitral Congenital-Echocardio-
gram

malformaciones congénitas, como comunicacion
interventricular, coartaciéon de aorta, comunica-
cion interauricular'679, El sindrome de Shone no
es mas que la asociacion de estenosis mitral con-
génita, anillo supravalvular mitral y coartacion de
aortaz.

Las lesiones de la valvula mitral pueden ser tan-
to congénitas como adquiridas como ocurre en la
fiebre reumatica. En vista de que las lesiones con-
génitas de la valvula mitral diagnosticadas en la
edad pediatrica, en medios como el nuestro, pais

3



subdesarrollado, pudieran confundirse con la val-
vulopatia mitral reumatica, cuando se presenta con
una historia vaga o en edad muy temprana, como
lo citan Defillé y col. en su casuistica de valvulo-
patia mitral reumatica en menores de 5 afios* o por
el contrario en los casos de pacientes con valvulo-
patia mitral congénita que se mantienen asintoma-
ticos y su deteccion no ocurre hasta la adolescencia
o0 la adultez como lo presentan Roelan, Maria Jesus
y col, donde hacen referencia a 3 casos de anoma-
lia congénita de la Valvula Mitral detectados a los
17,19 y 24 afios de edad respectivamente; decidi-
mos revisar los casos diagnosticados por nosotros
como valvulopatia mitral congénita, sus signos y
sintomas de presentacion, edad al momento del
diagndstico, cuadro clinico, complicaciones en los
casos en que se presentaron, caracteristicas eco-
cardiograficas de la valvula, lesiones asociadas,
su evolucion en los casos en que fuera posible, y
finalmente revisamos el manejo quirurgico a la luz
de los conocimientos actuales.

Material y Método

Revisamos los casos de valvulopatia mitral con-
génita diagnosticados por nosotros mediante eco-
cardiografia bidimensional transtoraxica en pacien-
tes en edad pediatrica durante el periodo noviembre
2004-noviembre 2006 en la Clinica Infantil Dr.
Robert Reid Cabral y en el Centro de Diagnostico
Especializado (CEDISA), ambos localizados en la
ciudad de Santo Domingo, Republica Dominicana.
Para dichos estudios se utilizaron un equipo SONO
1000; un equipo Hewlet Packet 1000 y un equipo
General Electric Vivid 3, todos con buena resolu-
cion, doppler pulsado, continuo y color. Se disefid
un protocolo para tales fines que incluia numero
de expediente, edad, sexo, edad de deteccion de
la anomalia, signos y sintomas de presentacion,
caracteristicas anatomicas ecocardiograficas de la
valvula mitral, hallazgos por doppler, anomalias
cardiacas asociadas, tratamiento clinico o quirar-
gico en los casos en que los hubo y evolucion en
aquellos casos en que eran conocidos previamente
o fue posible su seguimiento.

Para completar dicho protocolo se procedio a
revisar los expedientes de aquellos pacientes que
ya eran conocidos del Departamento de Cardiolo-

Castillo AO, Defillo-Ricart M y Lépez-Castillo E

gia Pediatrica de la Clinica Infantil Dr. Robert Reid
Cabral y a los no conocidos se les hizo historia
clinica, radiografia de torax y electrocardiograma
para asi poder incluirlos en el estudio.

Resultados

De los 33 pacientes en estudio 15 (45.4 %) co-
rrespondieron al sexo masculino y 18 (54.5%) al
sexo femenino (Fig. 1). La edad oscilo desde 1 dia
a 12 anos, con una media de 6 afos.

Con relacion al tipo de lesion valvular, 18 pa-
cientes (54 %) presentaron insuficiencia mitral; 10
pacientes (30.3%) presentaron doble lesion mitral
y 5 pacientes (15 %) presentaron estenosis mitral
aislada; 4 de ellos ligera y s6lo 1 moderada. Fig.
2.

En nuestra casuistica 10 pacientes (30%) pre-
sentaron valvulopatia mitral aislada, el resto de
los pacientes, 23 (70%) tenian algun otro defecto
asociado. Las cardiopatias congénitas representan
0.8-1 % de las malformaciones congénitas y de

BFEM
EMASC

Fig. 1. Pacientes con valvulopatia mitral congénita
segun sexo.
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Fig. 2. Tipo de lesion mitral en los pacientes con val-
vulopatia mitral congeénita.
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Fig. 3. Cardiopatias congénitas asociadas a la valvu-
lopatia mitral congénita.

esos 1-2 % corresponden a estenosis mitral con-
génita.

Las lesiones congénitas de la valvula mitral a
menudo estan asociadas a otras lesiones cardiacas'-
467910 En nuestra casuistica la lesion asociada con
mayor frecuencia fue la comunicacion interventri-
cular en 18 casos (54.5 %), en segundo lugar la
coartacion de aorta que estuvo presente en 4 pa-
cientes (12 %).

La comunicacion interauricular estuvo presente
en 2 (6%) pacientes mientras que la persistencia
del conducto arterioso estuvo presente en 1 (3%)
paciente, al igual que la estenosis aortica valvular
y subvalvular. Por otro lado, 3 pacientes (9%) te-
nian estenosis pulmonar; 1 valvular y 2 estenosis
de rama pulmonar.

Con relacion a las cardiopatias congénitas cia-
noégenos, 1 (3%) paciente presentd ademas de la
valvulopatia mitral una transposicion completa de
grandes arterias y otro un tronco arterial comiin
tipo 1 (Fig. 3).

Con relacion al tipo de lesion valvular, 18 pa-
cientes (54%) presentaron insuficiencia mitral; 10
pacientes (30.3%) presentaron doble lesion mitral
y 5 pacientes (15%) presentaron estenosis mitral
aislada, 4 de ellos ligera y s6lo 1 moderada.

Los hallazgos ecocardiograficos fueron valvula
mitral en paracaidas, con un solo musculo papilar
en 5 casos (15%); 5 pacientes (15%) tenian una
fisura o hendidura medial, 2 pacientes (6%) tenian
valvula mitral en arcada, 7 pacientes (21%) tenian
la valvula mitral engrosada o mixomatosa, 3 pa-
cientes (9%) presentaron prolapso; en otros se evi-
denciaba la no coaptacion de las valvas.
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Fig. 4. Hallazgos ecocardiogréficos en los pacientes
con valvulopatia mitral congénita.

Discusion

Los hallazgos ecocardiograficos coinciden con
la literatura. La ecocardiografia transtoraxica es el
procedimiento de eleccion tanto para el diagnosti-
co anatdomico como para la valoracion funcional de
la valvula mitral en paracaidas. El eje corto paraes-
ternal es el mas adecuado para un estudio detalla-
do de los musculos papilares. Normalmente estan
situados a las 3 y a las 8 en punto; 3 en la valvula
mitral en paracaidas, ambos musculos se fusionan
en unoss, como puede visualizarse en el eje corto.
Desde esta misma proyeccion pueden estudiarse
las caracteristicas anatomicas de las valvas y las
comisuras. El estudio ecocardiografico debe com-
pletarse para descartar patologias asociadas.

Fig. 4. Eje largo paraesternal donde se visualiza la
valvula mitral engrosada, en una paciente con
valvulopatia mitral congénita.
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Fig. 5. Eje corto paraesternal a nivel de la valvula
mitral, donde se visualiza una hendidura de la
valva anterior mitral.

Fig. 7. Eje largo paraesternal donde se visualiza una
valvula mitral deforme con doming.

La asociacion de valvulopatia mitral y coarta-
cion de aorta pudiera ser mas elevada que lo descri-
to hasta ahora, esto lo afirma Glenn C. Rosenquist
y col. en un trabajo publicado, donde de 53 especi-
menes diagnosticados en vida como coartacion de
aorta, solo 9 tenian una valvula mitral normal; 31
de ellos tenian varias anomalias que incluian algu-
na forma de valvula mitral en paracaidas; en 10 de
ellos la valvula tenia un funcionamiento normal,
pero resultaba pequefia con relacion a al valvula
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Fig. 6. Imagen de 4 cadmaras donde se visualiza la
vélvula mitral abovedada en diastole.

Fig. 8. Imagen de 4 camaras. Se visualiza la valvula
mitral con ambas valvas redundantes. Obsér-
vese el lugar donde las valvas coaptan y el ex-
ceso de tejido.

triciispide; el resto tenia alguna anomalia a nivel
de cuerdas o musculos papilares, concluyendo que
la enfermedad congénita de la valvula mitral pro-
bablemente ocurre con mas frecuencia en los pa-
cientes con coartacion de aorta que lo previamente
reconocido'®.

Las lesiones congénitas de la valvula mitral son
generalmente complejas, presentando rasgos ana-
tomicos variables. Se clasifican en aquellas que
producen obstruccion al vaciado de la auricula
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Fig. 9. Imagen de 4 camaras donde se visualiza la
valva anterior mitral muy corta; produciéndo-
se regurgitacion mitral.

Fig. 10. Imagen de 4 camaras que muestra una val-
vula mitral deforme con tejido redundante en
un paciente con doble lesion mitral congénita.
Obsérvese la dilatacion de las cavidades iz-
quierdas, sobre todo de la auricula izquierda.

izquierda y las que se manifiestan con insuficien-
cia valvular. La anatomia de las valvas, cuerdas
tendinosas y musculos papilares separan unas de
otras. Las insuficiencias mitrales congénitas son
menos comunes que las estenosis. Si tomamos en
cuenta la movilidad del aparato valvular se clasi-
fican en tres grupos; el primero es aquel en que
existe movilidad normal de la valvula mitral y la
regurgitacioén se debe a dilatacion del anillo, a la

Vol 42,No. 1,2y 3

Fig. 11. Imagen de 4 camaras donde se visualiza en
diastole la no apertura completa de la valvula
mitral.

Fig. 12. Eje largo paraesternal de doppler color que
muestra regurgitacion mitral moderada a se-
vera en una paciente con una valvulopatia mi-
tral congénita.

deformidad del mismo, a la hendidura valvular o
a un defecto primario en la estructura valvular. El
segundo es aquel relacionado con el prolapso de
la valvula mitral. Este prolapso puede deberse a
la ausencia de cuerdas tendinosas o de los mus-
culos papilares. Finalmente la insuficiencia mitral
debida a movimiento limitado del aparato valvular
debido a fusion de comisuras o acortamiento de las
cuerdas tendinosas'.



Castillo AO, Defillo-Ricart M y Lépez-Castillo E

Fig. 13. Imagen de 4 camaras de doppler color que
muestra regurgitacion moderada a severa en
una paciente con valvulopatia mitral congéni-
ta (hendidura de la valva anterior).

Fig. 14. Imagen de 5 camaras de doppler color donde
se evidencia turbulencia a nivel de la valvula
mitral durante la diastole.

Otras veces la anomalia se produce por restric-
cion del aparato valvular o anomalias de los mus-
culos papilares; este es el caso de la valvula mitral
en paracaidas o en arcada. En la primera, la insu-
ficiencia se debe a hendidura mitral, acortamiento
de las cuerdas o desarrollo anormal de las valvas.
La valvula mitral en paracaidas consiste en la con-
vergencia de las cuerdas tendinosas en un Unico
musculo papilar situado en la base del ventriculo

(R T

Fig. 15. Imagen doppler de la valvula mitral que mues-
tra regurgitacion en una paciente con valvulo-
patia mitral congénita.

_ V=168 mis
- Pg=10.06 mmHg

Fig. 16. Imagen doppler de la valvula mitral que mues-
tra gradiente transmitral aumentado, en una
paciente con estenosis mitral congénita.

izquierdo. Aunque habitualmente este musculo re-
sulta de la fusion de los dos musculos papilares,
en ocasiones existe un segundo musculo papilar
accesorio rudimentario sobre el que no se insertan
cuerdas tendinosas'.

La hendidura mitral aislada es una causa poco
frecuente de insuficiencia mitral. Habitualmente
afecta a la valva anterior de la valvula mitral y la
divide completamente. La hendidura mitral cuan-
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AORTA BICUSPIDT

Fig. 17. Imagen de eje corto paraesternal donde se vi-
sualiza una valvula adrtica biclspide en una
paciente con una valvulopatia mitral congéni-
ta.

1V = 362mis
~ PG=52.30 mmHg

T R A

AO DESC

Fig. 18. Imagen de doppler continuo a nivel de la aorta
descendente donde se evidencia una coarta-
cioén de aorta moderada con un gradiente pico
de 52.3 mmHg. Este paciente presentaba ade-
mas una valvulopatia mitral congénita.

do es aislada apunta hacia el tracto de salida del
ventriculo izquierdo®’ a diferencia de la hendidu-
ra del canal auriculoventricular que mira hacia el
septo interventricular®. El estudio ecocardiografico
es el método diagnostico de eleccion'>*07° ya que
permite visualizar directamente la hendidura y su
localizacion exacta, asi como valorar el grado de
insuficiencia mitral secundaria, como se observa
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Fig. 19. Imagen subxifoidea que muestra una transpo-
sicion completa de las grandes arterias en una
paciente que presentaba ademas una insufi-
ciencia mitral.

Fig. 20. Vista subxifoidea donde se visualiza una comu-
nicacion interauricular tipo ostium secundum
en una paciente con una valvulopatia mitral
congénita.

en la Fig. 14. Ademas, el estudio ecocardiografico
completo permitird descartar la existencia de un
canal auriculoventricular®.

Las complicaciones encontradas en estos pa-
cientes fueron insuficiencia cardiaca en 23 pacien-
tes (69.6%); hipertension pulmonar en 5 pacien-
tes (15%); solo uno de ellos presentd hipertension
pulmonar severa, el cual se trataba de una nifia con



una persistencia del conducto arterioso y una co-
municacion Interventricular asociada. Un paciente
fallecio, el mismo presentaba sindrome de corazon
izquierdo hipoplésico. Definitivamente las com-
plicaciones van a depender de la severidad de la
lesion valvular mitral y de las lesiones cardiacas
asociadas y la gravedad de las mismas.

Con respecto al tratamiento de estos pacientes,
se manejaron las complicaciones: insuficiencia
cardiaca e hipertension pulmonar. Uno de los pa-
cientes fue operado por una estenosis adrtica.

La valvulopatia mitral congénita, siempre y
cuando no se trate de un caso muy severo, debe
manejarse de forma conservadora. El reemplazo
valvular mitral de relativa baja morbimortalidad en
adultos, impone especiales desafios en pacientes
pediatricos. Se acompaiia de una alta morbimorta-
lidad quirtrgica que aumenta cuando hay lesiones
cardiacas asociadas".

El enfrentamiento quirdargico de las anomalias
congénitas y lesiones secundarias mitrales se es-
tablece a una edad que permita planear a priori, la
menor posibilidad de reintervencion quirargica fu-
tura sin compromiso clinico para el paciente'-.

Algunos reportes similares sefialan la importan-
cia de la edad del paciente y su estrecha relacion
con el peso corporal y diametro anular mitral y en
consecuencia, la seleccion de la protesis de dia-
metro acorde o mayor que permita la sustitucion
valvular mitral para su funcion a largo plazo sin
necesidad de recambio®!>'5.

Lo adecuado es retardar lo mas posible el trata-
miento quirdrgico; es importante considerar la re-
construccion valvular siempre que sea posible'!-2.
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Resumen

La bronquiectasia es una condicion final de una se-
rie de patologias pulmonares gque tienen en comun
inflamacién e infeccion bronquial crénica, las mis-
mas tienen un curso progresivo. La caracteristica
clinica principal es tos crénica y esputo purulento,
evoluciona desarrollando infecciones bacterianas
y pérdidas de la funcion pulmonar. El objetivo de
esta investigacion fue conocer la prevalencia de
las bronquiectasias en el Hospital Pediatrico de
referencia nacional. Se realiz6 una revision des-
criptiva, retrospectiva, de 11 afios de experiencia
del Servicio de Neumologia, encontrandose una
prevalencia de bronquiectasias de un 14.2/10,000
consultas del Servicio de Neumologia Pediatrica,
mas frecuentes en el sexo masculino. El grupo eta-
rio mas frecuente fue en los 9 a 16 afos, la pro-
cedencia fue mayor del Distrito Nacional y de la
region sur del pais. Las neumonias a repeticion,
fueron la causa mas frecuente de bronquiectasias.
Creemos necesario la intervencién temprana en
el manejo y seguimiento de pacientes con entida-
des infecciosas que evolucionan térpidamente, asi
como hacemos un llamado a fin de estandarizar

Solicitud de sobretiros: Dra. Georgina Pérez-Cairo. Servicio
de Neumologia Pediatrica. Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral. Av. Independencia #2. Centro de los Héroes. Santo
Domingo, Repuiblica Dominicana.
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Abstract

Bronchiectasis is the final stage of a series of pul-
monary pathologies that have in common; inflam-
mation and chronic bronchial infections which
are progressive. The principal clinical character-
istics are cough and purulent mucus, developing
bacterial infections and lots of pulmonary func-
tions. The objective of this research was to know
the prevalence of bronchiectasis in the pediatric
hospital nationwide. A retrospective descriptive
revision of 11 years worth of Pulmonologist Ser-
vices found a prevalence of bronchiectasis in about
14.2/10,000 of the pulmonary medicine consults,
more frequent in male between 9 and 16 years old.
The most prevalent was from the National District,
more specifically from the south of the country.
The recurrent pneumonias were the more frequent
cause of bronchiectasis. It is recommended to have
an early intervention in patients with pneumoni-
as that has unusual evolution having written and
implemented procedures describing all treatment
with respective diagnosis related to these kinds of
complications in order to have different choices
available for the patients.
Bronchiectasis-Prevalece In Children
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el diagnostico y tratamiento de esta complicacion,
para ofrecerles alternativas a estos pacientes.
Bronquiectasias-Prevalencia en Nifos.

Introduccion

Las bronquiectasias (BQS) son dilataciones per-
manentes de las vias respiratorias, asociadas a des-
truccion inflamatoria del tejido bronquial, acumu-
lacion de exudado en los bronquios y en algunos
casos la distension de éstos. Generalmente las in-
fecciones necrotizantes del pulmoén, unicas o recu-
rrentes, son responsables del dafio que da inicio a
cambios de la arquitectura bronquial. Tradicional-
mente las BQS se han clasificado por los cambios
anatomicos en las vias respiratorias en: seculares,
cilindricas y varicosas!-'*!!, también se han divi-
dido en congénitas y adquiridas, y modernamente
se denominan de acuerdo a la asociacion o no con
fibrosis quistica®?.

Las BQS usualmente se manifiestan por un cua-
dro clinico de infecciones a repeticion®, los micro-
organismos: Pseudomonas aeruginosas y Haemo-
philus influenzae son los mas frecuentes!. Entre las
causas cabe destacar que se ha descrito el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH) como productor
de BQS, por las frecuentes infecciones bacterianas.
La tuberculosis se asocia de forma indirecta con la
generacion de BQS debido a la obstruccion de las
vias aéreas por la estenosis bronquial por compre-
sion extrinseca de los ganglios linfaticos'; otras
causas son las aspiraciones de cuerpos extrafios.

A nivel mundial se desconoce la prevalencia, re-
portandose variaciones en diferentes poblaciones;
en EEUU se ha estimado que alcanza cifra de 53
casos por 100.000 adultos. En estudios realizados
en Alaska, Yukdn describe alta prevalencia de la
enfermedad en poblaciones aisladas, con escaso
acceso a la atencion médica y alta incidencia de
infecciones respiratorias durante la nifiez®. En Uru-
guay la prevalencia reportada es de 2.27/10,000
consultas por ano®. En Republica Dominicana no
conocemos publicaciones previas sobre la preva-
lencia de bronquiectasias en nifios, existe una pu-
blicacion sobre los niveles de cloro en sudor de
los pacientes con bronquiectasias no asociadas a
fibrosis quistica®.
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Dado que las BQS son el producto de una
afeccion cronica y progresiva, es importante es-
tablecer las estrategias de manejo temprano a fin
de implementar la medida preventiva de lugar, y
poder brindarle al paciente una terapia Optima y
protocolizada que mejore su calidad de vida, una
vez establecida la enfermedad. La ausencia de una
normativa en el manejo de las BQS hace que el
diagndstico y seguimiento de estos pacientes sea
irregular, y esto va de la mano con el desconoci-
miento de la prevalencia real de esta entidad en
los pacientes pediatricos. Esta investigacion busca
aportar una referencia sobre la prevalencia de BQS
basada en la experiencia de 11 afios en el Servicio
de Neumologia Pediatrica del Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral los cuales pueden servir como
base para futuras investigaciones.

Material y Métodos

Se realiz6 una investigacion descriptiva pros-
pectiva, donde se revisaron todos los expedientes
de pacientes seguidos por presentar bronquiecta-
sias. La poblacion de esta investigacion fueron to-
dos los pacientes atendidos en el Servicio de Neu-
mologia Pediatrica del Hospital Infantil Dr. Robert
Reid Cabral durante el periodo enero 1998 a enero
2009. Se seleccionaron los pacientes con diagnds-
tico confirmado de bronquiectasias, se excluyeron
los casos no confirmados.

La informacion fue recolectada a través de un
instrumento disefiado para este fin con las varia-
bles de interés para el estudio y luego fueron pro-
cesados en una base de datos en Microsoft Office
Excel 2007.

Resultados

Desde enero del 1988 hasta enero del 2009 fue-
ron evaluados en el Servicio de Neumologia Pedia-
trica de la Clinica Infantil Dr. Robert Reid Cabral
un total de 24,580 pacientes, de los cuales habian
35 casos diagnosticados con bronquiectasias, co-
rrespondientes al 14.2/10,000 consultas. La edad
de diagnostico oscild desde menores de 1 afio hasta
los 16 afos como se desglosa en el cuadro 1.

La distribucion segun el sexo fue 21 masculi-
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Cuadro 1
Relacion edad de diagnostico y sexo.

Edad (afios) = Masculinos Femeninas %
0-4 6 1 20.00
5-9 6 3 25.71
10-14 8 7 42.86
mas de 15 1 2 8.57
No data 1 - 2.86
Total 22 13 100.00

Fuente: Archivos del Servicio de Neumologia, HIRRC.

Oceano Atlantico

Fig. 1. Distribucion regional de los casos. Fuente: Ar-
chivo del Servicio de Neumologia, HIRRC.

Dificultad respiratoria

Hemoptisis

Tos

Fiebre

40

Fig. 2. Sintomas de presentacion encontrados en los
pacientes estudiados. Fuente: Servicio de Neu-
mologia, HIRRC.

14

B Otras
B Tuberculosis

B Neumonias

FQ NeFQ

Fig. 3. Causas de bronquiectacias. Fuente: Servicio
de Neumologia, HIRRC.

nos (60%) y 13 femeninos (40%). En cuanto a la
procedencia: de la ciudad de Santo Domingo 16
casos (45%), Region del Suroeste del pais 10 casos
(29%), Region Norte 4 casos (11%), Region Sures-
te 17 caso (49%), y no determinados 4 casos (11%)
respectivamente.

Los sintomas de presentacion encontrados en
estos pacientes fueron: tos (42%), fiebre (25%), di-
ficultad respiratoria (27%), hemoptisis (6%).

La hallazgos de la radiografia de térax junto a
la presentacion clinica orientaron el diagnostico de
bronquiectasias, el cual se confirmé en 27 casos
(77%) con una tomografia de alta resolucion.

La fibrosis quistica fue causa de bronquiecta-
sias en 6 casos (17%), encontrandose que 29 casos
(82%) no se asociaron a fibrosis quistica; de es-
tos, las neumonias a repeticion causaron 17 casos
(58%) en asociacion con retraso mental, HIV, cuer-
po extrafio, masa en mediastino y absceso pulmo-
nar en 1 caso respectivamente, tuberculosis en 11
casos (37%) y otras patologias (5%).

Discusion

Luego de realizar la revision de 11 afios de ex-
periencia, manejando pacientes pediatricos con
patologias respiratorias, encontramos la prevalen-
cia de 14.2/10,000 consultas del Servicio de Neu-
mologia Pediatrica, lo que es significativamente
elevado con relacion a lo reportado en Uruguay,
que fue de 2,27/10,000 consultas pediatricas ge-
nerales. Estos valores son obtenidos en base a la
informacioén recolectada de una consulta especia-
lizada en la que se concentran los pacientes con
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afeccion exclusivamente de las vias respiratorias
a diferencia de Uruguay que toma como parame-
tro la consulta pediatrica general. EI 65% de los
casos fueron diagnosticados después de los 9 afios
de edad, si estos pacientes con sintomas respirato-
rios a repeticion desde temprana edad tuvieran una
intervencion rapida y agresiva quizas no llegaran a
presentar esta complicacion. En nuestra casuistica
el sexo masculino se presentd en 60% de los casos,
en este aspecto coincidimos con la informacion de
las investigaciones realizadas por Murtagh y col.®
en una revision de las BQS en Uruguay durante 14
afios, ellos reportan que la incidencia en masculi-
nos fue 56%. No hemos encontramos una justifica-
cion cientificamente comprobada de esta relacion.

Se nota de forma importante que 78% de los pa-
cientes procedian de la region sureste y suroeste,
esta diferencia marcada se podra asociar a la falta
de un hospital regional con atencion médica espe-
cializada en patologias pulmonares de los nifios,
a la credibilidad y prestigio que representa el HI-
RRC, a nivel nacional que refiere los casos al lugar
considerado de mayor recurso tecnoldgico y cien-
tifico para solucionarlos. Finalmente, es de interés
mencionar que la region sur es la mas afectada por
carencias econdmicas, y la que tiene la mayor car-
ga poblacional de los inmigrantes del hermano pais
de Haiti. La ciudad de Santo domingo es la que tie-
ne la mayor densidad poblacional de todo el pais,
perteneciendo a la region sureste.
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Resumen

Las exacerbaciones agudas de asma son episodios
de un aumento progresivo de dificultad respirato-
ria, tos, sibilancias u opresion toraxica o la combi-
nacion de estos sintomas y generalmente reflejan,
ya sea, una falla del tratamiento a largo plazo o la
exposicion a un agente nocivo.

La severidad puede variar de leve hasta poner en
peligro la vida del paciente; el deterioro puede
progresar lentamente o presentarse subitamente y
la mortalidad esta asociado con la sub valoracion
de la severidad de la exacerbacion, al manejo in-
adecuado y al sub tratamiento.

Antes de comenzar el tratamiento se debe efectuar
una evaluacion inicial del paciente mediante una
breve historia clinica y un examen fisico; una cla-
sificacion que evalué pardmetros clinicos, funcio-
nales y de laboratorio ayuda al enfoque terapéu-
tico.

Asma-Crisis agudas-Broncoespasmo.

Introduccion

El asma es la inflamacion cronica de la via aérea
en donde muchas células y mediadores juegan un

Solicitud de sobretiros: Dra. Georgina Pérez-Cairo. Servicio
de Neumologia Pediatrica. Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral. Av. Independencia #2. Centro de los Héroes. Santo
Domingo, Repuiblica Dominicana.
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Abstract

Acute asthmatic exacerbations are episodes of
progressive increase due to respiratory difficulty,
cough, wheezing, thoracic compression or the
combination of these symptoms and generally mir-
ror one another. They are also due to a failure of
long term treatment or the exposition of a noxious
agent.

The severity varies from mild to life threatening;
the deterioration can progress slowly or present
unexpectedly and the mortality is associated with
underestimating the severity of exacerbation, re-
sulting in inadequate management and insufficient
treatment.

Before starting treatment the initial evaluation of
the patient should begin, including a brief clinical
history and physical examination; a classification
that evaluates clinical functional, and laboratory
parameters aid in focusing therapy.
Asthma-Acute crisis-Bronchospasm.

rol, condicionando a una hiperactividad de via aé-
reay que se caracteriza clinicamente con episodios
o exacerbaciones recurrentes asociados a una ge-
neralizada pero variable limitacion del flujo aéreo
que pueden ser cuantificados al medir la funcion
pulmonar y que es reversible con medicacion o es-
pontaneamente.

Los pacientes con alto riesgo de muerte relacio-
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Cuadro 1
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CLASIFICACION DEL EPISODIO AGUDO DE ASMA SEGUN GRAVEDAD.

Crisis Asmatica Leve Crisis Asmatica Crisis Asmatica Severa  Paro Respiratorio
Moderada Inminente
Dificultad Al caminar, Al hablar, con llanto  En reposo, inapetencia,
Respiratoria Puede acostarse mas suave y corto encorvado hacia
dificultad para comer adelante
prefiere sentarse

Habla Oraciones Frases Palabras

Estado Puede estar Generalmente Generalmente Somnoliento o

de conciencia agitado agitado agitado confundido

Frecuencia Aumentada Aumentada Aumentada

respiratoria

Tiraje muscular Si Si Si Movimiento toraco-
abdominal

Sibilancias Moderadas, al final Fuertes Fuertes Ausentes

de la espiracion

Pulso <100 100-120 >120 Bradicardia

PFE > 70% 50-70% <50%

PaO, Normal >60 mmHg <60 mmHg

PaCO, <45 mmHg <45 mmHg >45 mmHg

Sat O, >95% 91-95% <95%

Fuente: GINA. “Pocket guide for asthma management and prevention in children”. 2005

nada al asma son aquellos con:

Historia de asma casi fatal.

Hospitalizaciones o visitas a emergencia por
asma en el pasado afo, o intubacion previa por
asma.

Uso actual o reciente interrupcion de glucocor-
ticoides orales.

Dependencia excesiva de agonista B inhalados
de accion rapida.

Historia de problemas psicologicos o negacion
del problema y su gravedad.

Historia de interrupcion del plan de medicacion
para asma.

Elementos para el diagnostico

1.-

18

Signos y sintomas de presentacion
Sibilancia, con frecuencia referidos como pitos
o silbidos en el pecho.

Disnéa o dificultad para respirar.
Tos, generalmente irritativa, en accesos y de
predominio nocturno o al levantarse.

Opresion tordcica o de tirantez (sintoma mani-

festado sobre todo por nifios mayores).

2.- Historia clinica.
Interrogar sobre el episodio actual.
* Forma de comienzo.
* Posibles desencadenantes.
* Duracion.
* Medicamentos recibidos en las tltimas 24 ho-
ras.
Interrogar sobre crisis anteriores.
* Frecuencia de aparicion.
* Intensidad y duracion.
» Estacionalidad.
* Desencadenantes conocidos.
* Medicamentos de uso habitual.
» Hospitalizaciones y/o consultas a emergencia.
* Interrogar sobre antecedentes familiares.

3.- Examen fisico
e Evaluar la severidad de la exacerbacion.
* Identificar complicaciones.
En todo paciente con un episodio agudo de
asma, evaluar:

Arch Dom Ped
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1. Signos vitales (frecuencia cardiaca, frecuencia
respiratoria, tension arterial, temperatura y satu-
racion de oxigeno).

2. Estado de sensorio.

3. Estado de hidratacion.

4. Pulso paradojal.

* Inspeccion: Taquipnea, tiraje (intercostal, sub
costal y supraclavicular), cianosis, sudoracion
en el asma aguda grave, torax hiperinsuflado,
principalmente nifios mayores con asma cro-
nica persistente moderada a grave.

* Percusion: Hipersonoridad.

* Auscultaciéon: Disminucion del murmullo
vesicular, espiracion prolongada, roncus, si-
bilantes.

4.- Evaluacion funcién pulmonar:

* Medicion de PFE o VEF1 por lo menos cada 60
minutos y si es posible antes de comenzar con el
tratamiento farmacoldgico

* Saturacion de oxigeno por oximetria de pulso,
cuando esté disponible

5.- Examenes complementarios:

* No deben demorar el inicio del tratamiento.

» Radiografia de torax: primera crisis o si se sos-
pecha una complicacién (neumotodrax, atelec-
tasia, sobreinfeccion bacteriana, enfisema me-
diastinito y subcutaneo).

* Hemograma, eritrosedimentacion: en caso de
historia de fiebre si se sospecha sobreinfeccion
bacteriana.

Diagnéstico diferencial

* Aspiracion de cuerpo extrafio.

* Anomalia estructurales de vias respiratoria su-
perior e inferior.

» Fibrosis quistica.

* Insuficiencia cardiaca congestiva.

* Bronquiolitis.

 Sibilancia del lactante.

* Neumonia.

» Reflujo gastroesofagico y patologias que produ-
cen micro aspiracion.

Tratamiento

Para tratar exitosamente las exacerbaciones de
asma es importante comenzar el tratamiento cuan-

Vol 42,No. 1,2y 3

do se presenta la primera sefial de deterioro del
control del asma; cuando el paciente y sus familia-
res estan capacitados para comenzar el tratamiento
en la casa, no solo evita demoras en el tratamien-
to, sino que le da una sensacion de poder controlar
su asma; las determinaciones del PFE en la casa
constituyen una parte integral de las estrategias del
tratamiento en la casa.
Los objetivos del tratamiento son:
* Aliviar la obstruccion bronquial, lo mas rapido
posible.
* Aliviar la hipoxemia
» Restaurar la funcién pulmonar a valores norma-
les, lo mas rapido posible.
* Planear estrategias para evitar futuras recaidas.
* Desarrollar un plan por escrito en caso de pre-
sentarse una futura exacerbacion.

1.- Crisis asmatica leve

Medidas generales

1. Liquidos abundante, continuar alimentacion y
lactancia materna

2. Orientar a la madre cuando buscar asistencia
médica inmediata, en caso de no mejoria o com-
plicacion

Tratamiento de la obstruccion bronquial

1. Beta 2 agonista inhalado de accion rapida (sal-
butamol o albuterol) en inhalador de dosis me-
dida (IDM) con camara espaciadora 2 a 4 dispa-
ros o en nebulizacion 0.15 mg/kg/dosis diluido
en 3 mL de solucién salina; cada 20 minutos,
maximo tres aplicaciones durante 1 hora.

2. Con mejoria clinica observar 1 hora luego de la
ultima medicacion y dar de alta con B; inhala-
do, 2 disparos ¢/6 horas por 5 dias.

3. Si ha estado usando esteroides, indicar predni-
sona via oral a dosis de 1 mg/kg/dia (maximo
60 mg) cada 6 horas por 5 dias (disminuir do-
sis progresivamente cuando el tratamiento con
esteroides sistémicos tenga duracion mayor a 7
dias).

2.- Crisis asmatica moderada

Medidas generales

1. Hospitalizar.

2. Oxigeno calentado y humidificado para mante-
ner saturacion de oxigeno > 92%.

3. Posicion semisentada.
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. Liquidos abundantes, continuar alimentacion y

lactancia materna.

. Si existe dificultad importante para respirar sus-

pender via oral y utilizar aportes de liquidos y
electrolitos por via parenteral a requerimientos
de mantenimiento y modificarlo de acuerdo a
balance hidrico.

Tratamiento de la obstruccion bronquial

1.

Iniciar nebulizacion con Beta 2 agonista inhala-
do de accion rapida 0.15 mg/kg/dosis diluido en
3 mL de solucion salina cada 20 minutos, maxi-
mo tres aplicaciones durante 1 hora y continuar
luego una nebulizacion cada 4 horas.

. Esteroides sistémicos via endovenosa; hidrocor-

tisona 20 mg/kg/dia o metilprednisolona 1 mg/
Kg/dia cada 6 horas.

. Evaluar alta hospitalaria luego de 12 horas de

mejoria clinica con Bj inhalado en IDM con
camara espaciadora 2 disparos c/4 horas por 7
dias y Prednisona via oral a dosis de 1 mg/kg/
dia (maximo 60 mg) por 5 dias (disminuir dosis
de esteroides progresivamente cuando el trata-
miento tenga duracion mayor a 7 dias).

3.- Crisis asmatica severa

Medidas generales

1.

2.

Hospitalizar en Unidad de Cuidados Intensivos
(UCI).

Oxigeno calentado y humidificado para mante-
ner saturacion de oxigeno > 92%.

. Posicion semisentada.
. Suspender via oral y utilizar aportes de liquidos

y electrolitos por via parenteral a requerimien-
tos de mantenimiento y modificarlo de acuerdo
a balance hidrico.

Tratamiento de la obstruccion bronquial

1.

20

Iniciar nebulizacion con Beta 2 agonista inha-
lado de accion rapida 0.15 mg/kg/dosis mas
Bromuro de Ipatropium a dosis de 0.05 mg/kg/
dosis diluido en 3 mL de solucion salina cada
20 minutos, maximo tres aplicaciones durante 1
hora.

. Continuar luego con nebulizaciones cada 2 ho-

ras con Beta 2 agonista inhalado de accion ra-
pida 0.15 mg/kg/dosis mas Bromuro de Ipatro-
pium a dosis de 0.05 mg/kg/dosis diluido en 3
ml de solucion salina.

. Esteroides sistémicos via endovenosa; hidrocor-

Pérez-Cairo G et al.

tisona 40 mg/kg/dia o metilprednisolona 2 mg/
Kg/dia cada 6 horas.

. Aminofilina dosis de ataque 5 mg/kg seguido de

una dosis de mantenimiento 5 mg/kg/dia (dosis
maxima 300 mg) cada 6 horas (diluir en 30 mL
D5% y pasar en 1 hora).

. Signos vitales cada 1 hora y evaluar asistencia

respiratoria mecanica (ARM) si no hay mejoria
0 se presenta un paro respiratorio inminente.

. Evaluar alta de UCI luego de 24 horas de mejo-

ria clinica con nebulizaciones cada 4 horas con
Beta 2 agonista inhalado de accion rapida 0.15
mg/kg/dosis diluido en 3 mL de solucion sali-
na.

. Evaluar alta hospitalaria luego de 48 horas de

mejoria clinica con Bj inhalado en IDM con
camara espaciadora 2 disparos c/4 horas por 7
dias y Prednisona via oral a dosis de 1 mg/kg/
dia (maximo 60 mg) por 5 dias (disminuir dosis
de esteroides progresivamente cuando el trata-
miento tenga duracion mayor a 7 dias).

Criterio de admision hospitalaria

1.
2.

Crisis moderada a grave.
Respuesta inadecuada al tratamiento entre 1-2
horas después de haberlo iniciado.

. Limitacion del flujo aéreo severo y persistente

(PFE menor de 40% del valor tedrico o del me-
jor valor del paciente).

. Antecedentes de asma severa, particularmente

si se requiri6 hospitalizacion previa.

. Presencia de factores de riesgo.
. Sintomas prolongados antes de concurrir a la

sala de emergencia.

. Acceso inadecuado de atencion y medicacion en

la casa del paciente.

. Condiciones dificiles en la casa.
. Dificultad para transportar el paciente de la casa

al hospital en caso de un mayor deterioro de los
sintomas.

Criterio de admision en cuidados
intensivo

1.
2.

Crisis grave.

Presencia de confusién, somnolencia u otros
signos de paro respiratorio inminente o pérdida
de conocimiento.

. Paro respiratorio inminente: hipoxemia a pesar

de la administracion de oxigeno suplementario.
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La intubacidn y asistencia respiratoria mecanica
puede ser necesaria si el deterioro de las caracteris-
ticas clinicas continuan a pesar de la administracion
optima de tratamiento, si el paciente se encuentra
exhausto y/o si la PCO; estd aumentada.

Criterios de alta hospitalaria

Los pacientes con buena respuesta al tratamien-
to de emergencia requieren de un periodo de 1-4
horas después de la ultima administracion del
broncodilatador para asegurar la estabilidad de la
respuesta del paciente.

Se debera instruir que contacte a su médico den-
tro de las proximas 48 horas para revisar el plan de
tratamiento y prescribir un régimen de 3-5 dias que
incluya corticoides orales y B, agonista inhalado.

El alta hospitalaria se realizara una vez el pa-
ciente pueda caminar confortablemente, no se des-
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pierta en las noches ni en las madrugadas para uti-
lizar broncodilatador, el examen fisico es normal o
casi normal y el paciente pueda utilizar correcta-
mente la medicacion indicada.

Seguimiento

Con evolucion clinica favorable los pacientes
con crisis de asma leve deberan controlarse a las
48 horas de iniciar tratamiento y al finalizarlo para
el alta definitiva. Referir al neumoélogo pediatra si
estos pacientes han presentado mas de tres episo-
dios en el ultimo afio.

Los pacientes hospitalizados con episodios
moderado y severo, al ser dado de alta deberan
controlarse a las 24 horas y referir al neumologo
pediatra.
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Resumen

El origen anémalo de la rama izquierda pulmonar,
conocido como “sling” (cintillo) de la arteria pul-
monar, es una rara forma de anillo vascular que
rodea la traquea y produce sintomas respiratorios
crénicos en el lactante (estridor, sibilancias) y en
ocasiones distress respiratorio con compromiso
vital. La morbimortalidad estara asociada a diag-
nostico y conducta quirdrgica temprana. Presen-
tamos un caso de esta patologia con los hallazgos
clinicos, radiolégicos y endoscépicos caracteristi-
cos que nos permiten hacer el diagnostico.

Sling pulmonar-Anillo vascular-Duplicacion
traquea

Introduccion

El sling de la arteria pulmonar es una malforma-
cion congénita vascular rara, caracterizada porque
la arteria pulmonar izquierda se origina de la arte-
ria pulmonar derecha, lo que hace que ésta en su
trayecto hacia el hilio izquierdo bordee o enlace a
la traquea distal y el bronquio principal derecho,

Solicitud de sobretiros: Dra. Georgina Pérez-Cairo. Servicio
de Neumologia Pediatrica. Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral. Av. Independencia #2. Centro de los Héroes. Santo
Domingo, Repuiblica Dominicana.
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Abstract

The anomalous origin of the left pulmonary branch
known as sling of the pulmonary artery is a rare
form of vascular ring that surround the trachea
and produces chronic respiratory symptoms in
the first year of life ( stridor, recurrent wheezing )
and at times respiratory distress that could be life
treating. The mortality of this malformation will be
associated to an early diagnose and surgical in-
tervention. We report a case of this pathology with
the characteristic clinical, radiological and endos-
copy findings that allow us to do the diagnosis.
Sling-Vascular ring-Duplication trachea

produciendo compresion y estrechez de la via aé-
rea. Estos pacientes presentaran sintomas respira-
torios importantes, distress respiratorio que en oca-
siones puede atentar contra la vida. Comunmente
esta asociado a anomalias de la via aérea, como
son las estenosis (traquea distal y bronquio prin-
cipal derecho) y muy rara vez reportada, lo que es
la duplicacion parcial de la traquea. El diagndstico
requerira un alto indice de sospecha, ecocardiogra-
ma, angiotomografia y broncoscopia. El tratamien-
to sera siempre quirurgico, aunque algunos pacien-
tes pueden mejorar con el crecimiento. Se reporta
un paciente con estd malformacion y se revisa el
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protocolo diagnoéstico y terapéutico recomendado.

Caso Clinico

Lactante masculino de 1 afo, referido al ser-
vicio de neumologia por historia de estridor es-
piratorio, que incrementaba en intensidad con las
infecciones de la via aérea, condicionando dificul-
tad respiratoria desde el nacimiento, requiriendo
hospitalizacion en multiples ocasiones, manejado
con antibioticos, B, agonista de accion rapida, es-
teroides inhalados. No tiene otros antecedentes de
importancia. Ante cuadro recurrente, al paciente se
le realiza protocolo de estudio para nifio con estri-
dor. Realizandole radiografia de térax y estudio de
esofago varitado.

En la secuencia Rx se visualiza una hipertro-
fia del timo y datos de sobredistension pulmonar
(Fig. 4a), en el estudio varitado se visualiza una
impresion anormal en cara anterior del esofago,
en el tercio medio que es constante en varias de
las proyecciones, por lo que se piensa en un pro-
bable compresion extrinseca de la via aérea intra-
toraxica a descartar un anillo vascular. Se realiza
fibrobroncoscopia, donde se visualiza en el tercio
inferior de la traquea un segmento malasico que
colapsa de manera dinamica de la cara posterior
a la anterior de la traquea (pulsatil), la relacion
cartilago membranosa es 2/3, y estenosis circular
en anillo a nivel de tercio inferior que obstruye

#265871
M

1

Estridor Dr.Hernandez

Fig. 1. Visién broncoscopica de la traquea : 1/3 infe-
rior se valora compresion pulsatil lateral de-
recha, y estenosis en anillo del 80% de la luz
traqueal.
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Fig. 2. Angiotomografia de Térax : corte coronal va-
lorando imagen hipodensa lateral a la traquea
(flecha blanca) , sugestivo de duplicacion tra-
queal.)flecha roja = traquea.

el 80% dela luz traqueal permitiendo el paso de
broncoscopio flexible 3.4 mm (Fig. 1). Se realiza
angiotomografia de térax con reconstruccion vas-
cular, visualizando una arteria pulmonar izquierda
aberrante originada de la arteria pulmonar derecha
o de un tronco pulmonar elongado, que atravie-
sa el mediastino de derecha a izquierda, pasando
entre la traquea y el es6fago y determina compre-
sion de la via aérea (traquea y bronquio principal
derecho), asi como imagen hipodensa (densidad
aire) retrotraqueal no continua que sugiere dupli-
cacion traqueal. Concluyendo con el diagndstico
de cintillo o sling de la arteria pulmonar (Fig. 2-3).
El paciente continua en seguimiento conservador
de su cuadro, por el cirujano cardio-vascular y el
servicio de neumologia,recomendandose control
estrecho,prevencion con inmunizaciones, el cual
ha presentando mejoria en sus sintomas respirato-
rios.

Métodos Diagndsticos

El método diagnostico inicial mas utilizada es
la Rx de torax antero posterior y lateral de torax y
la Rx de esoéfago. Estas permiten determinar con

23



Sling de la arteria pulmonar asociado a estenosis y duplicacion de traquea. Reporte de caso

Fig. 3. Angiotomografia de térax : corte a nivel infe-
rior de la carina, donde se evidencia el origen
anormal de la arteria pulmonar Izquierda la
cual bordea por detras el bronquio principal
derecho y la traquea .

certeza la posicion del cayado aortico, por la inde-
tacion que normalmente esta determinada sobre la
traquea y el es6fago. En nuestro caso la Rx que se
debe utilizar es la lateral de torax, donde se puede
ver como una masa entre la traquea y el esofago,
que hace sospechar dicho diagndstico.

El diagnostico se puede confirmar posterior-
mente, con angio-RM o Angio TAC, ambas técni-
cas son similares para el diagndstico, ya que per-
miten una excelente demostracion anatomica de
las estructuras vasculares del torax, con detalles de
la configuracion exacta del arco aortico, el grado
de compresion traqueo bronquial y las ramifica-
ciones de los vasos braquiocefalico, por lo que se
ha convertido en el método diagndstico por exce-
lencia, desplazando los métodos invasivos como la
angiografia.

La fibrobroncoscopia juega un rol importante en
el estudio de estos pacientes, permite determinar
el grado de estenosis de la via aérea y a veces el
método diagndstico inicial en el estudio de un lac-
tante con obstruccidon de la via aérea superior, las
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Fig. 4. Radiografia de torax PA , que demuestra me-
diastino aumentado de tamafio y signos de
sobredistension pulmonar.

ventajas sobre los estudios de imagenes, este méto-
do permite una observacion directa de la via aérea,
permite tomar biopsias y evaluacion dinamica de
la via aérea.

Tratamiento

La cirugia esta indicada en todos pacientes sin-
tomaticos que no mejora con tratamiento medico
convencional, y evidencia radioldgica de compre-
sion traqueal, siendo la edad promedio de cirugia
los 8 meses (rango de 36 dias 94 meses).

La técnica quirargica depende del anillo. La
mortalidad de la cirugia es cercana al 3.3%, 90%
de los pacientes se mantienen libre de sintomas a
los tres afos pos cirugia, 10% tienen procesos res-
piratorios recidivantes.

Los nifios con sintomas leves se tratan médica-
mente, mejorando mucho de ellos con la edad.

Muchos nifios con sling pulmonar tienen este-
nosis de muchos segmentos y requieren la realiza-
cion de trasqueoplastias.

Discusion

En el abordaje lactante con sintomas respira-
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torios crénicos y/o recurrentes se abre un abanico
de posibilidades diagndsticas que puede reducirse
si nos basamos en sintomas puntuales, como es la
presencia o no de estridor,el cual segun la fase del
ciclo respiratorio (inspiracion o espiracion) englo-
bara patologias especificas intra o extratoracicas
respectivamente. En nuestro caso el paciente pre-
sentaba estridor predominante en fase espiratoria,
que nos hizo pensar en patologia obstructiva de via
aérea central intratoraxica, orientandonos a des-
cartar obstruccion intrinseca (malacia, membrana
traqueal, estenosis, cuerpo extrafio) o extrinseca
(anillo vascular, compresion por masas y/o adeno-
patias.

El estudio baritado de es6fago mostré una mues-
ca esofagica persistente en varias proyecciones, la
broncoscopia nos evidencio el grado y caracteristi-
ca de la estenosis traqueal, confirmandose el diag-
noéstico con el estudio angiotomografico de torax.

Los anillos vasculares no son frecuentes en el
niflo y corresponden a anomalias de las estructuras
vasculares del torax, que puede determinar com-
presion de la via aérea y del esofago. Dependiendo
del grado de compresion de las estructuras vecinas,
pueden ser sintomdaticos o manifestarse con un cua-
dro clinico variable, que puede llegar a tener riesgo
vital. Algunos se manifiestan desde el nacimiento y
otros pueden tardar afios en diagnosticarse.

Con mayor frecuencia se manifiestan en el re-
cién nacido o en lactante, con estridor, sibilancias,
disnea, tos o infecciones recurrentes, secundaria a
la compresion traqueal. La sibilancia se exacerba
con el llanto, al alimentarse. La extension cervical
tiende a disminuir el estridor. Puede presentarse
con disfagia, secundaria la compresion esofagica.

La embriologia, en las primeras cinco semanas
de gestacion, se forman seis pares de arcos aorti-
cos, que progresivamente regresan a medida que se
desarrolla el arco aortico definitivo y sus ramas, asi
como la arteria pulmonar y sus ramas. Alteraciones
a este nivel del desarrollo embrionario pueden de-
rivar en la formacion de anillos vasculares.

Dentro de las anomalias mas frecuentes estan:
El doble cayado adrtico y cayado aortico derecho
con arteria subclavia izquierda aberrante.

Doble cayado adrtico: Es la forma més severa
de anillo vascular, se forma por persistencia de los
4to arcos adrticos.

Cayado adrtico derecho con arteria subclavia
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izquierda aberrante: es el anillo vascular mas co-
mun. Frecuentemente puede ser asintomatico. El
anillo esta dado por el cayado adrtico derecho, el
ligamento arterioso que persiste en posicion iz-
quierda, la arteria subclavia izquierda que nace
del segmento proximal del cayado derecho y debe
atravesar la linea media hacia la izquierda, pasan-
do por detras del esofago, y la arteria pulmonar an-
terior. Esta forma de anillo se asocia mas frecuente
a cardiopatias congénitas y estan presentes en el
20-30% de pacientes con tetralogia de Fallot y en
35-40% de aquellos con tronco arterioso comun.

Existen otras anomalias vasculares que si bien
no llegan a conformar un anillo vascular, pueden
producir compresion de las vias aéreas y esofago.
Dentro de estas se incluyen:

Cayado aortico izquierdo con subclavia dere-
cha aberrante: Es una anomalia frecuente, habi-
tualmente asintomatica, ocasionalmente se puede
asociar a disfagia. E n este caso la arteria subclavia
derecha nace del extremo distal del cayado izquier-
do y debe atravesar la linea media, cruzando por
detras de la traquea y del esofago para alcanzar la
region de la subclavia derecha. No produce com-
presion traqueal.

Cintillo o Sling de la arteria pulmonar: Es una
anomalia vascular infrecuente, caracterizada por
una arteria pulmonar izquierda aberrante originada
de la arteria pulmonar derecha o de un tronco pul-
monar elongado, este origen anomalo motiva una
compresion traqueal distal y del bronquio princi-
pal derecho al discurrir al pulmoén izquierdo entre
la traquea y esofago (visualizar en Fig. 1 de angio
TAC) se produce como una respuesta a una agene-
sia de la arteria pulmonar izquierda.

En un intento de nutrir el pulmoén izquierdo, el
vaso es arrastrado al hilio pulmonar izquierdo, en-
tre la traquea y el esofago.

Dependiendo del lugar de compresion y de las
anomalias del arbol traque6 bronquial se clasifican
en tipo 1 (morfologia bronquial normal) y tipo 2
(morfologia alterada).

En los slings tipo 1 la carina se encuentra a nivel
de las vértebras toracicas 4-5. Existen dos subti-
pos, a) con bronquio del l6bulo superior derecho
epitraqueal, y b) sin dicho bronquio.

En los slings tipo 2 la morfologia traqueobron-
quial no esta conservada, no hay auténtica cariana.
Existen dos subtipos: a) con un bronquio princi-
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pal derecho que suministra al bronquio del 16bulo
superior derecho, haciéndose el suministro de los
l6bulos medio e inferior del pulmén derecho a tra-
vés de un bronquio intermediario que se origina
del bronquio principal izquierdo; y b) con ausencia
del bronquio derecho. En este tipo el pulmon dere-
cho es hipoplasico y suministrado por un bronquio
intermediario que tiene origen en el bronquio prin-
cipal izquierdo.

El tipo 2 se asocia a diferentes grados de este-
nosis bronquial, en ocasiones de segmentos largos,
con anillos traqueales anormales y ausencia de pars
membranosa. En este tipo la bifurcacion traqueal
es baja, a nivel de Tg.

La angulacion de la bifurcacion bronquial en
esta psseudocarina es mayor, teniendo forma en T
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invertida.

Este tipo de malformacion, sobre toda la forma
2, puede presentarse asociada a otras malformacio-
nes: agenesia pulmonar, enfisema lobar congénito,
hipoplasia pulmonar derecha, pulmén en herradu-
ra, anomalias traqueobronquiales como estenosis
traqueales de largo segmentos traqueales, esteno-
sis traqueales de un anillo y traqueomalacia entre
otros.

Desde el punto de vista clinico el diagnostico
diferencial debe hacerse con otras causas de estri-
dor congénito, como son laringo-traqueomalacia,
paralisis de cuerdas vocales, estenosis sub glotica
congénita, membrana laringea, y hemangiomas, en-
tre otras.
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Resumen

La disfuncion endotelial, tanto en nifios como en
adultos, se caracteriza por afectar varios sistemas,
ya sea en simultaneo o en periodo de tiempo dife-
rentes. Estos cambios funcionales son fundamen-
talmente cuatro: cambio en el didmetro del vaso
(vasoconstriccién o vasodi lalacion), cambios en
las células arteriolares lisas (crecimiento o inhi-
bicion) inflamacion (pro-inflamatorios o antiin-
flamatorios) y cambios en homeostasis (pro-trom-
bosis y anti-trombosis). La disfuncion endotelial
(ED) en seres humanos ocurre por la afectacion
del ciclo metabdlico de la L-Arginina, via la sinte-
sis del Oxido Nitrico (ON). En el presente traba-
jo analizaremos la fisiopatologia del sindrome de
disfuncion endotelial en varias patologias pedia-
trica, haciendo énfasis en la diabetes mellitus tipo
I, insulino-resistente, obesidad y/o hipertension
arterial, insuficiencia cardiaca, hiperhomocis-
teinemia e hipertension pulmonar primaria y se-
cundaria.

Disfuncién endotelial-Fisiopatologia-L-argini-
na-Oxido nitrico.
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Abstract

Endothelial dysfunction in both children and adults
is characterized by affecting multiple systems, ei-
ther simultaneously or in different time period.
Triese functional changes are essentially four:
change in vessel diameter (vasoconstriction or va-
sodi latation), changes in arteriolar smooth cells
(growth or inhibit) inflammation (pro-inflammatory
or anti-inflammatory) and changes in homeostasis
(pro-thrombosis and anti-thrombosis). Endothelial
dysfunction (ED) in humans occurs through the in-
volvement ofthe metabolic cycle ot L-arginine, via
the synthesis ofnitric oxide (NO). In this paper we
analyze the pathophysiology of Endothelial Dys-
function Syndrome in severa! pediatric diseases,
with emphasis on type 1 diabetes mellitus, insulin
resistance, obesity and / or hypertension, heart
failure, hyperhomocysteinemia and primary and
secondary pulmonary hypertension.

Endothelial  dysfunction-Pathophysiology-L-
arginine-Nitric oxide.

Introduccion

La disfuncion endotelial (DE) tanto en nifios
como en adultos se caracteriza por afectar varios
sistemas, ya sea simultaneamente o en periodos
de tiempo diferente. Estos cambios funcionales
son fundamentalmente cuatro (4): cambios en el
diametro del vaso (vasoconstriccion o vasodilata-
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cion), cambios en las células arteriolares muscu-
lares lisas (crecimiento o inhibicion), inflamacion
(cambios pro a anti inflamatorios) y hemostasis
(cambios pro y anti trombosis).

La DE en humanos ocurre fundamentalmente
por la afectacion o envolvimiento de la L-arginina,
via del oxido nitrico en diversas enfermedades.

Causas de DE conocidas en nifios son diabetes
mellitus tipo I, resistencia a la insulina, obesidad
y/o hipertension arterial, historia familiar de enfer-
medades cardiovasculares prematuras, insuficien-
cia cardiaca, hiperhomocestinemia, hipertension
pulmonar primaria y secundaria.

Es importante mencionar la relacion de DE y la
arteriosclerosis. La DE es un evento temprano de
arteriogénesis demostrado por estudios experimen-
tales, por ultrasonido de alta resolucion y precede
a la formacion de las placas de aterona. Ya se sabe
que el proceso arteriosclerotico comienza en la ni-
fiez a nivel de la aorta abdominal y se desarrolla
por décadas antes del desarrollo de las complica-
ciones cardiovasculares.

La disfuncion endotelial (DE) ha sido definida
pragmaticamente ya que no existe una definicion
unica que englobe el conjunto de los posibles des-
arreglos de su funcion normal, los que afectan va-
rios sistemas, ya sea simultdneamente o en periodos
de tiempo diferentes'. La DE envuelve un aumento
o disminucion de cualquiera de sus cambios fun-
cionales, que son fundamentalmente cuatro: Cam-
bios en el diametro del vaso (vasoconstriccion o
vasodilatacion); cambios en las células arteriolares
musculares lisas (crecimiento o inhibicion); infla-
macion (cambios pro o anti-inflamatorios) y he-
mostasis (cambios pro y antitrombosis)'.

Algunos ejemplos de DE incluyen aumentada
o disminuida produccion de factores vasoactivos,
produciendo una vasoconstriccion o vasodilatacion
anormal®*, aumentada permeabilidad para macro-
moléculas?’ y aumentada actividad protrombotica
o procoagulante®.

Sin embargo, la DE mas comunmente acepta-
da ha sido definida como la ausencia de respuesta
vasodilatadora a acetilcolina o hiperemia, ambas
conocidas por producir vasodilatacion dependiente
de 6xido nitrico (NO), en otras palabras del endo-
telio'. En algunas circunstancias especiales, ella ha
sido definida por una respuesta paraddjica a ace-
tilcolina, o un agente farmacoldgico similar como
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metacolina'.

Inicialmente la DE es episodica, transitoria y
luego se hace permanente, puede ser reversible en
sus inicios.

Como evaluar la funcion endotelial en
humanos

El enfoque para ello se basa en el hecho de que
sus acciones mas conocidas, pertenecen a sus efec-
tos sobre el tono vascular'.

Desde la perspectiva clinica, la funcion endote-
lial puede ser evaluada midiendo cambios en el flu-
jo sanguineo, ya sea invasivamente (Ej. cateteris-
mo cardiaco) o no invasivamente (Ej. ultrasonido
de alta resolucion)®'2. Asi, fisiolégicamente en hu-
manos, in vivo, la funcion endotelial es apreciada
o medida por el aumento del flujo sanguineo o del
diametro de los vasos, en respuesta a agentes que
aumentan la concentracion de 6xido nitrico'. Estos
métodos pueden usarse solos o combinados'.

Experimentalmente, comenzo a usarse en hu-
manos la determinacion sanguinea de la concentra-
cion de varios mediadores quimicos selectivos que
intervienen en la funcion endotelial, puesto que se
presume que ellos reflejan la funcion de las células
endoteliales. Aunque todavia suelen asociarse a los
métodos usados para medir el flujo sanguineo'.

Los métodos usados para medir el flujo sangui-
neo en humanos son cinco: cateterismo, ultrasoni-
do, PET Scan (tomografia de emision de protones),
flujometria por laser doppler y pletismografia.

Dentro del grupo de mediadores quimicos, los
mas utilizados son endotelina*!3-1¢, factor de Von
Willebrand'™°, trombomodulina?'2, selectina® y
moléculas de adhesion (VCAM e ICAM)?»4, ac-
tivador tisular de plasmindgeno (TPA) y su inhibi-
dor PAI-1252,

La DE, ocurre fundamentalmente en humanos
por la afectacion o envolvimiento de la L-arginina,
via del oxido nitrico, en diversas enfermedades?’.

Segiin Vallance y Chan?, operan tres poten-
ciales mecanismos: reducida produccion de NO,
reducida biodisponibilidad del NO y disminuida
sensibilidad del musculo liso al NO?.

Un cuarto mecanismo, sobreproduccion de NO,
parece operar conllevando a profunda vasodilata-
cion y disminuida respuesta vasopresora, debido
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probablemente a la induccion de la isoforma indu-
cible de sintasa de 6xido nitrico (i NOS). Esto ocu-
rre en el shock séptico por la accion de endotoxi-
nas bacterianas y ciertas citoquinas inflamatorias?’.
Cabe sefialar que en condiciones fisiologicas esta
isoforma no se expresa en la vasculatura?’.

Una reducida produccion de NO ocurre por dos
mecanismos: deficiencia de cofactores de sintasa
de 6xido nitrico (NOS) o por sobreproduccion de
inhibidores enddgenos de dichas sintasas?’.

Varias condiciones se asocian a deficiencias de
biopterina (BHy), cofactor esencial de estas sinta-
sas, entre ellas tenemos resistencia a la insulina,
fumadores cronicos e hipercolesterolemia®’.

Sobreproduccion de inhibidores endogenos de
sintasas, las que son dos: dimetilarginina asimétrica
(ADMA) y dimetilarginina simétrica (SDMA)?".

El ADMA posee propiedades similares a L-
NMMA (NG monometil-L arginina), inhibidor de
la via L arginina* y es sintetizado por las células
endoteliales, siendo la enzima dimetil-arginina-di-
metil amino hidrolasa (DDAM), con dos isoformas
conocidas, la responsable de su metabolismo en las
células vasculares endoteliales humanas?8.

Aumento de ADMA circulante ocurre en ciertos
modelos animales de enfermedades: hipertension,
diabetes, hipercolesterolemia y ateroesclerosis?7.

En humanos, elevadas concentraciones se en-
cuentran en insuficiencia renal crdnica, hiperten-
sion de la nifiez, pre-eclampsia, microangiopatia
trombotica, hipercolesterolemia y ateroesclero-
Si527-29.

Reducida biodisponibilidad de NO ocurre en to-
das aquellas condiciones donde exista un aumento
del estrés oxidativo, tales como hiperlipidemias
con excesiva sintesis de LDL, conllevando a incre-
mentada formacion de LDL, oxidada, y por ende
propiciando la destruccion del NO?. La hipertri-
gliceridemia en humanos, con o sin diabetes, pue-
den tener mayor potencial que el colesterol para
aumentar la produccion de superdxido por leuco-
citos?””. También, otros factores aterogénicos, tales
como acidos grasos libres y baja concentracion de
HDL, aumentan el estrés oxidativo, contribuyendo
a una disminuida biodisponibilidad del NO*. La
hiperglicemia per se aumenta la produccién de ra-
dicales libres, a través del metabolismo del acido
araquidonico®. Aunque una prolongada exposicion
a hiperglicemia, causa aumentada expresion de e
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NOS también conduce a un aumento concomitante
de la produccion de anion superoxido resultando
en inactivacion del NO?.

Aumento del estrés oxidativo juega un rol pre-
ponderante en diabetes mellitas tipo 11 y en hiper-
homocistinemia?’.

En diabetes, la acumulacion de productos finales
de glicolizacion (AGEs) en hiperglicemia sosteni-
da puede conllevar a engullimiento o inactivacion
del NO?.

Por ultimo, existe un tercer mecanismo: dismi-
nuida sensibilidad del musculo arteriolar liso al
NO. Esto ocurre en diabetes tipo I*".

Evidencias sugieren que la hiperglicemia inter-
fiere con la activacion de guanilato ciclasa, induci-
da por NO, in vitro?.

Factores de riesgo convencionales para DE se
conocen, ellos son: vida sedentaria/obesidad, sexo
masculino, hipertension, hipercolesterolemia, dia-
betes mellitus tipo [ y II, fumar cigarrillos, enveje-
cimiento, post-menopausia e insuficiencia cardia-
ca’.

Nuevos factores son: resistencia a insulina, ho-
mocisteina, lipoproteina (a), dimetilarginina asi-
métrica (ADMA), depresion, infecciones cronicas,
factores inflamatorios, proteinas creactiva, inter-
leuquinas 1 y 6, factor de necrosis tisular; factores
genéticos, NOS endotelial, enzima convertidora de
angiotensina I/D, angiotensindgeno, promotor de
interleuquina 6 y receptores de quimoquinas, asi
como reparacion impedida por pobre actividad en-
dotelial progenitora®.

Hoy conocemos cinco causas de DE transitorias:
hiperglicemia aguda’!, estrés mental®?, después de
ingesta rica en grasas®, respuesta inflamatoria a
vacunacion®, hiperhomocistinemia inducida por
drogas*: difenilhidantoina sodica, carbamazepina,
metotrexato, tiazidas, ciclosporina y antagonistas
de acido folico y vitaminas B12 y Be.

Causas de DE conocidas en nifios son: diabetes
mellitas tipo [**¥7, resistencia a insulina, obesidad
y/o hipertension arterial’*2, hipercolesterolemia
familiar®#; historia familiar de enfermedades
cardiovasculares prematura®; arterioesclerosis
precoz?#47 hiperhomocistinemia®-*+, insufi-
ciencia cardiaca®; hipertension pulmonar primaria
y secundaria® y probablemente en shock séptico?
y vasculitis®!.

Analicemos estas diversas etiologias en la edad
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pediatrica.

Naturalmente comenzaremos por la diabetes
mellitas tipo I, en ésta, una disminuida capacidad
de NOS en generar NO ha sido demostrado expe-
rimentalmente cuando células endoteliales son ex-
puestas a un entorno diabético, ya sea in vitro o in
ViVO]5—52-53.

Existe sustancial evidencia de que la vasodilata-
cion mediada por NO, derivada del endotelio, esta
impedida en modelos animales de diabetes*® tan-
to en pacientes insulino-dependientes®**!, como en
no insulino-dependientes®>.

El o los mecanismos de la DE en diabéticos aun
no son claramente conocidos®. Aunque el défi-
cit podria ser secundario a condiciones morbidas
acompanantes, incluyendo hipertension y dislipi-
demia, muchos estudios demostrando DE en dia-
béticos fueron pareados con controles para estos
parametros?'.

Sin embargo se sabe que la resistencia a la insu-
lina esta asociada con la deficiencia de un cofactor
esencial para la sintesis de NOS, la biopterina o
BHy, resultando en impedida relajacion vascular?’.
También se sabe que la hiperglicemia, per se, au-
menta la produccion de radicales libres a través de
un aumentado metabolismo del 4cido araquidoni-
co?.

Existen evidencias, tal como mencionamos an-
tes, de que la sensibilidad del musculo vascular al
NO, esta disminuida y la hiperglicemia interfiere
con la induccion del NO?. Consistente con este
hallazgo, defectuosa o impedida respuestas vascu-
lar a donantes de NO, in vivo, ha sido demostra-
da en diabetes tipo [?7. Asi mismo, la acumulacion
de avanzados productos finales de glicolizacion
(AGES) puede conllevar a engullimiento o inacti-
vacion del NO?.

En células endoteliales de la aorta de humanos,
aunque prolongada exposicion a altas concentra-
ciones de glucosa causa aumentada expresion de
ENOS, también conlleva a un concomitante au-
mento en la produccion de anion superoxido (pro-
bablemente de NADH/NADPH oxidada) resultan-
do en inactivacion del NO?.

Hiperglicemia, tanto aguda®-% como cronica’”
¢7_ ha demostrado en modelos producir una aumen-
tada sintesis de prostaglandinas y ademas activa la
proteina quinasa C?!, ambos conllevando a DE?".
La hiperglicemia, per se, es causa de DE, transi-
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toria’!.

La DE, esta intimamente asociada a microan-
giopatia y arterioesclerosis, en ambos tipos [ y II
de diabetes®®. Esta asociacion es particularmente
cierta en los diabéticos tipo I, que tiene temprana
microalbuminuria o tardia macromacroalbuminu-
ria por nefropatia'.

La funcion endotelial de nifios diabéticos, tipo
I, se afecta dentro de los primeros 10 afios del pa-
decimiento y precede al aumento del espesor de la
intima media carotidea y aorta abdominal (¢ IMT
y a IMT)?".

Estudios de autopsia en nifios han mostrado
que lesiones arterioscleroticas empiezan a desa-
rrollarse en la intima de la aorta abdominal¥’, y se
desarrollan inconspicuamente por décadas antes
de producir complicaciones tales como infarto de
miocardio o ACV, las que ocurren en edades me-
dias o tardias de la vida®. los primeros signos de
arterioesclerosis incluyen estrias grasas, depdsitos
lipidicos no levantados, en la intima arterial®’.

Adelantos recientes de la tecnologia de image-
nes han identificados cambios vasculares precoces,
los que pueden ser apreciados y evaluados usan-
do ultrasonido de alta resolucion™. Estos cambios
tempranos incluyen engrosamiento de la pared
vascular e impedimento a la funcién vasodilatado-
ra arterial*’. El engrosamiento de la intima media
de la aorta abdominal (a IMT) en nifios es el me-
jor marcador no invasivo de arterioesclerosis pre-
clinica superando al engrosamiento intima-media
de las carotidas (¢ IMT)*. Ademas esos cambios
aparecen primero en la aorta abdominal que en las
carOtidas®’.

En el sindrome de resistencia a la insulina, tal
como ocurre con diabetes tipo I no inusulodepen-
diente, obesidad o hipertension arterial sistémica,
ha sido reportado una asociacion neta con una
vasodilatacion defectuosa, ya sea insulo-mediada
o endotelio dependiente®. La insulina tiene una
accion especifica y fisiologica de vasodilatar la
vasculatura musculo-esquelética del humano”-7,
y este efecto es parcialmente mediado por el NO
endotelial®$71.747s,

El endotelio es un 6rgano blanco para su accion
y no meramente un sitio pasivo en su transito a los
tejidos®. Ya se conocen receptores para insulina
IGF; e IGF; en células endoteliales de micro y
macrovasos’.
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La DE en el sindrome de resistencia a la insu-
lina, muy probablemente refleje una anormalidad
en la generacion del NO, o en su liberacion como
respuesta a factores dependientes del endotelio,
ademas de la resistencia a la accion vasodilatadora
endotelial de la insulina parcialmente mediada por
NM.

La DE es proporcional a la resistencia a la insu-
lina y a varios indices de adiposidad?®, es un circu-
lo vicioso contribuyendo uno al otro.

En un estudio de 48 nifios con obesidad seve-
ra*, con una edad media de 12.6 afios, comparados
a 27 controles, se encontrd, basandose en ultraso-
nido de alta resolucion, una aumentada rigidez de
la arteria carotida comun, aunque el espesor de la
intima-media fue normal; el estrés diastolico de la
pared arterial estuvo significativamente incremen-
tado indicativo de dicha rigidez*. una distribucion
androidea de grasa estuvo positivamente correla-
cionada con concentracion de C-HDL plasmatico y
complianza arterial®®. La DE estuvo correlacionada
con disminucion de apolipoproteina A-1y con in-
dices de resistencia a insulina®.

Es de todos conocidos que en el estado de obe-
sidad, modelo de resistencia a insulina, los niveles
plasmaticos de endotelina 1 estan elevados”. De
la misma manera, niveles elevados de PAI 1 estan
presentes en la sangre de obesos no complicados,
lo que también sucede en diversas condiciones
donde la resistencia a la insulina es un prominente
hallazgos fisiopatologico'7$#4. Esto favorece la dis-
fibrinolisis.

En un estudio polaco*, que comprendi6 60 pa-
cientes, de 5 a 19 afios, con una edad media de 13.3
afios, con obesidad sola, obesidad e hipertension y
solo hipertension, comparados a 20 sujetos sanos
entre 6 y 18 aflos con una edad de 12.3 afios y en
el que se utilizaron las moleculas de adhesion en-
dotelial como marcadores de inflamacion cronica,
la cual representa junto a la infiltracion lipidica, de
la pared vascular, los factores iniciales principales
para arterioesclerosis*, se encontro lo siguiente: ni-
fios con obesidad sola y combinada a hipertension
mostraron niveles de ICAM-1, significativamente
mas elevados que en los controles. Los valores de
s-VCAM-1 fueron similares en el grupo estudiado
y en el control sin embargo pacientes obesos pre-
sentaban niveles de s-ICAM-1 significativamente
mas elevados que los controles®.
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Existe una evidencia sustancial, de estudios en
humanos y animales indicativa de que el relaja-
miento arterial inducido por acetilcolina estd im-
pedido en la hipertension arterial sistémica?’. Hay
pruebas, aunque no ha sido un hallazgo universal,
de que la sintesis basal de NO esté reducida en la
hipertension esencial y que la respuesta vasocons-
trictora al L-NMMA esta disminuida en la hiper-
tension no tratada®. Ademads, se sabe que existe un
aumentado estrés oxidativo en la pared arterial, lo
que también ocurre en hiperlipidemia, resistencia
a insulina/diabetes®** y la hipertension arterial es
una causa de ésta.

La incrementada generacion de aniones supe-
roxido, es grandemente debida a la actividad de
la nicotinamida-adenina-dinucleotido-oxidasa, las
que son reguladas parcialmente por AT II y por ci-
toquimas®’. El estrés oxidativo acelera la degrada-
cion del NO3087-89,

Aunque los niveles de E:T:I: son normales en la
mayoria de las hipertensiones, existe una favore-
cida produccion de ella como resultado de la dis-
minucion del NO y ésta resulta en predominio de
vasoconstriccion?7-3088:%,

En los nifos la hipertension arterial es casi siem-
pre secundaria a afecciones del parenquima renal o
de arterias renales®2. Niveles elevados de ADMA,
inhibidor endogeno de NO han sido encontrados*.
El ADMA contribuye a la hipertension arterial no
solo por inhibir la liberacion vascular del NO, sino
por la disminucion de la filtracion glomerular y re-
tencion de sodio y agua. ADMA también modula
la liberacion de renina y su acumulacion en la in-
suficiencia renal cronica puede contribuir a la hi-
pertension*?. Pocos estudios en nifios sugieren una
produccion normal o aumentada del NO, quizas
como mecanismo compensatorio*.

La DE, acompaiia a la hipertension arterial pul-
monar primaria y secundaria, segin el estudio de
Lopes y Cols*, que comprendio 11 casos primarios
y 24 secundarios debidos a cardiopatias congéni-
tas, las edades y presiones de la arteria pulmonar
eran similares para los dos grupos. El seguimiento
fue por 1 afio. Se utiliz6 el antigeno del factor de
Von Willebrand plasmatico como marcador de DE
niveles sumamente elevados se encontraron en la
primaria, lo que podria reflejar un patrén particu-
lar de DE, el cual podria estar asociado a una mas
corta expectativa de vida cuando se compara a se-
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cundarios®.

La hipercolesterolemia familiar es un trastorno
hereditario del metabolismo de la lipoproteinas
causada por mutaciones en el gen receptor de la
lipoproteina de baja densidad (LDL), transmitido
con caracter autonomico dominante que se asocia a
niveles elevados de colesterol LDL y a arterioscle-
rosis prematura®. En un primer estudio, Sorensen
y cols®, que comprendié 30 nifios de 7 a 17 afios,
solo 2 eran homocigotos, los cuales fueron compa-
rados a 30 controles. Todos los del estudio, a partir
de los 7 afios de edad mostraron una DE detecta-
da por estudios de las arterias femorales dilatacion
mediada por flujo, via ultronido de alta resolucion.
La severidad de la DE, se correlaciono con los ni-
veles de lipoproteina (a)*.

El otro estudio, de Jongh y cols, el mas grande
acerca de este tema, abarco 50 nifios con edades de
10 a 18 afos y confirmo la existencia de DE, en to-
dos, ésta era mas pronunciada en aquellos con his-
toria familiar positiva para eventos cardiovascula-
res prematuros, lo que acompand a 31 de ellos®.

Historia familiar de enfermedad arterial coro-
naria prematura es un riesgo independiente para
primos hermanos, siendo influencias genéticas y
ambientales muy probablemente responsables,
podrian incluso, interactuar, pero su relativa im-
portancia ain no estd claramente dilucidada®-.
Clarkson y cols®, en su estudio de 50 primos her-
manos con edad media de 5 afios, 31 varones y 19
hembras de 122 conocidos portadores de enferme-
dad arterial coronaria, confirmada por angiografia
con edades de < 45 afios los varones y < 55 afios las
hembras, reportando que los primos hermanos con
DE, mas significativa, detectada por dilatacion me-
diada por flujo por ultrasonido de alta resolucion,
eran aquellos que no eran hipertensos, diabéticos,
fumadores, ni estaban médicados y cuyos afecta-
dos parientes estaban libres de factores de riesgo,
sugiriendo una influencia genética, en la fisiologia
arterial a temprana edad, la que podria ser relevante
mas tarde para la enfermedad clinica manifiesta®.
Estudios epidemioldgicos, sugieren que los primos
hermanos de pacientes coronarios tienen de 2.5 a
7 veces un aumento de riesgo para muerte por en-
fermedad coronaria cuando se compara a aquellos
sin historia familiar de enfermedad coronaria®. La
DE, estuvo presente en el 33% del estudio®.

Otro estudio, Toikka y cols”’, que englobo 20
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sujetos sanos menores de 40 afios con colesterol
HDL constantemente bajo, mostrd que éstos pre-
sentaban una DE, por ultrasonido, debida a una au-
mentada oxidacion de LDL.

La hiperhomocistinemia u homocistinuria es co-
nocida por predisponer a enfermedad vascular ate-
rotrombotica prematura*. Sin embargo, s6lo ocurre
en homocigotos a partir de los 4 afios de edad®. La
homocisteina es conocida por ser dafiina a las cé-
lulas endoteliales tanto en estudios animales como
cultivo de celulas®®. También es bien conocida, DE
transitoria, provocada por médicamentos que pro-
ducen hiperhomocistinemia®*. Se han reportado ni-
veles plasmaticos elevados de homocisteina en su-
jetos obesos hiperinsulinémicos®” los mecanismos
fisiopatologicos uniendo la hiperhomocistinemia
a vasculopatia, han sido extensamente estudiados
in vitro y en animales sugiriéndose, a partir de los
mismos, que la homocistenia limita la biodisponi-
bilidad del NO, aumenta el estrés oxidativo, esti-
mula la proliferacion del musculo arteriolar liso y
altera las propiedades elésticas de la pared arterial*®
su interaccion con factores de riesgo tradicionales,
asi como los mecanismos precisos de sus efectos
vasculares adversos aun no estan dilucidados, pero
pueden relacionarse a la DE, y a la impedida fun-
cion de la fibra muscular lisa*.

Recientemente se ha demostrado que ligeros au-
mentos de homocisteina plasmatica son suficientes
para afectar la funcion endotelial®” y se le consi-
dera ser un factor de riesgo independiente para la
enfermedad coronaria2’.

La vasculitis de enfermedades reumaticas cro-
nicas, tales como lupus eritomatoso diseminado y
artritis reumatoide al igual que las enfermedades
sistémicas necronizantes primarias: periarteritis
nudosa, granulomatosis de Wegener y sindrome
de Churg-Strauss, entre otros, es resultado de la
DE-".

Es de presumir que la misma pueda ocurrir en
nifios.

La insuficiencia cardiaca cronica esta caracteri-
zada por una disminuida respuesta vasodilatadora
al ejercicio y una incrementada vasoconstriccion,
esto es fundamentalmente el resultado de un des-
balance entre sustancias producidas por el endote-
lio, vasodilatadoras y vasoconstrictoras endotelia-
les?”. La sintesis de endotelina 1 estd grandemente
aumentada, sin embargo aun no esta claro si la sin-
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tesis de NO, esta reducida?’.

En contraste, la respuesta al L-NMMA no pa-
rece alterarse o incluso hasta pudiera estar para-
ddjicamente exagerada, lo que podria parcialmente
ser explicado por una aumentada sintesis basal de
NO, en vista de la incrementada generacion de va-
soconstrictores endoteliales?’.

Si es una realidad, que una atenuada respuesta
vasodilatadora de los vasos periféricos, de resisten-
cia a acetilcolina, metacolina y serotonina, existe,
lo que sugiere una disminuida liberacion de NO,
por estimulo de agonistas'®. Es de interés sefialar
que la respuesta vasodilatadora endotelial indepen-
diente de NO, puede estar disminuida'®, sugirien-
do que la sensibilidad del musculo arteriolar liso al
NO, esté atenuada y el grado de ella se correlacio-
na con la severidad del fallo cardiaco?’. Es posible
que el mecanismo responsable se relacione con
incrementada generacion vascular del anion supe-
roxido que como sabemos inactiva al NO?7.

Para concluir mencionaremos la relacion de la
DE y la arteriosclerosis.

La DE, es un evento temprano, en estudios ex-
perimentales de arteriogenesis, por ultrasonido de
alta resolucion y precede a la formacion de las pla-
cas de arteroma®. Este trastorno vascular, puede
ser reconocido por ultrasonido de alta resolucion™
1 Los cambios vasculares precoces incluyen en-
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Ante el sentimiento del deber enmudecen las
mas rebeldes de las pasiones. E. Kant

Antecedentes Historicos

El Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral ha
sido la institucion pionera y vanguardista en la
formacion de recursos humanos en salud infantil,
en la década de los 60 y los 70 se conjugaron en
sintonia una pléyade de prestigiosos y talentosos
médicos dominicanos, los cuales fueron conscien-
tes del momento historico y cientifico que les toco
vivir, empoderados del sentimiento de la oportu-
nidad que les brindo la vida, y del desarrollo de la
pediatria a nivel internacional, iniciaron la prime-
ra residencia formal de pediatria de la Republica
Dominicana, la cual se ha mantenido como guia
rectora de las demas residencias que han surgido
posteriormente. De igual manera el Hospital se ha
mantenido marcando la pauta, evolucionando y de-
sarrollando las subespecialidades que en el devenir
de los tiempos han ido surgiendo en la comunidad
médica. Asi nacieron la cardiologia pediatrica, ci-
rugia pediatrica, infectologia pediatrica, hemato-
oncologia pediatrica, y la mas reciente de todas la
neumologia pediatrica.

En esos primeros aios las patologias respirato-
rias de los nifios eran tratadas por los pediatras ge-
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de Neumologia Pediatrica. Hospital Infantil Dr. Robert Reid
Cabral. Av. Independencia #2. Centro de los Héroes. Santo
Domingo, Repuiblica Dominicana.

38

nerales, las enfermedades quirtrgicas y las broncos

copias eran resueltas por los cirujanos toracicos; a

finales de los 80, mas concretamente marzo 1987,

inicia el servicio de neumologia pediatrica bajo la

direccion de la Dra. Georgina Pérez Cairo y con
el mismo, se incorporan al manejo hospitalario en
forma progresiva las siguientes innovaciones:

- Se inicia el tratamiento de los casos de tubercu-
losis infantil, de acuerdo programa de control de
la tuberculosis, y participamos en la elaboracion
de las primeras normas nacionales de control de
TB infantil.

- Se elabora del Programa Nacional de Control
de Infecciones Respiratorias Agudas (IRA), en
cuya planificacion, ejecucion y evaluacion par-
ticipamos activamente recorriendo todo el terri-
torio nacional en jornadas de capacitacion del
personal de salud, toda esta labor culminé con
la creacion de la UCTIRA/ HRRC, unidad mo-
delo de capacitacion de recursos humanos, tanto
nacionales como internacionales, en el manejo
protolizado de las infecciones respiratorias agu-
das ; proyecto financiado por OPS que poste-
riormente dio paso al actual AIEPIL.

- Se inici6 el programa de manejo del paciente as-
matico, de acuerdo a las normas internacionales
del GINA, incorporando el manejo del paciente
cronico; suministrando los médicamentos con
subsidio, al costo.

- Se introduce el uso de aerosol terapia (nebuliza-
dores) en el manejo del asma aguda, incorporan-
do los protocolos internacionales, proceso que
culmin6 con la creaciéon de la primera sala de
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inhaloterapia nacional, la cual sirviéo de modelo

(disefio) para todas las demas del pais y capacitd

a profesionales de la pediatria de todo el territo-

rio nacional. Actualmente hemos evolucionan-

do hacia el uso de aerosoles presurizados con
inhalo-camaras, de cuyo uso hemos sido pre-

cursores y entrenadores del personal médico y

paramédico

- Introducimos el uso de la epirometria, como
herramienta diagnostica en las enfermedades
respiratorias. Contribuimos a crear consciencia
sobre lo indispensable de ésta en el diagnostico
y seguimiento de los pacientes asmaticos. De
igual manera introducimos el uso rutinario del
pico flujo como medida objetiva del grado de
obstruccion de las vias aéreas, necesario para el
seguimiento tanto en la consulta diaria como en
la evaluacion en las salas de emergencias.

- Contribuimos a diversificar la vision del neumo-
logo en cuanto al rango de patologias que trata:
patologias intersticiales, congénitas, tumorles,
inmunolégicas, sistémicas, en fin, contribuimos
ampliar el conocimiento sobre el universo de
patologias que cubre el espectro de la neumolo-
gia

- Desarrollamos talleres y cursos de capacitacion
dirigido a pediatras generales en asma aerosol
terapia, [RA y tuberculosis infantil.

- Impartimos talleres para padres de los nifios
asmaticos, ademas, desarrollamos una serie de
charlas educativas dirigidas a los pacientes que
acudian a nuestro servicio, las mismas eran im-
partidas mientras esperaban para ser atendidos.

- Impartimos los modulos de Neumologia Pedia-
trica a las residencias de pediatria de nuestra
institucion y de otras universidades hermanas
con dicha residencia, asi como a los Residentes
de Neumologia Integral de adultos.

- Desarrollamos investigaciones en el area de la
tuberculosis, FQ, asma, publicando sus resulta-
dos en revistas de circulacion nacional e inter-
nacional, convirtiéndonos en un centro de refe-
rencia a nivel nacional.

Todo lo anterior se realizo en el contexto de un
servicio que crecia incorporando nuevos profe-
sionales especialistas, que trajeron consigo otras
experiencias y habilidades, ellos son los Dres. Ri-
cardo Elias Melguen, René Gil y mas recientemen-
te Alcedo Hernandez. También crecid en cuanto
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a disponibilidad de espacio fisico, se habilitaron
consultorios adicionales para el area externa, se
inauguro6 la sala de inhalo-terapia, al igual que la
sala de hospitalizacion y se adquirieron equipos
modernos: espirdometro, computadoras, monitores
y oximetro.

Organigrama del servicio de Neumologia:
Productividad

Personal

4 Neumologos Pediatras.

6 Residentes de NP: 3 de segundo nivel (RV) y 3
de primer nivel (RIV).

2 Cirujanos toracicos infantiles.

3 Enfermeras: 1 graduada, 1 auxiliar y 1 especia-
lizada ( exclusiva del programa de TB).

1 Secretaria.

Cada mes rotan por el servicio 3 residentes, uno
de cada nivel de pediatria general, los residentes de
pediatria de otras instituciones, y los residentes de
Neumologia Integral de Adultos

Unidad de Investigacion

El equipo de médicos y residentes permanente-
mente estan desarrollando investigaciones opera-
tivas, y disenando investigaciones sobre diversos
topicos del area neumoldgica, cuyos resultados son
publicados periddicamente en las revistas cientifi-
cas de circulacion nacional

Unidades Asistenciales

- 3 Consultorios ambulatorios con un promedio
de 3000 consultas al afio, correspondiente al
2.5% del total de las consultas especializadas.
Estas consultas estan a su vez clasificadas en
a) Cronicos: TB, TB/VIH-SIDA, asma.

b) Agudos: neumonias, ira no neumonias.

c) Cirugia: patologias congénitas, tumorales,
pleurales etc.

d) Enfermedad crénica del RN.

e) Miscelaneas: patologias inmunologicas, en-
fermedades sistémicas no infecciosas, etc.

- Sala de inhaloterapia con capacidad de 10 pa-
cientes, donde se atienden 3000 pacientes al
afio.

- Sala clinica con 10 camas, donde se atienden un
promedio de 350 pacientes al afio, predominan-
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do los casos de enfermedades cronicas tipo FQ,

absceso del pulmon, ect, con promedio de esta-

dia: 8 dias.
- Unidad de estudios de funcién pulmonar: espi-
rometro, oximetro, caminadora.

Realizamos las interconsultas neumologicas de
todos los demas departamentos y servicios de la
Institucion, interactuando con los cirujanos, en-
doscopistas, intensivistas, infectdlogos y el depar-
tamento de imagenlogia en los procedimientos,
alcanzando una cifra aproximada de 500 intercon-
sultas por afo. Nos queda para el futuro desarrollar
algunas areas como la Clinica de Patologias del
Suefio, el estudio de la funcion pulmonar del lac-
tante con pletismografo y una unidad de trasplante
de pulmon entre otros.

Desde 1987 hasta la fecha hemos acumulado
una experiencia de mas de 20 afios, tiempo sufi-
ciente de maduracion y reflexion de un proyecto
muy anhelado. Creimos oportuno el momento,
para abocarnos a la planificacion, elaboracion y
gjecucion de un programa de entrenamiento en
Neumologia Pediatrica en nuestro hospital, donde
ya las condiciones estan dadas para lograr el reco-
nocimiento universitario de la Neumologia Pedia-
trica como especialidad. Este aval ha sido otorgado
por la Universidad Auténoma de Santo Domingo
—UASD.

Programa Académico

El programa académico de post grado en Neu-
mologia Pediatrica, avalado por la Universidad
Autonoma de Santo Domingo, los lineamientos
generales se describe a continuacion:

Introduccion

La Neumologia Pediatrica es una especialidad
joven, aproximadamente tiene 25 afios, en su corto
tiempo ha experimentado un desarrollo extraordi-
nario; en Latinoamérica solo algunos paises tienen
residencia formal en dicha especialidad: Chile,
Argentina, Venezuela,Perti, Costa Rica, Colombia,
Meéxico y ahora en la Republica Dominicana.

En la actualidad en nuestro pais hay alrededor
de 21 neumologos pediatras, todos egresados de
diversas escuelas Iberoamericanas y del Brasil, la
gran mayoria de estos especialistas estan estable-
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cidos en la ciudad capital y en las dos regiones del
Cibao con mayor nivel poblacional y econdmico:
Santiago de los Caballeros y San Francisco de Ma-
coris. Este nimero de NP nos da una proporcion es
de 1 NP/ 136,688 nifios menores de 14 afios (po-
blacién infantil menores de 14 afos, seglin el censo
de Julio 2002: 2,870,461.2)

Ante esta realidad programamos desarrollar una
disciplina que aborde el estudio de las enfermeda-
des respiratorias de los nifios desde una perspec-
tiva genética, congénita y adquirida, mediante un
programa bien disefiado y estructurado para su
formacion, que involucre los aspectos académicos,
asistenciales y de investigacion, que le permita a
los jovenes pediatras obtener el titulo de especia-
listas en Neumologia Pediatrica.

Objetivo

Capacitar al médico pediatra en la sub-especia-
lidad de la Neumologia Pediatrica, a través de un
postgrado que ofrezca una sélida formacion acadé-
mica y vocacion de servicio.

Objetivos Especificos

1. Ofrecer al médico pediatra una vision comple-
ta sobre las necesidades de la poblacion infantil
relacionadas con las enfermedades respirato-
rias, para que pueda identificar los fenomenos
epidemiologicos y fisiopatologicos de éstas y
aplicar técnicas de manejo clinico, promocion y
prevencion.

2. Capacitar al pediatra para que diagnostique y
trate correctamente las patologias respiratorias
en la infancia, mediante una atencion integral
del paciente, valorando al nifio como un ente
bio-psico-social; asi como el uso correcto de los
métodos diagnodsticos y pruebas funcionales uti-
lizadas para el diagnostico de estas patologias.

3. Incorporar los componentes asistenciales, do-
centes e investigativos como estrategias rutina-
rias en la formacion del futuro pediatra-neumo-
logo.

Perfil de los Aspirantes

Ser dominicano o extranjero residente en nues-
tro pais.

Mayor de edad.

Ser médico(a) pediatra egresado(a) de un pro-
grama de postgrado avalado por la Universidad
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Autonoma de Santo Domingo u otra Universidad
Nacional.

Tener exequatur de Ley.

Pertenecer y estar al dia en el Colegio Médico
Dominicano.

Gozar de buenas condiciones fisica y mental.

Poseer valores éticos y morales.

Poseer buena disposicion al trabajo en equipo y
relaciones interpersonales.

Dedicacion exclusiva.

Interés por la sub especialidad.

Someterse a las normas del reglamento, para es-
tudiar sus especialidades en el pais (Reglamento de
Residencias Médicas).

Perfil del Egresado
Al finalizar los tres afios del entrenamiento de

post grado en Neumologia Pediatrica el residente

habra recibido formacion con los mas altos criterios

¢ticos y humanos en las area de servicio-asistencial

y en investigacion, y estara en capacidad de :

1. Diagnosticar y tratar las patologias respiratorias
de la infancia.

2. Desarrollar investigaciones en el campo de la
neumologia pediatrica.

3. Mejorar su proceso de desarrollo especializado
mediante la educacion continua.

4. Incentivar la busqueda de conocimientos de for-
ma critica y creativa, a través de un proceso de
autoaprendizaje.

Plan de Estudio

En consideracion al objetivo general del plan
de estudios, este programa tiene como finalidad la
formacion de médicos pediatras en la sub-especia-
lidad de Pediatra Neumologo y sera llevado a cabo
mediante un régimen de residencia en neumologia
pediatrica con tres (3) afios de duracion, y conta-
ra con tres niveles, aceptandose dos (2) plazas por
nivel.

Los candidatos a ingresar al Post Grado debe-
ran presentar el titulo de Especialista en Pediatria,
avalado por la Secretaria de Educacion Superior,
Ciencia y Tecnologia (SEESCYT) y someterse a
concurso medico convocado por las autoridades de
la Secretaria de Estado de Salud Publica y Asisten-
cia Social (SESPAS).

El entrenamiento de residencia en neumologia
pediatrica se regira conforme las normas de los
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programas de residencias médicas y de acuerdo a

las leyes que regulan la materia en nuestro Pais.

Los responsables del post-grado en neumologia
pediatrica seran los Departamentos de Ensefian-
za y el de Neumologia del Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral, quien fungird como hospital
sede; esta residencia tendra una duracion de tres
(3) anos.

El primer afio estd pautado para ser iniciado a
partir del mes de julio del afio 2007, con un horario
establecido de 8 a.m. a 4 p.m. de lunes a viernes.

El personal docente estard compuesto por los
siguientes profesionales:

- Dra. Georgina Pérez Cairo; Pediatra-Neumolo-
ga, Jefa del Servicio de Neumologia del Hos-
pital Dr. Robert Reid Cabral. Coordinadora de
post grado.

- Dr. Ricardo Elias Melguen, Pediatra-Neumolo-
g0, Médico Salusbrita, Ayudante del Servicio de
Neumologia del Hospital Dr. Robert Reid Ca-
bral.

- Dr. René Gil; Pediatra-Neumologo, Broncosco-
pista, Encargado Unidad de Broncoscopia Hos-
pital Dr. Robert Reid Cabral

- Dr. Alcedo Hernandez; Pediatra-Neumologo,
Broncoscopista, Ayudante del Servicio de Neu-
mologia del Hospital Dr. Robert Reid Cabral.
La residencia invita profesores de alto nivel

académico y de investigacion a impartir docencia

y conferencias magistrales en sus areas de mayor

proyeccion.

El personal médico y paramédico del servicio
de neumologia del HRRC participa y apoya en el
entrenamiento de los residentes del Post Grado.

El programa de esta residencia tiene aspectos
tedricos y practicos referidos al estudio de los te-
mas propios del area de neumologia infantil. Du-
rante el primer afo de residencia se estudian las
patologias respiratorias agudas, en el segundo afio
las patologias pulmonares cronicas y en el tercer
afio las patologias quirtrgicas y los procedimientos
de diagnéstico.

Al finalizar el primer y segundo afio el residen-
te sera sometido para su evaluacion, a un examen
tedrico practico, presentar un trabajo de investiga-
cion; y al finalizar el tercer afio, se sometera a un
examen teorico-practico y presentara un trabajo
de tesis para poder optar por el titulo de Pediatra-
Neumologo.
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En este afio 2009 finaliza la primera promocion

de Neumologos Pediatras egresados de la escuela
de la Republica Dominicana, y nuestro Hospital
Robert Reid Cabral entrega a la comunidad mé-
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Noticias

Hugo Rafael Mendoza: Humanista,

Cientifico y Sabio

Emilio Mena-Castro*

* Director del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Santo Domingo, Republica

Dominicana.

La Sociedad Dominicana acaba de perder a uno
de sus integrantes mas excelso. El Dr. Hugo Rafael
Mendoza Tapia era médico de profesion, pediatra
de vocacidn, maestro, investigador acucioso, orga-
nizador y gestor excepcional.

El Dr. Mendoza Tapia nacio en la Vega, el 7 de
agosto de 1930. De nifio realizé sus estudios pri-
marios en el Colegio “Juan Pablo Duarte”, de su
ciudad natal, entre 1937 y 1944. Su educacion se-
cundaria también la curs6 en La Vega entre 1944-
1948. Se gradud de médico en 1954, en la Univer-
sidad de Santo Domingo.

Poco tiempo después partio a Espafia, en donde
recibio el titulo de Médico Puericultor, en 1957 y
de Endocrindlogo en 1958. Continu6 su carrera en
Londres en donde realizé un Fellowship en Pedia-
tria, en el Guy’s Hospital Medical School, en 1958.
De 1960 a 1962 realiz6 su residencia de pediatria
en el Elmhurst City Hospital, de la ciudad de New
York. En 1962 recibio el Board de la Academia
Americana de Pediatria.

Se puede decir que la vida del Dr. Mendoza se
caracterizd por haber conjugado en su quehacer
profesional cuatro elementos de singular relevan-
cia: la asistencia a sus pacientes, la docencia, la
investigacion y la labor de organizador y gestor de
excelencia. Como médico marcd una pauta en el
trato humanizado a los nifios enfermos y siempre

Solicitud de sobretiros: Dr. Emilio Mena-Castro. Director.
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Av. Independencia
#2. Centro de los Héroes. Santo Domingo, Republica Domi-
nicana.
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puso su mayor empefio en los mas pobres. Privile-
gi0, durante toda su vida, la asistencia hospitalaria
publica, frente a la practica privada. Prefirio inver-
tir tiempo y calidad de atencion en aquellos que la
vida le negaba el derecho a una atencion de calidad.
De ahi su dilatada trayectoria en el Hospital Infan-
til Dr. Robert Reid Cabral, primero como Jefe del
Servicio de Neurosiquiatria de 1962 a 1968, luego
Director del Hospital de 1968 a 1986 y finalmen-
te, como encargado de la Clinica de Diagnosticos,
estructura asistencial creada para recibir las con-
diciones patologicas mas complejas y de diagnds-
tico mas dificil. El Dr. Mendoza se mantuvo en la
conduccioén de esta clinica especializada hasta los
ultimos dias de su vida.

Como docente, marco un hito en la ensefian-
za de la medicina y en particular de la pediatria.
Quienes estuvimos el privilegio de contarnos en-
tre sus alumnos, valoramos al maestro Mendoza
como un docente ingenioso, acucioso, creativo y
consciente de su responsabilidad como forjador de
profesionales con una vision integral. Profesor de
la Escuela Nacional de Enfermeria de 1963 a 1971,
de la Catedra de Pediatria de la UASD de 1969-
1990 y Director del Departamento de Pediatria de
la UASD de 1970 a 1990. La actividad docente de
este insigne educador abarcé mucho mas que los
enunciados meramente técnicos, su labor educati-
va se adentra mas bien en el proceso de confor-
macion de una praxis apegada a los mas estrictos
requerimientos éticos.

Como investigador, el Dr. Mendoza es el médi-
co dominicano con la mayor produccion cientifica
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que registra la historia de la medicina en nuestro
pais. Sus mas de 400 articulos publicados en revis-
tas nacionales e internacionales, alrededor de 15
libros editados, sus participaciones en congresos
y eventos cientificos nacionales e internacionales,
no dejan dudas de que su contribucion al acervo
de la literatura médica dominicana es la de mayor
relevancia. Fundador y editor de los Archivos Do-
minicanos de Pediatria, unica publicaciéon médica
periddica con mas de cincuenta afios de publica-
cion ininterrumpida. Creador del Centro Nacional
de Investigacion en Salud Materno-Infantil (CE-
NISMI), estructura técnica que ha producido nu-
merosas investigaciones en el campo de la salud
materno-infantil, que le han merecido reconoci-
miento en el &mbito internacional.

Como organizador y gestor destaca por su soli-
do liderazgo. Cuando en el pais an no existia una
organizacion hospitalaria especializada, ctpole al
Dr. Mendoza la iniciativa de elaborar las primeras
normas y protocolos hospitalarios para la atencion
en pediatria, organizar la primera residencia for-
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mal de Pediatria e instaurar el primer Consejo de
Ensefianza de post-grado en esa disciplina en un
hospital publico.

Como reconocimiento a su dilatada carrera en
el campo de la asistencia, la docencia y la inves-
tigacion el Dr. Mendoza Tapia recibié numerosos
reconocimientos: Maestro de la Pediatria, Maestro
de la Medicina, Condecoracion con la Orden de
Duarte, Sanchez y Mella, en el Grado de Caballe-
ro, Premio de la Organizacion Panamericana de la
Salud,

Orden al mérito “Francisco Hernandez” de la
Federacion Panamericana de Asociaciones de Fa-
cultades y Escuelas de Medicina, Reconocimiento
por la Asociacion Médica Mundial, como Médico
Dedicado del Mundo.

La vida del Dr. Mendoza fue la de un humanista,
un cientifico, un sabio y representa un paradigma
para las presentes y futuras generaciones de médi-
cos en la Republica Dominicana. Gloria a su figura
excelsa, paz a sus restos.
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1er Encuentro Cientifico-Cultural Dra.

Marianela Castillo-Ariza

Emilio Mena-Castro*

* Director Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Santo Domingo, Republica Domi-

nicana.

Gracias por haberme concedido el privilegio de
decir las palabras de cierre en este ler. Encuentro
Cientifico Cultural Profesora Marianela Castillo
Ariza.

Cuando Milagros nos escribio para que sugirié-
semos nombres para esta actividad, se me ocurrié
que el de ler. Encuentro Cientifico Cultural Dra.
Marianela Castillo Ariza, coincidia perfectamente
con la idea de realizar un evento anual o bianual en
homenaje a una mujer excepcional.

Cientifica, porque la Dra. Ariza fue una cien-
tista de luces. Observadora, Ingeniosa, creativa,
activista y organizadora entusiasta.

Una médica cuya produccion en el campo de la
investigacion clinica enriquece el acervo médico
nacional y es un 6volo a las nuevas generaciones
de profesionales de la salud.

Cultural, porque la Dra, Ariza fue una fina ar-
tista. Am6 como nadie las bellas artes. En la nove-
listica explord la prosa mas diversa. De Cervantes
a Kafka, de Cela a Saramago, de Rulfo a Garcia
Marquez, de Vargas Llosa a Juan Bosch, en fin,
Marianela fue una lectora febril.

La musica fue uno de sus entretenimientos fa-
voritos. Haender, Tchaikowskyt, Mozart, Brahms,
Liszt, Beethoven, enervaban sus momentos de en-
cuentro con la sublimidad.

La poesia fue su pasion, devor6 apasionadamen-
te a Garcia Lorca, a Machado, a Alberty y a Her-
nandez. Amo sin limite los versos de Neruda, des-
de el Canto General a los Veinte Poemas de amor
y una Cancién Desesperada. Ruben Dario influy6
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decisivamente en su inclinacién por este género.
Bebio en la fuente de los poetas de la patria. Desde
Salomé Urefia a Aida Cartagena Portalatin, desde
Fabio Fiallo a Moreno Jiménez, desde Pedro Mir a
Manuel del Cabral.

En lo personal, estoy convencido de que, asi
como la poesia es la expresion mas excelsa del
oficio de escribir, el pediatra es la representacion
mas humana del quehacer médico. Marianela fue
pediatra de profundo acervo y poetisa de fina sen-
sibilidad.

A fuerza de su talento sin igual, construyd un
mundo para producir, para dar y para amar. Cien-
tista y artista de sentimientos profundamente hu-
manos, Marianela transit6 en este plano para inspi-
rar, para marcar, para hacernos mirar los destellos
virtuosos de la existencia humana.

Quiero terminar con esta reflexion de Neruda,
pronunciada por ¢l el dia magico en que recibio el
premio Nobel de literatura:

“No hay soledad inexpugnable. Todos los cami-
nos llevan al mismo punto: a la comunicacion de
lo que somos. Y es preciso atravesar la soledad y
la aspereza, la incomunicacién y el silencio para
llegar al recinto magico en que podemos danzar
torpemente o cantar con melancolia; mas en esa
danza o en esa cancion estan consumados los mas
antiguos ritos de la conciencia: de la conciencia
de ser hombres y de creer en un destino comdn”.
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