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Introduccion

Introduction: Phenylketonuria (PKU) is the most prevalent disorder caused by an inborn error in aminoacid metabolism
and itis the first disease that has a successful treatment that prevents intellectual disabilities. It is the first disorder included
in neonatal screening programmes. Objective: To identify patients with PKU who have not been diagnosed by means of
newborn screening tests. Description of the clinical presentation of the disease. Analysis of the causes and potential impli-
cations for newborn screening programs. Historical antecedents and regulations: The historical background of PKU and of
the disease neonatal screening tests are briefly described Since 1986 the National Law #23413 establishes the obligation
of performing the Neonatal Screening of phenylketonuria in Argentina. Materials and methods: We analized patients with
PKU admitted and followed up in the Hospital Garrahan from 2000 to 2015 We found a case series of patients with phe-
nylketonuria that have not been diagnosed by means of the newborn screening test and we compared them. Analysis
of Public Health Care policies and the laws that requlate the screening tests in Argentina. Results and conclusion: Three
patients were identified and diagnosed with classic PKU of late diagnosis and presented mental disability. The three cases
were from Neuquén province, Argentina. The neonatal screening tests had reported as 'negative” and the three samples
had been taken early. If the screening programs are to be effective what is needed, in the first place, it is to have uniform
health care policies with national coverage with an efficient system of coordination, training, education, evaluation and
statistics. It is essential to know the impact that implies not to identify these patients. In this review, we have noticed
that the failure of the newborn screening tests resulted in three patients with intellectual disabilities, two of them totally
dependent on their families and the health care system.

Key words: phenylalanine, intellectual disabilities, phenylketonuria, newborn screening, early discharge

Introduccidn: La fenilcetonuria es el error congénito del metabolismo més frecuente y es la primera enfermedad del
metabolismo con un tratamiento exitoso que evita la discapacidad intelectual. Inaugurd la lista de enfermedades del
tamizaje neonatal. Objetivo: El objetivo del presente trabajo fue identificar pacientes con fenilcetonuria que no han sido
diagnosticados por medio de la pesquisa neonatal; también, describir la presentacion clinica de la enfermedad y analizar
las causas de la falta de diagndstico y de las potenciales repercusiones para los programas de pesquisa en la Argentina.
Antecedentes histdricos y de normativas: Se describen brevemente los antecedentes histéricos de la fenilcetonuria y de
la prueba de tamizaje neonatal. A partir de 1986, por medio de la Ley 23413, se establece la obligatoriedad de realizar
la pesquisa neonatal de fenilcetonuria en la Republica Argentina. Materiales y métodos: Analizamos los pacientes con
diagndstico de fenilcetonuria que se encuentran en seguimiento en el Hospital Garrahan desde 2000 hasta 2015. Ha-
llamos una serie de casos con diagnéstico de fenilcetonuria que no han sido diagnosticados por la prueba de pesquisa
neonatal y los comparamos. Estudiamos las politicas de Salud Publica que reglamentan las pruebas de pesquisa en la
Argentina. Resultado y conclusiones: Se identificaron tres pacientes con fenilcetonuria clasica de diagndstico tardio con
discapacidad intelectual. Los tres casos son sujetos oriundos de Neuquén, Argentina, con la prueba de pesquisa infor-
mada como “negativa”; en los tres, la muestra fue tomada tempranamente. Para que los programas de pesquisa sean
efectivos, en primer lugar deben existir politicas sanitarias unificadas para todas las provincias argentinas, con un sistema
de coordinacion, formacién, educacion, evaluacion y estadistica eficiente. Es fundamental conocer el impacto que causa
no detectar a estos pacientes ya que esta revision demuestra que, ante el fracaso de la prueba de pesquisa neonatal, es
posible evitar el resultado de tres personas con discapacidad intelectual, dos de ellas totalmente dependientes de sus
familias y del sistema sanitario.

Palabras clave: discapacidad intelectual, fenilcetonuria, fenilalanina, pesquisa neonatal, alta temprana

bajo el numero #261600 en el Catdlogo de
Enfermedades de Herencia Mendeliana en

La fenilcetonuria es una enfermedad del metabolismo de los el Hombre? y representa el paradigma de las
aminodacidos;' de herencia autosdmica recesiva, fue clasificada enfermedades metabdlicas hereditarias.
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El gen que codifica para la proteina
fenilalanina hidroxilasa (PAH, por su sigla

en inglés) se encuentra localizado en el
cromosoma 12q.23.2.

En la Argentina, la fenilcetonuria tiene una
incidencia aproximada de 1:12 000 nacidos
vivos.? La reaccion de hidroxilacion de la
fenilalanina es un proceso bioquimico
complejo que incluye varios componentes
como el oxigeno, la PAH, el NADH y el
cofactor tetrahidrobiopterina (BH4). El
intervalo de concentraciones normales de
fenilalanina es entre 0.83 y 1.83 mg/dl 0 50

a 110 umol/l. La enfermedad se clasifica de
acuerdo con distintos criterios relacionados
con su gravedad; la clasificacién que utiliza

los valores iniciales de fenilalanina define
como fenilcetonuria “clasica” a la que presenta
los mayores niveles iniciales de fenilalanina
plasmatica, mayores de 20 mg/dl; “moderada”,
con valores iniciales de fenilalanina entre 10

y 20 mg/dl 0 600 a 1200 umol/l, y “leve” o
hiperfenilalaninemia con valores iniciales entre
2y 10 mg/dl o 120 a 600 umol/1.#

La mayoria de los pacientes con diagnéstico
de fenilcetonuria presentan un defecto en la
PAH. Las diferentes formas de expresién clinica
son consecuencia de la actividad residual de

la PAH. Puede existir actividad considerable,
puede tener un minimo de actividad residual

0 puede estar completamente abolida. Hasta

el dia de hoy se han hallado 963 variantes del
gen de la PAH.5 Ademas, existen deficiencias
del cofactor BH4 producidas por alteraciones

en las diferentes enzimas que intervienen en la sintesis y
reutilizacién de las tetrahidrobiopterinas, responsable de
aproximadamente el 1% al 2% de las hiperfenilalaninemias; en
estos casos se produce un cuadro clinico mds grave que el de
la fenilcetonuria clasica,’® que antiguamente era denominada
“fenilcetonuria maligna””?

La acumulacion de fenilalanina (sustrato) que produce la
enfermedad resulta téxica para el sistema nervioso central
(SNC) por el aumento del estrés oxidativo y de los radicales
libres de oxigeno.’® Cabe mencionar que al competir el
exceso de fenilalanina con el transportador de aminoacidos
neutros en la barrera hematoencefalica se produce una
disminucion del ingreso de éstos al SNC. Este hecho trae
aparejada una disminucién con respecto a la sintesis de
proteinas, que se manifiesta como defectos en cuanto a la
neurotransmision. Por otro lado, la disminucién del producto
de hidroxilacion de la fenilalanina, la tirosina, produce la
disminucion de las concentraciones de dopamina y melanina.
La fenilcetonuria cldsica no tratada causa discapacidad
intelectual y retraso motor grave y epilepsia. Los pacientes
presentan eccema, hiperactividad y rasgos psicéticos que
son manifestados con autoagresion, agresion, impulsividad y
ataques de agresividad. Tienen rasgos fisicos caracteristicos:
piel clara, ojos claros y pelo rubio; el olor de su piel es
distintivo y el de la orina, fuerte y peculiar, asemeja al de la
orina de raton. El tratamiento se basa en una dieta limitada
en fenilalanina mediante la restriccion de la proteina natural,
y por lo tanto de dicho aminodcido, de acuerdo con los
requerimientos diarios establecidos por edad: dietas ricas

en frutas y verduras acompanadas de distintas férmulas
alimenticias formadas con proteina sustituta carentes de
fenilalanina." El aporte de fenilalanina se hard de acuerdo
con la tolerancia de cada paciente, con un seguimiento
médico y nutricional durante toda la vida. El tratamiento

NAD+ H4 Biopterina

NADH H2 Biopterina

Fenilpirdvico

Fenilalanina Fenilacético
Fenildctico
OZ
PAH
H,O
Melanina
Tirosina Dopa
Adrenalina

Noradrenalina

FIGURA 1. La PAH es la causa de la conversion de fenilalanina a tirosina que, a su vez, es el precursor de las las hormonas adrenalina y nora-

drenalina, del neurotrasmisor dopamina y de la melanina.




A.C.Bernal, H. Eiroa / Articulos Originales Pediatria 5 (2017) 1-8

persigue mantener un adecuado progreso de peso y estatura
y tener un buen control metabdlico, objetivos que implican
mantener valores de fenilalanina entre 2y 6 mg/dl (120 a

360 uM/I1) en los primeros afos de vida; para los nifios de 6

a 12 afos, el valor maximo se puede extender hasta 8 mg/dl
(485 uM/1), y en adultos, hasta 10 mg/dl (600 uM/1)."2

Antecedentes historicos
y de normativas

En 1934 Asbjorn Folling, médico, bioquimico y profesor de
medicina nutricional de la Universidad de Oslo,’ identifica

y describe la fenilcetonuria, denominandola inicialmente
imbecilitas phenylpiruvica."* En 1963, Robert Guthrie, por
medio de un método de inhibicién bacteriana y usando unas
pocas gotas de sangre secas en papel de filtro (ensayo de
inhibicién bacteriana de Guthrie), crea el tamizaje neonatal'
como método simple de diagndstico temprano que permite
la rdpida incorporacion del tratamiento y evita la aparicion
de fenilcetonuria.'® Para 1965 esta prueba de pesquisa
neonatal ya era obligatoria en los Estados Unidos y muchos
paises de Europa."”

Segun la Real Academia Espafiola, pesquisa significa
“informacion o indagacién que se hace de algo para
averiguar la realidad de ello o sus circunstancias”.'® Por lo
tanto, gracias a la pesquisa neonatal evitamos la expresiéon de
enfermedades potencialmente graves.

En la Argentina se sanciona, en 1986, la Ley 23413.1° A

través del Ministerio de Salud de la Nacion, 2% se establece
la obligatoriedad de realizar la pesquisa neonatal de
fenilcetonuria "nunca antes de las 24 horas de haberse
iniciado la alimentacion lactea”. En 1996, el Ministerio

de Salud y Accién Social de la Argentina realiza cambios
significativos a la Ley 23413 al indicar expresamente que

el momento ideal para la extraccion de la muestra es a las
48 horas de vida del neonato, sefialando que si es tomada
con anterioridad deberd asentarse con precision: “cuando la
muestra sea obtenida antes de las cuarenta y ocho (48) horas,
deberdn constar fehacientemente las horas de vida del
recién nacido”?

La Ley 26279, sancionada en 2007 por el Ministerio de Salud
de la Nacion,? establece el régimen para la detecciény
posterior tratamiento de ciertas enfermedades en el recién
nacido: hipotiroidismo congénito, fenilcetonuria, fibrosis
quistica, galactosemia, hiperplasia suprarrenal congénita y
biotinidasa; determina las prestaciones obligatorias que se
deberdn implementar en el pafs, y constituye una comision
interdisciplinaria de especialistas respecto de la pesquisa
neonatal. La ley sanciona que deberan realizarse campafias
de educacion y prevencién, los propdsitos que deben
perseguir y las funciones que le caben al Ministerio de Salud.

El articulo 7 “--invita a las provinciasy a la
Ciudad Auténoma de Buenos Aires a adherir a
la presente ley.”

El Ministerio de Salud, por medio de la
resolucién 1612/2006, aprueba el Programa
Nacional de Fortalecimiento de la Deteccion
Precoz de Enfermedades Congénitas,?' el que
se destaca que cada provincia agrega su marco
legal en el manual operativo local o propio.

Programa Nacional de
Fortalecimiento de la Deteccion
Precoz de Enfermedades
Congénitas

Este emprendimiento especifico sefala los
lineamientos que funcionan como guia para
la unificacion de criterios en los programas
en red de pesquisa neonatal. Detallamos

los objetivos prioritarios del programa:

a) fortalecer los programas provinciales

de pesquisa neonatal de enfermedades
congénitas del metabolismo, tanto para
aumentar el nimero de pacientes detectados
como para contribuir al seguimiento clinico y
tratamiento de aquellos nifios con diagndstico
confirmado; b) realizar una evaluacion periddica
de la cobertura poblacional, de los resultados
obtenidos en materia de deteccion precoz
neonatal y del tratamiento a nivel nacional;

¢) confeccionar un Registro Nacional de las
Patologias Endocrinas y Metabdlicas.

Seguin su Manual de Procedimientos, en el
Programa de Pesquisa Neonatal participan
diversos actores, a saber: coordinadores de los
programas provinciales cuya mision es regular,
supervisar y hacer cumplir las leyes; obstetras,
neonatdlogos, endocrindlogos, especialistas
en enfermedades metabdlicas, pediatras y
genetistas; bioquimicos que supervisan en

el centro asistencial la toma de la muestra

en apoyo a neonatologia y enfermeria;
enfermeros profesionales que supervisaran

la toma o tomaran la muestra, en apoyo a
neonatologia y al laboratorio; asistentes sociales
que participardn activamente en la citacion

de los recién nacidos a los que el laboratorio
solicita una segunda muestra; administrativos,
nutricionistas y comunicadores sociales.

Todos los profesionales tienen
responsabilidades y actividades que cumplir

3
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dentro del Programa de Pesquisa Neonatal.?!
Las caracteristicas de la toma de la muestra,
segun el programa de pesquisa neonatal,
son precisas y definen el eslabon inicial para
un adecuado funcionamiento del programa.
Asimismo, la muestra debera ser tomada
idealmente mediante la puncion del talén a
todo nifio recién nacido, entre las 48 horas

y el quinto dia de vida. Si la muestra es
tomada a las 24 horas de nacer, se pierde el
10% de los casos, y entre las 24 y 48 horas
queda sin diagndstico el 2.4% de los casos
positivos.'® Se colocan en un papel de filtro
cinco gotas de sangre y se cuantifica el valor
de fenilalanina por medio de un método
fluorimétrico. Existen excepciones, a los
nifos nacidos con menos de 37 semanas de
gestacion se les debera repetir la toma de
muestra a los 15 dias de vida, y cuando el
peso del recién nacido sea inferior a los
1500 gramos se tomara la muestra en el
momento correspondiente y luego cada

15 dias hasta que haya alcanzado los

2000 gramos. En caso de que el neonato
deba ser sometido a una plasmaféresis o
transfusion sanguinea, se tomara la muestra
para la pesquisa antes de realizarse este
procedimiento. Si ya habia sido sometido a
dichos procedimientos se debe tomar una
segunda muestra después del séptimo dia
de haber sido realizados. Por otra parte, para
gue la muestra sea representativa debe haber
sido suficiente y el neonato deberd haber sido
expuesto al posible téxico. En este caso, la
fenilalanina proveniente de la leche materna
o de la formula maternizada. Ademas, la
muestra debe estar adecuadamente rotulada.

Materiales y métodos

Serie de casos con fenilcetonuria que no

han sido diagnosticados por medio de la
pesquisa neonatal entre los afos 2000 y 2015.
Comparacién de los casos hallados. Andlisis de
las politicas de salud publica que reglamentan
las pruebas de tamizaje en la Argentina.

Primer caso

Una nina de nueve meses de edad oriunda
de Neuquén, nacida a término y con

peso adecuado para la edad gestacional, fue llevada a la
consulta pedidtrica por sospechar retraso madurativo. Su
perimetro cefélico estaba dentro de los limites normales

y habia presentado un puntaje de Apgar vigoroso. La
pesquisa neonatal habia sido informada como negativa

y la muestra habia sido tomada antes de las 48 horas de
vida. A partir de los cinco meses de edad la nifia comenzé

a tener convulsiones, espasmos en flexion con predomino
nocturno, no tenia sostén cefélico, ni se sentaba, ademas de
la escasa conexion visual. A los nueve meses de edad se le
realiza fondo de ojo y potenciales evocados auditivos, que
fueron normales, asi como potenciales evocados visuales
que hacian referencia a un discreto compromiso de la
retina de manera bilateral; también se efectuaron distintos
electroencefalogramas (EEG) de suefio, el primero de

ellos informaba paroxismos de ondas theta y ondas delta,
mientras que los otros dos fueron normales. A los dos afos
de edad se realizé una resonancia magnética nuclear (RMN)
que mostrdé areas hiperintensas en T2 y flair e hipointensas
en T1 rodeando la sustancia blanca adyacente a ambas
prolongaciones frontales y occipitales de los ventriculos
laterales, que podian corresponder a formas de sufrimiento
vascular en regiones limitrofes; ademds, presentaba un tenue
retraso en la mielinizacién de ambos brazos anteriores de
capsulainterna.

Con estos antecedentes y con la sospecha diagndstica de
sindrome de Rett es derivada al Hospital Juan P. Garrahan de
la Ciudad de Buenos Aires? para profundizar los estudios. A
los 2 afios y 11 meses de edad es evaluada inicialmente en
el Servicio de Neurologia, donde se define el cuadro clinico
como una encefalopatia crénica evolutiva que asociaba
pérdida de pautas madurativas, ausencia de lenguaje y
microcefalia adquirida. Los hitos madurativos tuvieron el
siguiente orden de aparicion: sostén cefélico a los 12 meses,
se sentd a los 14-15 meses, bipedestacion: 18 meses,

y adquisicion de la marcha a los 19 meses. Se observo,
ademads, ausencia de lenguaje, uso voluntario de las manos,
escasa conexion visual y conductas de autoagresion y
heteroagresion. Presentaba microcefalia adquirida a partir de
los seis meses de edad, con un examen motor dentro de los
pardmetros normales. A los 5 aflos y 10 meses nuevamente
concurre a control; al recabarse mas informacion clinica se
agrega un nuevo dato caracteristico de la enfermedad que
es el olor a orina de ratén en la piel y en la orina y se confirma
al ver el resultado de la pesquisa neonatal que habia sido
informado normal: “fenilcetonuria negativo”. Se repite la
determinacion de los niveles de aminoacidos, fenilalanina
aumentada (162 umol/dl) y tirosina dentro de limites
normales (4 pmol/dl), relacién fenilalanina-tirosina: 40.5.

La nifa es evaluada y se diagndstica fenilcetonuria clasica,
habiendo descartado un defecto en el metabolismo de las
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HB4.2> Durante los primeros afos del seguimiento realizado
por el servicio de la especialidad, la paciente presentd mala
adhesion al tratamiento, hecho que requirié numerosas
intervenciones de los profesionales de la salud y del servicio
social. Desde los 7 a los 12 afos mantuvo valores elevados de
fenilalanina. Hasta su escolarizacion a los 10 anos, la nina sélo
emitia algunas palabras sueltas.

Segundo caso

Por mal rendimiento escolar y agresividad, la hermana menor
de la nifa del caso anterior es llevada a la consulta por
primera vez; contaba con 9 afios y 7 meses de edad.

La paciente también realizé el examen de pesquisa neonatal
en Neuquén, que se informé como negativo. La muestra
habia sido tomada antes de las 48 horas de vida. Al evaluarla
se pone de manifiesto su discapacidad intelectual: no sabe
leer e ignora las operaciones matematicas bésicas. Ademds,
es agresiva, con baja tolerancia a la frustracion. Los hitos
madurativos fueron adquiridos normalmente.

Como consecuencia del antecedente de la hermana, al
realizérsele la pesquisa de fenilcetonuria se obtiene un

valor de fenilalanina patoldgico (13 mg/dl), se confirma el
diagndstico con otro valor elevado de fenilalanina

(92.7 mg/dl) y disminuido respecto de la tirosina (6.8 mg/dl)
en los aminodacidos plasmaticos. La relacion fenilalanina/
tirosina resulté de 13.63. De ese modo, se la diagnostica

con fenilcetonuria. Cabe destacar que esta nifia, gracias a la
implementacion del tratamiento médico y dietario, mejoré el
rendimiento escolar y disminuyd la agresividad.

Tercer caso

Es llevada a la consulta una nifia de 13 meses de edad
oriunda de Neuquén, nacida por cesarea de urgencia por un
trabajo de parto prolongado, con Doppler fetal patolégico
y puntaje de Apgar de 6/8. La paciente nace en términoy
con peso adecuado para la edad gestacional. Se le tom¢ la
muestra de gotas de sangre para la pesquisa neonatal a las
30 horas de vida. El resultado fue informado como normal,
pese al valor numérico de 2.5 mg/dl. La nifa tuvo retraso
en la adquisicién de pautas madurativas; no logré el sostén
cefélico ni tampoco sentarse, ademas de escaso contacto
visual, con alteracién del ritmo suefo-vigilia.

A continuacion del seguimiento por neurologia iniciado a
partir de los cuatro meses de edad, comenzo a presentar
espasmos en flexion, motivo por el cual se realizé el

primer EEG, que comprobd hipsiarritmia, por lo que fue
diagnosticada con sindrome de West.

Recibio distintos tratamientos farmacoldgicos:
metilprednisona, dcido valproico, vigabatrin, piridoxina, con

escasa respuesta. Al realizérsele una RMN,
ésta informd hiperintensidad simétrica en
secuencia flairy difusion de nucleos dentados
de cerebelo y extensas hiperintensidades
periventriculares en ambos hemisferios
cerebrales, tdlamo y nucleo dentado,
disgenesia y aspecto hipoplasico del cuerpo
calloso.

Con estos hallazgos en la RMN, sumados al
complejo cuadro clinico con convulsiones de
dificil tratamiento, se efectla la consulta al
servicio de neurologia del Hospital Garrahan
por medio del servicio de comunicacion a
distancia. Desde este servicio fue solicitada
una serie de estudios, entre ellos,
determinaciones de acidos orgdnicos
urinarios que demostraron un pronunciado
aumento de 2-hidroxifenil acético, para-
hidroxifenilactico y fenilpirdvico con
aumento de para-hidroxifenilactico. Con
estos resultados a la vista, desde el servicio
de errores congénitos del metabolismo se
solicité una muestra de aminodcidos que
arroja los siguientes indices: fenilalanina

20.6 umol/dl (valor normal hasta 2.6 a

9.8 umol/dl), tirosina 5.5 umol/dl (1.9 a

11.9 umol/dl).

Desde el hospital Garrahan se contacté
telefénicamente con el médico de referencia
de la ciudad de origen y éste informé que el
resultado numérico de la determinacion de los
niveles de fenilalanina de la pesquisa neonatal
que habia sido informada como normal fue
de 2.5 mg/dl. La paciente fue derivada a los
13 meses de edad para que se comience el
tratamiento médico-nutricional, se instruya a
la familia y se realice el diagnéstico diferencial
entre hiperfenilalaninemia secundaria al
déficit de la actividad enzimética de la enzima
fenilalanina hidroxilasa o por defecto en el
metabolismo de las HB4.%

Se trataba de una nifa caucasica, rubia,

de ojos celestes, con piel seca 'y rash
generalizado, con escaso seguimiento visual,
risa inmotivada, sin sostén cefalico, hipotonia
axial y que se hallaba espontdneamente

en posicién de rana; su orina tenfa un olor
peculiar. Ademds, durante la evaluacién se
verificaron episodios de hiperextension de
miembros y posicién en opistétonos de
manera intermitente, asi como alteracion

5
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TABLA 1. Comparacion entre los tres casos registrados.

Presentacion clinica

Microcefalia adquirida
Retraso madurativo
Convulsiones

Trastornos de conducta
Agresividad
Retraso madurativo

Escaso contacto visual
Sin sostén cefélico (SC)
Alteracion suefio-vigilia

Olor peculiar Mal rendimiento escolar Convulsiones
Olor peculiar
Pesquisa: PKU “Negativa" “Negativa" “Negativa"
Tiempo de toma de muestra Menor de 48 horas Menor de 48 horas 30 horas
Valor Sin nimero Sin nimero 2.5

Motivo de consulta al Hospital
Garrahan

Sospecha de sindrome de Rett

Hermana del caso 1
Cuadro clinico

Sindrome de West
Convulsiones refractarias
Sospecha enfermedad

metabdlica
Edad al diagnéstico 5 afos y 10 meses 9 aflos y 7 meses 11 meses
Valor inicial de PHE 162 umol/dl 92.7 umol/dl 1491 pmol/dl
(VN:3.5-12.5) (VN: 3-12.5) (VN: 20 - 93)
Valor inicial de TYR 4 pumol/dl 6.8 umol/dl 43 umol/l
(VN: 3-13) (®)} (VN: 20 - 146)
Relacién PHE/TYR (VN: menor de 3) 40.5 13.63 34.67

Evolucién con el tratamiento

Escolarizada a los 10 afios
Mejoré el lenguaje y la
conducta

Dej6 de tener trastornos
de conducta y mejoré el
rendimiento escolar

Inicialmente: adquirié SC,
mayor conexién visual, risa
con intencién

Mejoré el ritmo suefio-vigilia

PKU, fenilcetonuria; PHE, fenilalanina; TYR, tirosina; VN, valor normal.

de la deglucion por medio de dos estudios
de videodeglucién. Se colocd una sonda
nasogastrica para alimentarla. A las cinco
semanas de haber iniciado el tratamiento,
los niveles de fenilalanina ya se encontraban

dentro de los valores normales; paralelamente,

y en forma progresiva, se hallaron mejoras
clinicas: mayor conexion visual, sostén
cefélico, sonrisa social, balbuceo; también, la
nina comenzo a disfrutar la compafia de sus
padres y el bafo; ademas, se suspendio la
administracion de acido valproico. También
evoluciond favorablemente respecto de los
espasmos en flexion y la alteracion del ritmo
suefo-vigilia.

Resultados y conclusiones

La fenilcetonuria? es una enfermedad que
puede ser facilmente detectada por medio
de un método de tamizaje que tiene una
relacion costo-efectividad?®?® favorable y
gue se encuentra implementado en nuestro
pais desde 1986. Es de vital importancia
conocer el impacto que causa no detectar
a estos pacientes, ya que en esta revision
notamos que el fracaso de la prueba de
pesquisa neonatal dio como resultado tres
personas con compromiso neuroldgico

con discapacidad intelectual, dos de ellas totalmente
dependientes de sus familias y del sistema sanitario.

En estos tres pacientes, la muestra fue tomada
tempranamente y el resultado de la pesquisa neonatal fue
considerado normal. Por lo tanto, un resultado negativo en
la pesquisa neonatal no descarta la enfermedad. Notamos
que ya en las modificatorias de la primera ley de pesquisa
neonatal generada en la Argentina se enfatiza el momento
respecto de la toma de muestra. Define que el momento
ideal para la extraccién de la muestra es a las 48 horas de
vida, y que, si la muestra es tomada con anterioridad, este
hecho deberéd quedar asentado con precision. Finalmente,
por medio del Programa Nacional de Fortalecimiento

de la Deteccién Precoz de Enfermedades Congénitas se
profundiza este aspecto en relacion con la correcta toma de
muestra y el tiempo. Ademas, resulta fundamental analizar
las variables potencialmente implicadas en los defectos de la
determinacién de la prueba de pesquisa.

Para que los programas de tamizaje sean efectivos se
requiere, ademas de la correcta y precisa toma de la muestra
para la adecuada identificacion de la sospecha clinica,
disponibilidad de métodos diagndsticos confirmatorios,
conocimiento adecuado por parte del personal de salud
respecto de las enfermedades buscadas, conocimiento de
las primeras medidas que deben tomarse, existencia de un
centro de referencia donde consultar rdpidamente y un
tratamiento exitoso al alcance del paciente. Por supuesto
que todo eso debe formar parte de una politica de salud
publica. Sabemos que la Ley 26279 determina, entre otras




cosas, la obligatoriedad del tratamiento para evitar las
manifestaciones clinicas de la fenilcetonuria. A pesar de ello,
existe escaso conocimiento por parte de los médicos, tanto
de las enfermedades incluidas en la pesquisa neonatal como
sobre las denominadas “enfermedades raras”,*® entre las que
se incluyen los errores congénitos del metabolismo.?! Estas
enfermedades tienen muy poca o nula carga horaria en

los programas de formacién de grado, se conocen durante
el posgrado como enfermedades aisladas pero sin saber

la importancia que representa la pesquisa neonatal y que
forma parte de un programa de salud publica. Asimismo, la
Ley 26279 también hace referencia en su articulo 5 a que

se deberan realizar actividades de difusion, educativas y
preventivas. Por otra parte, en su articulo 7 “se invita a las
provincias y a la Ciudad Auténoma de Buenos Aires a adherir
ala presente ley”?' Paralelamente, el Programa Nacional de
Fortalecimiento de la Deteccién Precoz de Enfermedades
Congénitas indica que “cada provincia debe agregar el
marco legal provincial en el manual operativo provincial” !

y al finalizar el manual detalla algunas de las normativas
provinciales. La provincia de Neuquén adhiere a la Ley 23413
y sus modificatorias, 23874 y 24438.

Una de las deficiencias de este estudio es que no podemos
conocer sobre qué cantidad de recién nacidos se detectaron
estos tres casos, desconocemos si hay mds pacientes
diagnosticados tardiamente en otros centros y tampoco
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conocemos la poblacion total estudiada. Por

lo anteriormente expuesto, creemos que la
situacion descrita requiere atencién en relacion
con la fenilcetonuria, ya que se trata de la
primera enfermedad de tamizaje obligatorio
en la Argentina, la primera identificada como
causa de discapacidad intelectual, y que,
ademas, cuenta con tratamiento, que, si es
puesto en practica a tiempo, evita dafos
irreparables en los pacientes pedidtricos y
también mayores costos al sistema de salud y a
las familias afectadas.

Estos tres pacientes fueron sometidos a
diversos estudios (RMN, EEG, determinaciones
de laboratorio) que no hubieran sido
necesarios si la pesquisa se hubiera realizado
correctamente. Por lo tanto, consideramos que
deben llevarse a cabo controles periddicos
mas frecuentes y cambios en las politicas
publicas y el sistema sanitario que garanticen
el éxito del programa. Un sistema sanitario
centralizado o normativas uniformes en todo
el territorio nacional contribuirian a optimizar
la coordinacion, la direccién, la capacitacion y
evaluacion puestas en juego en la ejecucién
del programa.

» Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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AUTOEVALUACION DEL ARTICULO

La fenilcetonuria se detecta por medio
de la prueba de pesquisa neonatal ya
desde 1986 en la Argentina. Es una
enfermedad hereditaria grave que,

de no ser tratada a tiempo, produce
discapacidad intelectual grave. Fue

la primera causa de retraso mental
identificada. Pesquisarla es el paso
inicial para diagnosticarla, tratarla 'y
evitar el dafio neuroldgico.

¢Qué representa la prueba de pesquisa
neonatal en la Argentina?

A, Una prueba de tamizaje neonatal
obligatoria; B, Una prueba de tamizaje
neonatal electiva; C, Un estudio
diagnéstico; D, Un estudio que se realiza
en determinada poblacién de riesgo; E,
Un estudio que se realiza frente a una
sospecha clinica.
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Muerte subita por miocardiopatias primarias en ninos
y jovenes

Sudden death due to primary cardiomyopathies in children
and young people

Benito Morentin Campillo M. Paz Suéarez-Mier Beatriz Aguilera Andrés Bodegas

Licenciado y doctor en Medicina, Licenciada y doctora en Medicina, Licenciada y doctora en Medicina, Licenciado y doctor en Medicina,
Servicio de Patologia Forense de Instituto Nacional de Toxicologfa y Instituto Nacional de Toxicologia y Unidad de Arritmias y Marcapasos,
Bizkaia, Instituto Vasco de Medicina Ciencias Forenses, Madrid, Espafa Ciencias Forenses, Madrid, Espafa Servicio de Cardiologia, Hospital de
Legal, Bilbao, Espafia Cruces, Barakaldo, Espafia

Cardiomyopathies are an important and heterogeneous group of diseases, which cause heart failure, arrhythmia, and
sudden death. Mortality due to myocardial diseases in children and young people is very low, most cases presenting
as sudden deaths. Between 1991 and 2007 there were 39 sudden deaths from myocardial diseases in persons aged
1-35 years in the province of Biscay (north of Spain). Only 7.6% of them were children (1-14 years old) and 23% were fe-
male. The causes of death were myocarditis (33%), arrhythmogenic cardiomyopathy (26%), hypertrophic cardiomyo-
pathy (15%), idiopathic left ventricular hypertrophy (15%) and dilated cardiomyopathy (10%). Prevention of sudden
death in children and young people is difficult. Most of the deaths occur in previously asymptomatic persons. How-
ever, some cases could be preventable thorough an early diagnosis in patients with some symptom or ECG abnor-
malities previous to death. Some of these cardiomyopathies are genetic. Forensic autopsy can be the only possibility
to provide a correct advice to family members in order to prevent more sudden deaths. So, in all sudden deaths of
children and young people a forensic autopsy should be required. The family must be informed about the causes of
the death. If the death is due to an inherited cardiomyopathy the other members of the family must be examined in
a cardiology service with experience in these diseases.

Key words: mortality, epidemiology, prevention, sudden death, forensic pathology

Las miocardiopatias son un grupo heterogéneo de enfermedades del musculo cardiaco que causan insuficiencia
cardiaca, arritmias o muerte subita. En nifos y jovenes, la mortalidad por miocardiopatias es infrecuente y la mayorfa
de las muertes ocurre de forma subita. Entre 1991y 2007, en Bizkaia, se investigaron 39 casos de muerte subita por
miocardiopatfas en personas de 1 a 35 afnos. Los nifios de 1 a 14 anos solo representaron el 7.6% y las mujeres, el
23%. Las enfermedades observadas fueron miocarditis (33%), miocardiopatia arritmogénica (26%), miocardiopatia
hipertrofica (15%), hipertrofia ventricular izquierda idiopética (15%) y miocardiopatia dilatada (10%). La prevencion de
la muerte subita por miocardiopatias en ninos y jovenes es dificil, ya que en un alto porcentaje se produce en per-
sonas previamente asintomdticas. Sin embargo, algunos casos podrfan ser potencialmente prevenibles mediante un
diagndstico precoz, ya que presentan sintomas cardiovasculares o anomalias electrocardiogréficas antes de la muerte.
Varias de estas miocardiopatfas que pueden debutar como muerte subita tienen base genética, por lo que la autopsia
puede ser la Unica posibilidad de que la familia reciba la atencion y el asesoramiento adecuados. Por ello, ante una
muerte subita de un nifo o joven se deberfa realizar una investigacion post mortem cualificada. Asimismo, se deberfa
informar a los familiares de las causas del fallecimiento y, en presencia de enfermedades hereditarias, estos deberfan
ser derivados a un centro cardiolégico especializado.

Palabras clave: miocardiopatia, mortalidad, epidemiologfa, prevencion, muerte subita, patologfa forense

En 1990 se elabord un proyecto de investigacion para toxicolégicos, y se obtienen los antecedentes
el estudio de la muerte subita (MS) por causas naturales patoldgicos, la sintomatologia prodrémicay
ocurridas en nifios y jovenes en la provincia de Bizkaia las circunstancias en torno de la muerte. Fruto
(Pais Vasco). Desde entonces, en cada caso se realiza una de este proyecto ha sido el trabajo publicado

autopsia completa con estudios histopatolégicos y quimico- en la Revista Espariola de Cardiologia,' en el
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que se efectud un estudio epidemiolégico,
clinico y patoldgico de la mortalidad por
enfermedades del miocardio en nifios y
jovenes menores de 35 afios, entre 1991y 2002.
El objetivo del presente articulo es presentar
una actualizacién de la investigacion con la
inclusion de los casos recogidos hasta finales
de 2007, asi como describir las principales
consecuencia clinicas de esta afeccion.

MS: definicion e incidencia

La MS ha sido definida como aquella

que se produce por causas naturales (no
traumadticas) y de forma inesperada, en un
sujeto en aparente buen estado de salud y
gue no estaba ingresado al hospital, y en el
cual la pérdida de funciones vitales ocurre
instantdneamente o en un breve intervalo
desde el inicio de los sintomas.? La MS tiene
dos picos de méaxima incidencia: durante el
primer afio de vida y en la edad adulta, entre
la quinta y la séptima década de la vida. En
los nifos menores de un afho viene dominada
por el sindrome de muerte subita del lactante.
En los adultos es mayoritariamente de

origen cardfaco, sobre todo secundaria a la
cardiopatia isquémica.

En nifios, adolescentes y jovenes, la MS es
muy infrecuente, con una incidencia que varia
entre 1.3y 6.6 casos por 100 000 habitantes
por aflo.>® En un trabajo previo observamos
que, en personas de 1 a 35 afos, la tasa de
mortalidad en Bizkaia era de 2.4 por 100 000
habitantes por afio.” En esta edad también

es de destacar que la MS se debe a una
amplia variedad de afecciones, entre las que
las miocardiopatias constituyen uno de los
grupos mas importantes.'# 13

MS y miocardiopatias en nifos y
jovenes

Las miocardiopatias son un grupo
heterogéneo de enfermedades del miocardio
que causan disfuncion ventriculary, en su
evolucidn, insuficiencia cardiaca, arritmias

0 MS." Las miocardiopatias primarias son
aquellas en las que de manera exclusiva

o predominante es afectado el musculo
cardiaco, y pueden ser genéticas, mixtas o

adquiridas. En la Ultima propuesta de clasificacion’ dentro
de las miocardiopatias primarias también se han incluido
enfermedades eléctricas primarias, las canalopatias idnicas,
que se caracterizan porque las alteraciones estan a nivel
molecular, sin que se aprecie lesién alguna en el estudio
anatomopatoldgico. Las mas conocidas son el sindrome del
QT largo y el sindrome de Brugada. Probablemente, muchas
de las MS inexplicadas de los jévenes pertenezcan a alguna
de estas enfermedades.

En la presente revisién nos vamos a centrar en las
miocardiopatias primarias de base estructural, excluidas

las enfermedades eléctricas primarias y las miocardiopatias
secundarias.

Las principales miocardiopatias que se han relacionado

con la MS son la miocardiopatia dilatada, la miocardiopatia
hipertroéfica, la miocardiopatfa arritmogénica del ventriculo
derechoy la miocarditis.!? Varias de estas miocardiopatias
tienen una base familiar, por lo que la autopsia puede ser

la Unica posibilidad de que la familia reciba la atenciény el
asesoramiento adecuados.

En nuestro trabajo de la Revista Espariola de Cardiologia,' las
miocardiopatias, con 30 casos, representaron el 17.6% del total
de MS. Ademas, identificamos en dicho periodo otros 10 casos
de fallecimiento por miocardiopatias de muerte no subita.

A la vista de los datos epidemioldgicos, concluimos que la
incidencia de mortalidad por miocardiopatias en personas de
1a 35 afos es bajay el riesgo de MS es significativamente mas
alto que el riesgo de muerte no subita.

Desde la finalizacion de dicho trabajo hasta finales de 2007
hemos encontrado otros 9 casos de MS por miocardiopatias.
De los 39 casos de MS por miocardiopatias de 1991 a 2007,
30 fueron varones y 9 mujeres, con una media de edad de
24.8 = 8 anos. Los nifos de 1 a 14 afnos solo representaron

el 7.6% del total de casos. En orden decreciente, las
enfermedades observadas fueron miocarditis, miocardiopatia
arritmogénica, miocardiopatia hipertréfica, hipertrofia
ventricular izquierda idiopatica y miocardiopatia dilatada
(Tabla 1). La distribucion de las distintas causas en razén del
sexoy la edad se refleja en la Tabla 1. Es de destacar que
ninguno de los 10 casos de miocardiopatfa arritmogénica se
dio entre las mujeres. La media de edad mas alta se observé
en la hipertrofia ventricular izquierda idiopatica (30 afios

=+ 5.6 ahos), mientras que las mds bajas se verificaron en la
miocardiopatia dilatada (21.2 = 10.1) y en la miocarditis (22.2
+ 96).

Miocarditis

La miocarditis es una causa frecuente de MS cardiaca en
personas de menos de 35 afos, que muestra porcentajes
que varian entre el 5%y 25%.572¢ En la serie de Bizkaia,



B. Morentin Campillo et al. / Articulos Originales Pediatria 5 (2017) 9-14

TABLA 1. Causas de muerte subita por miocardiopatias y distribucion por sexo y grupos de edad estima que su diagnostico

en Bizkaia, desde 1991 hasta 2007 (n = 39). ha sido probablemente

Causas Total Sexo Edad (afios) subestimado. Se trata de una
Varones | Mujeres | De 1a 14 | De 15a 24 | De 25 a 35 miocardiopatia caracterizada

Miocarditis 13 9 4 2 5 6 por un reemplazo progresivo
Miocardiopatfa arritmogénica | 10 10 0 0 4 6 del miocardio ventricular
Miocardiopatia hipertréfica 6 4 2 0 4 2 derecho por tejido
Hipertrofia ventricular 5 4 5 0 1 5 fibroadiposo, reemplazo que
izquierda idiopatica : :

en su comienzo es regional
Miocardiopatia dilatada 4 3 1 1 1 2

para luego hacerse global.
Total 39 30 9 3 i3 21

En su evolucién puede
comprometer el ventriculo
izquierdo.”

Sobre la base de nuestra experiencia,

en bastantes casos de miocardiopatia
arritmogénica existe afeccion biventricular
y también casos con compromiso exclusivo
del ventriculo izquierdo.™"” En los 10 casos
de miocardiopatia arritmogénica se observo
afeccién del ventriculo derecho (n = 4), del
ventriculo izquierdo (n = 4) (Figuras 2A, 2B) o
de ambos (n = 2).

FIGURA 1. Seccion histologica del corazén que muestra infiltrado inflama-
torio linfocitario con necrosis de miocitos (hematoxilina y eosina, MO 10x).

la miocarditis fue la miocardiopatia mas frecuentemente
observada (Tabla 1).

En relacién con las caracteristicas histolégicas, 7 de nuestros
casos correspondieron a miocarditis aguda (necrosis de
miocitos con infiltrado inflamatorio linfocitario); otros 4,

a miocarditis subaguda (dreas de necrosis de miocitos

con sustitucion por tejido conectivo joven y escaso
infiltrado linfocitario) (Figura 1), y en los otros 2 casos se
observo fibrosis intersticial extensa con arterias coronarias

permeables, compatible con secuela de miocarditis. FIGURA 2A. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo
. . . . . izquierdo con afeccion subepicardica de la pared poste-
A menudo, el origen de la miocarditis es una infeccion for.

viral (Coxsackie y otros enterovirus, adenovirus, parvovirus,
herpes, VIH y citomegalovirus, entre otros).">!” En los casos
gue evolucionan hacia la MS no es infrecuente la existencia
de un cuadro infeccioso viral previo.'® En relaciéon con los
antecedentes clinicos de la presente serie, en 3 de los
pacientes se obtuvieron en vida antecedentes de sintomas
cardiovasculares y 3 sujetos habfan recibido atencion médica
en los dfas previos: 2 por una gastroenteritis viral y otro, por
un proceso febril gripal.

Miocardiopatia arritmogénica (displasia
arritmogénica del ventriculo derecho)

] . . . L ‘2 FIGURA 2B. Seccion histoldgica del corazén que muestra
La miocardiopatia arritmogénica es una afeccién poco reemplazo del miocardio por tejido fibroadiposo (tricré-

frecuente, aunque debido a su escaso conocimiento se mico, MO 10x).
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La MS se da principalmente en jévenes, su
presentacién en nifos es mucho menos
frecuente. Todos los casos de la serie de Bizkaia
eran varones, con edades comprendidas entre
los 18 y 34 afos. En el estudio de Aguilera

y col.'” también resulté destacable el gran
predominio de casos de varones (95%)
comparado con otras series, % en los que la
preponderancia masculina era mucho menos
acusada.

La miocardiopatia arritmogénica puede
debutar como MS, como ocurrié en 4 de los
casos presentados en este estudio, aunque no
es infrecuente la existencia de antecedentes
de sintomas cardiovasculares, de anomalias
electrocardiogréficas o de ambos, pero sin que
el diagndstico de la enfermedad se lograra en
vida, lo que observamos en 6 casos.

Aligual que ocurrié en esta serie (7 casos), la
MS en la miocardiopatia arritmogénica suele
estar desencadenada por el ejercicio fisico,'%20%
el cual constituye el principal factor de riesgo
de MS. En Espafa es la miocardiopatia que mds
MS provoca asociada con el deporte, ya que es
la causante del 16.3% de 61 casos recopilados
en el Instituto Nacional de Toxicologia.”* En

los jovenes varones diagnosticados con esta
enfermedad deberia desaconsejarse la practica
de actividades deportivas de alto nivel.”®

Miocardiopatia hipertrofica

LLa miocardiopatia hipertrofica es una de las
principales afecciones relacionadas con la MS,
sobre todo en adolescentes y adultos jovenes,
mientras que su incidencia en nifos es Mas
baja. Su frecuencia ha sido especialmente alta
en series estadounidenses de MS en atletas
jovenes8? Por el contrario, en Italia y Espafa

su porcentaje es mucho mds pequeno.'>#

En la serie de Bizkaia ha representado solo el
15% del total de MS por miocardiopatias. En la
mitad de nuestros casos, la enfermedad habia
sido diagnosticada en vida.

Morfoldgicamente, se caracteriza por un
corazén hipertréfico con una cavidad
ventricular izquierda muy reducida.
Macroscopicamente se reconocen cuatro tipos
de miocardiopatia hipertréfica. En la serie de
Bizkaia observamos hipertrofia de la porcién
anterior del septo (tipo I) en 2 casos; hipertrofia
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i -f-a-ll' ; fﬁ' -!‘
FIGURA 3 Seccién hlsto\og\ca del corazén que muestra notoria h\pertroﬁa y
desorganizacion de los miocitos (tricromico, MO 20x).

e

de todo el septo (tipo Il) en 3 casos e hipertrofia del septo

y la pared anterior del ventriculo izquierdo, en 1 (tipo IlI).!
Microscépicamente, en todos los casos se aprecié notoria
hipertrofia y desorganizacién de los miocitos, displasia de las
arterias coronarias intramurales y parches de fibrosis (Figura
3), lesiones diagndsticas de la miocardiopatia hipertréfica.

Hipertrofia ventricular izquierda idiopatica

Se caracteriza por una hipertrofia concéntrica grave del
ventriculo izquierdo en ausencia de hipertensién arterial,
enfermedad valvular, isquémica o congénita y de los

rasgos histopatolégicos caracteristicos de la miocardiopatia
hipertréfica y de antecedentes familiares de esta enfermedad.
Es una de las afecciones que requiere el diagnéstico
diferencial con la miocardiopatia hipertréfica. Se ha sugerido
gue podria ser una variante no familiar de la miocardiopatia
hipertréfica o una forma de miocardiopatia hipertréfica sin

la expresion morfoldgica tipica o secundaria a hipertension
arterial no diagnosticada. La hipertrofia ventricular izquierda
idiopatica es clinica y morfolégicamente muy similar al
corazén del atleta, por lo que es necesario establecer un
correcto diagnéstico diferencial entre ambos cuadros, lo cual
no siempre es facil.’

En relacién con la MS debida a esta enfermedad, es
necesario destacar su asociacion con la obesidad mérbida,®
antecedente que fue confirmado en 3 de los 6 casos de la
serie de Bizkaia.

Miocardiopatia dilatada

Se caracteriza por cardiomegalia con dilatacion de las cdmaras
cardfacas y disfuncion contractil progresiva. El grosor de las
paredes ventriculares estd conservado o disminuido

(Figura 4). Puede ser idiopatica, familiar, por inflamacion
miocérdica (miocarditis) o toxica (en particular, por el alcohol).
De las distintas miocardiopatias es la que menos
frecuentemente evoluciona hacia la MS; es mas habitual que
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FIGURA 4. Miocardiopatia dilatada.

la muerte se deba a insuficiencia cardiaca congestiva.''®

La miocardiopatia dilatada es una de las principales
complicaciones cardiovasculares de la obesidad y constituye
una de las causas mas frecuentes de MS en estos pacientes.?®
Se verificé en 2 de los 4 sujetos de esta serie.

Recomendaciones y repercusiones clinicas

La prevencion de la MS por miocardiopatias en nifios y jévenes
es dificil, ya que en un alto porcentaje esta tiene lugar sin

que el sujeto haya experimentado sintomas.! Sin embargo,

en ocasiones existen sintomas cardiovasculares o anomalias
electrocardiograficas antes de la muerte, aunque el diagndstico
de la enfermedad no haya podido ser efectuado en vida.' En
algunos pacientes, la muerte podria haber sido potencialmente
evitable mediante el diagnéstico precoz y un tratamiento
adecuado de la enfermedad. Ello parece especialmente
interesante en los casos de miocardiopatfa arritmogénica y
miocarditis. Sin embargo, como nuestra experiencia sugiere,
ambas enfermedades son dificiles de diagnosticar en vida.'

A la vista de la asociacion entre obesidad y miocardiopatias,

la prevencion y el tratamiento de la obesidad podrian ser de
interés en la reduccion de la mortalidad.

Ante una MS de un nifo o un joven se deberia realizar

una investigacion post mortem cualificada y detallada

de sus causas. Ello permitird informar adecuadamente

a los familiares sobre las causas del fallecimiento. En las
enfermedades no hereditarias, la explicacion detallada y
comprensible de las causas de la muerte puede ayudar a los

progenitores a mitigar el temor de que otro
de sus hijos pueda fallecer de la misma
manera.

En las enfermedades hereditarias, los familiares
(previo consentimiento) deberfan ser derivados
directamente a un Servicio de Cardiologia
para ofrecerles una correcta valoracion clinica
y el asesoramiento genético oportuno. Un
diagndstico y tratamiento preciso puede
hacer posible la prevencién de la muerte en
familiares asintomaticos. En el seguimiento

de los niflos podria ser interesante repetir el
estudio cardiolégico al cabo de unos anos,
cuando entran en la adolescencia o en los
primeros afos de la juventud, ya que algunas
de las miocardiopatias no se manifiestan hasta
esa edad.

Muy pocos sistemas de salud contemplan de
forma protocolizada los recursos necesarios para
la investigacion, identificacion y prevencién
de estos casos.® En la provincia de Bizkaia

se ha puesto en marcha una intervencién
multidisciplinaria con estas familias. Tras la
finalizacién del estudio de la autopsia, en

el Servicio de Patologia Forense se efectla
una entrevista médica con los familiares para
informarles de las causas de la MS. En el caso
de que la enfermedad responsable de la MS
pueda ser de base familiar, a los familiares

de primer grado se los deriva directamente

a la Unidad de Arritmias, donde cardiélogos
especializados efectian una valoracién para
identificar a las personas en riesgo. El objetivo
es ofrecer el diagnostico y el tratamiento
adecuados desde el inicio y asf intentar evitar
nuevos casos de MS. En 3 de las familias
estudiadas en nuestra serie, otros miembros
asintomdticos fueron diagnosticados con
miocardiopatia arritmogénica.’

Aunque los estudios genéticos en las
miocardiopatias estdn en constante progreso,
en la actualidad todavia hay importantes
limitaciones que imposibilitan su uso
protocolizado en la practica médica. No
obstante, serfa deseable que en un futuro
cercano se incluyeran estudios genéticos

en el protocolo de autopsia.’
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MS, muerte subita.

en un sujeto en buen estado de salud
aparente, no internado en un hospital,
en el cual la pérdida de funciones
vitales ocurre instantdneamente o en
un breve intervalo desde el inicio

de los sintomas.

¢Cual de estas afirmaciones, con
respecto a la muerte subita, es
correcta?

A, La incidencia en nifios,
adolescentes y jévenes es de

25/70 000 habitantes por afio; B, En
los adultos se presenta con mayor
frecuencia en mayores de 80 afios;
C, En nifios menores de un afio se
relaciona con el sindrome de muerte
subita del lactante; D, En adultos,

la causa principal es la taquicardia
ventricular aguda; E, Ninguna es
correcta.
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Importante déficit de habitos higiénicos en la poblacion infantil

Important deficit of hygienic habits in the pediatric population

Francisco José Moreno
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Introduccion

La infancia, como grupo social, se caracteriza por una especial
vulnerabilidad; los padres o tutores legales son quienes
deben vigilar el estado de salud de sus hijos, procurarles la
atencion sanitaria debida y atender, en general, todas las
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Espafia

Personal hygiene is one of the cornerstones of public health. However there is little consensus or a lack of knowledge
towards correct hygienic practices. The objectives of the study were to describe the knowledge and the mouth, hair
and hand hygiene habits in childhood showed at international scientific literature, and to determine the social and
public health effects of the poor personal hygiene on the child population. Papers published from 1992 to 2012 in
spanish and english and indexed in the Medline/PubMed, SciELO, Scopus and Lilacs were searched. We excluded
focused articles exclusively on clinical practice, technical recommendations or hygiene educational interventions in
childhood. 1124 documents were found and 29 studies were suitable for analysis. The data show an important lack
of hygiene habits among children, fomented by low social perception, social stigma, and the lack of involvement of
health professionals in education and research. Many diseases associated with inadequate hygiene are located be-
tween the most prevalent in childhood. The consequences of the poor hygiene in these areas: health (many diseases
are among the most prevalent in childhood), social exclusion, psychological and scholars. It should generate increased
scientific knowledge in this field, developing educational strategies oriented towards the application of current recom-
mendations and behavioral modification in cases of poor hygiene, promoting healthy hygiene habits in childhood.

Key words: personal hygiene, child care, mouth, hair, hands

La higiene corporal supone uno de los pilares de la salud publica. No obstante, existe poco consenso o simplemente
desconocimiento hacia las practicas higiénicas cotidianas correctas. Los objetivos del estudio fueron describir los co-
nocimientos y habitos en la higiene cotidiana infantil de la boca, el cabello y las manos, detallados en la bibliografia
cientifica internacional, y determinar las consecuencias sociosanitarias del déficit higiénico en la poblacion infantil. Se
revisaron las bases de datos Medline/PubMed, SciELO, Scopus y Lilacs desde enero de 1992 hasta mayo de 2012 en
idiomas castellano e inglés. Se excluyeron los articulos enfocados exclusivamente a la practica clinico-asistencial, a
recomendaciones técnicas o intervenciones educativas en higiene infantil cotidiana. Se hallaron 1124 documentos, de
los que fueron adecuados para su andlisis 29 estudios. Se pone de manifiesto un déficit importante de habitos higiéni-
cos entre la poblacion infantil, fomentados por la baja percepcion social, los estigmas sociales y la poca implicacién de
los profesionales de la salud en su educacion e investigacion. Entre las consecuencias de la inadecuada higiene infantil
en estas dreas encontramos: sanitarias (numerosas enfermedades situadas entre las de mayor prevalencia en la infan-
cia), rechazo social, psicoldgicas y escolares. Se deberfa generar mayor conocimiento cientifico en este dmbito y desa-
rrollar estrategias educativas orientadas a la aplicacion de las recomendaciones actuales y a la modificacion conductual
enlos casos de higiene infantil cotidiana deficitaria, fomentando, por tanto, habitos higiénicos saludables en la infancia.

Palabras clave: higiene personal, cuidado del nifo, boca, cabello, manos

necesidades fisicas y de salud. Los padres
desempenfan igualmente un papel muy
importante a la hora de instaurar ensefanzas
en cuanto a higiene personal, pues la
influencia que ejercen en sus hijos a estas
edades “alin estd por encima de la que
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ejercerdn posteriormente la sociedad y su
entorno”.! La infancia es, ademads, la etapa

de mayor facilidad para la instauracion de
hébitos que perduren en la vida adulta. En

el marco familiar, la higiene esta dirigida a
asegurar y mantener la salud dentro del grupo
doméstico.?

La desatencion de la higiene personal
predispone, a nivel sanitario de la comunidad,
a multiples enfermedades, fundamentalmente
infecciosas, inflamatorias y parasitarias, que
pueden conllevar importantes consecuencias
para la salud e incluso la muerte en los casos
mas extremos. A nivel del déficit higiénico

de la bocay del cabello, encontramos
enfermedades que estan entre las de mayor
prevalencia entre la poblacién infantil, como la
caries dental,** la gingivitis® y la pediculosis.”®
En el caso de la higiene de manos, su déficit
higiénico supone incluso un problema de
salud publica mundial por los millones de
muertes que ocasionan las enfermedades
diarreicas que acarrea.

Ademas de las repercusiones estrictamente
sanitarias, la desatencion de la higiene
personal en la infancia conlleva consecuencias
psicoldgicas, de rechazo social,? escolares y
deterioro de la calidad de vida.>®

Los profesionales de la salud tienen una
importante interaccion con la poblacién'y, por
lo tanto, desempefan un papel primordial

en la educacion en higiene personal,
fundamentalmente desde la atencion a la
comunidad. Sin embargo, existen importantes
aspectos sobre las recomendaciones de

las practicas higiénicas cotidianas en la
infancia sobre los que hay poco consenso o
simplemente desconocimiento.

Por todo ello, la presente revision tiene como
objetivos: describir los conocimientos y
hébitos en la higiene infantil cotidiana (HIC)
de la boca, el cabello y las manos, detallados
en la bibliografia cientifica internacional, y
determinar las consecuencias sociosanitarias
del déficit higiénico en la poblacién infantil.

Metodologia

Se realizé una revision integradora rigurosa
de la bibliografia cientifica con las siguientes
etapas: identificacion de la hipotesis, objetivos

de la revision y establecimiento de criterios de inclusion y
exclusion de articulos; etapa de busqueda exhaustiva de
bibliografia; evaluacién de la calidad de las fuentes primarias;
andlisis de los resultados y presentacion de los resultados
principales."

Las preguntas orientadoras adoptadas fueron: jcuéles son
los conocimientos y habitos en higiene cotidiana de la

boca, el cabello y las manos que tiene la poblacién infantil?,
icudles son las repercusiones sociales y sanitarias de su déficit
higiénico?

Para la seleccion de los articulos nos servimos de las
siguientes bases de datos: Medline/PubMed, SciELO, Scopus
y Lilacs. Los criterios de inclusion fueron publicaciones
comprendidas entre enero de 1992 y abril de 2012, en

inglés o en castellano, estar disponible electrénicamente y
presentar el trabajo de investigacion completo. Se excluyeron
los articulos enfocados exclusivamente a la préctica clinico-
asistencial, a recomendaciones técnicas o intervenciones
educativas en HIC o cuyos resultados no fueran de interés por
alejarse de los objetivos planteados.

La busqueda fue realizada en junio de 2012. La busqueda

de bibliografia se levé a cabo mediante el siguiente

proceso: en primer lugar, el establecimiento de las palabras
clave: "higiene personal”y “cuidado del nifo”y “boca” o
“cabello” 0 “manos”; en segundo término, la seleccion de los
documentos considerados de interés, mediante lectura del
titulo y resumen; en tercer lugar, las publicaciones dudosas
fueron evaluadas al menos por 2 miembros distintos del
equipo; cuarto, la lectura del texto completo de los articulos,
extrayendo los resultados que respondian a los objetivos del
estudio; en quinto término, la discusion de los resultados; en
sexto lugar, la presentacion de los resultados y, por Ultimo, la
presentacién y divulgacion de la revision.

Se hallaron en total 1124 documentos: 279 en la base de
datos Medline/PubMed, 10 en la base de referencias SciELO,
556 en Scopus y 279 en la base de datos Lilacs. Tras la lectura
del resumen de la muestra inicial, y siguiendo nuestros
criterios de inclusion y exclusion, fueron seleccionados 29
trabajos para realizar el andlisis final.

Resultados

De los 29 articulos finalmente seleccionados para la revision,
15 hacen referencia a la higiene bucal, 8 a la higiene del
cabello, 4 a la higiene de manos y 2 articulos hacen referencia
a las tres areas.

Segun la base de datos utilizada para la busqueda, se

obtuvo mayor nimero de documentos en Medline/PubMed
(n=20), seguido de las bases de datos Scopus (n =5),

Lilacs (n = 2) y SciELO (n = 2). El aflo de publicacién con
mayor numero de estudios fue 2009 (n = 7), seguido de 2008
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TABLA 1. Distribucion de referencias bibliogréficas referentes a la higiene

infantil cotidiana de la boca, el cabello y las manos.

Autores Base de datos Afio HIC
1.| Moreno C® Medline/PubMed | 2011 | C
2./ Sim S, Lee W), Yu JR, y col.*® Medline/PubMed | 2011 C
3.| Curtis VA, Danquah LO, Aunger RV Medline/PubMed | 2009 | M
4.| Hallas D, Shelley D Medline/PubMed | 2009 B
5.| Mouradian WE, Slayton RL, Maas WR, Medline/PubMed | 2009 B
y col.*
6.| Satcher D* Medline/PubMed | 2009 B
7.| Sidoti E, Bonura F, Paolini G, Tringali G** | Medline/PubMed | 2009 | C
8.| Szilagyi P® Medline/PubMed | 2009 B
9.| Tinanoff N, Reisine, S*° Medline/PubMed | 2009 | B
10.| Al-Maktari MTY Medline/PubMed | 2008 | C
11.| Ejemot-Nwadiaro RI, Ehiri JE, Meremikwu | Medline/PubMed | 2008 M
MM, Critchley JA*
12.| Esteva EM Scopus 2008 B

13.| Rebollo N, L6pez-Barcenas AP, Arenas Medline/PubMed | 2008 | C

Rl%
14.| Rios S, Ferndndez JA, Rivas F, Sdenz ML, | Medline/PubMed | 2008 C
Moncada L"
15.| Varela PI, Grafia MA, Varela A! Medline/PubMed | 2008 B
16.| Bosh A% Scopus 2007 B
17.| Ciftci |, Karaca S, Dogru O, Cetinkaya Z, Medline/PubMed | 2006 C
Kulac M7
18.| Gbmez-Ayala AE'? Scopus 2006 B
19.| Més MC, Rodrfguez G, Rabesa Y® Lilacs 2006 | B
20.| Caldés S, Cea N, Crespo P, y col? SciELO 2005 B
21.| Casals-Peidré E? SciELO 2005 B
22.| Jumaa PA® Medline/PubMed | 2005 M
23 Lulbzy1 SP, Agboatwalla M, Feikin DR, y Medline/PubMed | 2005 M
co
24 | Tufiez F, Fernéndez JA, Machin AJ?’ Medline/PubMed | 2005 B
25.| Calderén-Arguedas O, Solano ME, Lilacs 2003 C
Sénchez C?
26.| Arteagoitia-Calvo |, Diez-Garcia MA®3 Scopus 2002 B
27.| Lafuente P}, Gbmez F|, Aguirre B, Zabala Scopus 2002 B

], Irurzun E, Gorritxo B

28.| Martin V, Molina MR, Fernéandez |, Moreno| Medline/PubMed | 1996 | B,

AM, Lucas |C3* M, C

29.| Sénchez A, Barco V, Castillo P, Sdnchez | Medline/PubMed | 1992 | B,

V, Cénovas |, Marset P32 M, C

HIC, higiene infantil cotidiana; B, boca; C, cabello; M, manos.

(n=6)y 2005 (n = 5). El resto de los afos estudiados presenta
frecuencias inferiores.

En los 29 estudios analizados participaron en total 99 autores.
De estos, 15 publicaron sobre HIC de manos, 43 sobre HIC de
higiene bucal, 31 sobre HIC del cabello y 11 autores publicaron
un articulo que estudid las tres dreas contempladas.

Los articulos obtenidos se presentan en la Tabla 1. Se
identifican los autores, las bases de datos de donde han
sido obtenidos, el aflo de publicacién y el drea de HIC que
estudiaron.

A continuacion se muestran los datos de mayor relevancia
en respuesta a los objetivos planteados. En primer lugar,
se presentan los principales problemas de salud publica
en la infancia asociados con la desatencién en la higiene,
los problemas sociales derivados y, finalmente, los
conocimientos y habitos en HIC de la boca, el cabello y las
manos, detectados en la presente revision.

Repercusiones sanitarias del
déficit en HIC

Las consecuencias sanitarias o para la salud
publica de précticas inadecuadas en HIC bucal
destacan la caries y la enfermedad periodontal
como las enfermedades bucales de mayor
prevalencia, cuyo factor etiolégico principal

es la placa dental.’?'? Incluso diversos estudios
coinciden en que la caries dental en la infancia
llega a catalogarse como la enfermedad
cronica infecciosa pedidtrica mas comun.* La
prevalencia de la caries dental puede llegar

a afectar, en términos generales, al 80% de la
poblacién infantil,”? y hasta a un 60.7% de los
jovenes de 15 afos.™ Pero las consecuencias
para la salud son mayores, ya que las caries
graves pueden generar odontalgia grave,

que provoca insomnio o problemas para
comer,'® puede llegar a producir una infeccién
sistémica e, incluso, la muerte, debido a
abscesos de origen dental.* Un estudio
reciente mostro cifras alarmantes de gingivitis
en la poblacién escolar, de hasta un 80%,
asociadas con la higiene bucal deficitaria.®

En cuanto a las repercusiones sanitarias del
déficit en HIC del cabello, queda patente

que la higiene insuficiente del cabelloy el
cuero cabelludo es un factor de riesgo para

la aparicion de distintas enfermedades.

Las més comunes son las dermatomicosis,
destacando la tifla de la cabeza o tinea capitis,
por su elevada frecuencia en nifios,'”” y las
ectoparasitosis; la pediculosis (P. humanus var
capitis) es la mas habitual.”® La investigacion
sobre la relacion entre pediculosis y la HIC

del cabello muestra una asociacion negativa
entre este problema de saludy la frecuencia
del lavado de la cabeza.>'®"” También destaca
el aumento del riesgo de pediculosis con
factores como compartir utensilios de aseo
(razén de prevalencia [RP]: 1.31; intervalo de
confianza del 95% [IC 95%)]: 0.38 a 4.46), tener
una longitud del cabello mayor de 11.5 cm
(RP:2.0;1C 95%: 0.82 a 4.8) y convivir con mas
de 5 personas en la misma casa (RP: 2.04;

IC 95%: 0.8 a5.06).°

Con relacién a la higiene de manos,

estd considerada “la medida mds eficaz

para interrumpir la transmision de
microorganismos que causan infeccién”.'’® No
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higienizar las manos correctamente, sobre
todo después de defecar o tocar hecesy
antes de manipular alimentos, supone un
factor de riesgo para la aparicién de diarrea,"”
lo que implica un problema grave de salud
publica mundial que llega a causar mas de
2.2 millones de muertes al afio, segun la
Organizacién Mundial de la Salud.®

El efecto del lavado de manos con jabén

en la incidencia de diarrea e infecciones
respiratorias agudas fue investigado mediante
ensayos controlados y aleatorizados en 36
barrios de una ciudad en Pakistan. Entre

los hallazgos se destaca que los nifios que
recibieron el estimulo del lavado de manos
con jabdn comun tenian, en relacion con los
nifos de los barrios de control, mas de un
50% menos incidencia de tos o disnea y de
congestidn o catarro; los menores de 5 ahos
tenian un 50% de incidencia mas baja de
neumoniay los menores de 15 afios, un 53%
menos incidencia de diarrea.”!

Repercusiones sociales de la HIC
inadecuada

Es escasa la documentacion encontrada que
analice los aspectos sociales relacionados

con la higiene cotidiana. Sin embargo,

el estudio de Satcher destaca la relacion

entre el ambiente fisico y el social en el que

se desarrolla el nifio, considerandolo un

factor determinante en su comportamiento
saludable.?? En este sentido, algunos estudios
de los EE.UU. afirmaron que los nifios pobres

y pertenecientes a minorias llegan a tener

una tasa de caries casi 3 veces mayor, en
comparacién con aquellos con ingresos
elevados, en parte porque los nifos de familias
con bajos ingresos tienen un indice menor de
acceso al cuidado dental > La informacion
coincidente apoya una fuerte asociacion entre
los ingresos familiares y la incidencia de caries.
Los nifos “de familias de bajos ingresos tienen
una mayor probabilidad de padecer caries”."
Uno de los estudios que trata esta cuestion
desde la HIC bucal revela que las caries graves
tienen un impacto sustancial sobre la calidad
de vida de los nifios, se identifican problemas
lidicos, de irritabilidad e informes negativos
de la escuela.’

La importancia del proceso de socializacién en la higiene
cotidiana también se sefiala en una revisién sobre
investigaciones formativas en el lavado de manos con jabon,
llevada a cabo en 11 paises, que concluyé que el lavado de
manos, incluso en momentos clave como después de ir al
inodoro, es un acto infrecuente; consecuentemente, la baja
percepcion social de su importancia no favorece su practica.?
En cuanto a la HIC del cabello y sus implicaciones sociales,
son varios los estudios que identifican a la pediculosis como
estigma social, por el hecho de que las personas lo asocian
con malas condiciones higiénicas.®'%>? Esto supone que la
infestacion no se notifique por temor a ser discriminado'y,
por lo tanto, dificulta su control.?

Conocimientos y habitos de la poblacion
infantil en la higiene cotidiana de la boca,
el cabello y las manos

Los habitos en HIC bucal se reflejan de forma grafica en un
estudio realizado con nifios en edad escolar de entre 9y

16 afos en un area rural de Espafa, donde a pesar de que

los padres han ensefado a lavarse los dientes al 90.7% de los
menores encuestados, se observa que “tan solo una minima
parte de la poblacién escolar tiene habitos globalmente
correctos”.”” Esto se debe a que “la higiene oral es compleja 'y
engloba distintos tipos de autocuidados bdsicos y generales
y otros especificos personales”.?

En otro de los estudios se determind el nivel de
conocimientos sobre HIC bucal en 60 ninos en edad escolar
de 6 a 8 afios de un municipio de Cuba. El estudio constaté
que solo el 10% de los menores se cepillaban los dientes
correctamente. Segun los autores, el cepillado dental
deficiente de los niflos estd asociado con la poca educacién
en salud bucal, asi como con la falta de motivacion existente
hacia las practicas de higiene bucal.®

La frecuencia diaria de cepillado dental se contempla en un
estudio llevado a cabo con 60 menores en edad escolar de
12 anos, que reveld que el 65% de los encuestados se
cepillaba los dientes dos veces al dia, un 21.7% se cepillaba
tres veces o mas al dia y tan solo un 13.3% lo hacia una vez
al dfa? En un estudio realizado en Espana, el cepillado lingual
solo se producia en un 21.9% de los menores escolarizados.?’
Por ultimo, en relacion con la frecuencia de cambio de cepillo
y el uso de seda dental y colutorios bucales, un estudio
mostré que solo una quinta parte de los menores estudiados
reemplazaba el cepillo en el momento idéneo de 3 meses.
Ademads, el uso de colutorios bucales, sin prescripcion
facultativa, es escasa: Unicamente el 4.8% de la poblacién
estudiada lo utilizaba a diario y un 88.1% no los habia
utilizado nunca. En cuanto a la higiene interproximal, solo
entre un 3.3% y un 5% hacia uso regular de la seda.**
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En cuanto al estudio de los habitos de HIC del cabello, una
investigacion descriptiva realizada con estudiantes de 13y
16 afos obtuvo que la periodicidad habitual de lavado del
cabello es cada 3 dias en el 72.63% de los estudiantes de

13 afos y del 65% en los de 16 afios.’'

En relacion con el estudio del hdbito higiénico cotidiano de
manos, una revisién sobre investigaciones formativas en el
lavado de manos con jabdn realizada en 11 paises concluyé
que la motivacion principal para el lavado de manos es sentir
repugnancia, gue es mas comun al tocar heces, pescado,
orina, liquidos corporales o material putrefacto.?* Segun un
trabajo descriptivo sobre los habitos de higiene personal
llevado a cabo con estudiantes de 13y 16 afos, el 10.2%

(13 ahos) y 15.75% (16 ahos) no se lava las manos antes de
cada comida y el 30.9% y 18.5%, respectivamente, no lo
hacen después de ir al bafo.*!

Respecto de los hdbitos en HIC segln la edad de los menores,
se observa una mejoria en los habitos al incrementarse la
edad, tanto en la HIC bucal*'*2 como en la HIC del cabello.32
En el estudio de la relacion entre habitos en HIC y el sexo

de los menores se observé que en HIC bucal los varones
tienen habitos mas deficientes que las nifas (p < 0.001).3!
Ademads, las nifas se cepillan los dientes tras cada comida
con mayor frecuencia (p < 0.01) y se lavan en mds ocasiones
las manos después de ir al bafo (p < 0.01). Sin embargo,
respecto del hdbito de lavado de pelo no se encontraron
diferencias significativas entre sexos. También se ha hallado
una asociacion positiva en el cepillado dental en nifios que
crecen en zonas urbanas, en comparacién con los criados en
zonas rurales (p < 0.01).32

Discusidn

A pesar de que la higiene supone para las profesiones de la
salud un drea esencial en el trabajo en la comunidad, y de ser
considerada una necesidad bdsica para mantener la salud de
las personas, este estudio demostrd una escasa produccion
cientifica en la investigacion en HIC bucodental, de cabelloy
manos. En general, el concepto de higiene es un término que
ha sido deslustrado en el Ultimo siglo,® y esto puede haberse
visto reflejado en los resultados de nuestro estudio.

El' haber sumado al concepto de higiene el componente

de cotidianeidad, supone apartarnos del ambito clinico

y estudiar la parcela comunitaria de las profesiones de la
salud, contemplando la HIC como medio para la promocion
de la salud y prevencion de la enfermedad en los nifios. Sin
embargo, la correcta utilizacion de este proceso por el sector
de la salud sigue siendo muy discutida. Los profesionales
sanitarios siguen atendiendo prioritariamente problemas

de salud antes que prestar una atencién integral, lo que
implicaria educar en salud.*

Las repercusiones de una HIC deficitaria

no solo se contemplan como relevantes

en el plano sanitario, sino que en estrecha
relacién con este también se ponen de
manifiesto importantes consecuencias en las
areas psicoldgica, social y escolar. Algunos
estudios destacan el rechazo social ante

el déficit higiénico,’® situacién que guarda
relacion con otros hallazgos que hablan del
déficit higiénico como estigma social.'625%
Sin embargo, estas afirmaciones son
contrapuestas a otros datos que sefialan la
baja percepcion social de ciertas conductas
poco higiénicas, como el acto infrecuente
del lavado de manos, incluso en situaciones
bdsicas como después de utilizar el bafio.”*
En cuanto a los conocimientos y los habitos
de los nifios en la higiene cotidiana, los datos
existentes muestran una baja prevalencia en
habitos correctos en HIC bucal, del cabello

y las manos. Consideramos fundamental la
investigacion en este dmbito, de forma que
permita hacer un diagndstico mas exhaustivo
del aprendizaje de los niflos en esta materia 'y
de los factores asociados.

Consideraciones finales

A partir de los trabajos analizados destacamos
que, a pesar de la relevancia en el dmbito de
la salud publica de la HIC bucal, del cabelloy
las manos, se percibe una importante falta de
hébitos correctos entre la poblacién infantil en
esta materia.

La revision de la bibliografia llevada a

cabo mostré la necesidad de fomentar la
investigacion en HIC, fundamentalmente

por parte de los profesionales de la salud

que trabajan en el 3mbito comunitario y de

la salud publica, ya que es parte integrante

de los pilares basicos de los cuidados de la
salud. Se deberia generar mayor conocimiento
cientifico en este dmbito, desarrollando
estrategias educativas orientadas a la
aplicacién de las recomendaciones actuales y
a la modificacion conductual en los casos de
HIC deficitaria, fomentando por tanto habitos
higiénicos saludables en la infancia.
Igualmente, consideramos de interés estudiar
los conocimientos y habitos en HIC en
familias socialmente desestructuradas y con
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desigualdades sociales, para averiguar de qué
modo influye el estado higiénico personal en

la socializacion de los nifios.

Como apreciacion final, detectamos escasos
estudios que relacionen al menos dos de
las dreas estudiadas en higiene. En su gran

mayoria se centran solo en un area y son pocos los estudios
que analicen el conjunto de conocimientos y practicas

higiénicas que los menores llevan a cabo en su dmbito

cotidiano; de este modo, la HIC se entiende como acopio de
conocimientos y habitos higiénicos adquiridos en la infancia
que repercutird en su salud de adultos.
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