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SECCION A CARGO DE MARIA DE LA PAz JAUREGUIZAR Y MARIA JuLia Lameorizio (CODEI-HNRG)

S. Rapaport?; N. Robledo?; C. Madera® y A. Smigliani®

DATOS PERSONALES

Nombre y apellido: A. C.

Edad: 2 meses y 27 dias

Procedencia: Los Polvorines, provincia de
Buenos Aires.

PRIMERA CONSULTA

Paciente de sexo masculino, de dos me-
ses y 27 dias de vida, que concurre al Con-
sultorio de Seguimiento longitudinal del nifio
y la familia (CNS) del Hospital de Nifios Ricar-
do Gutiérrez (HNRG) derivado por su pediatra
por presentar mal progreso de peso.

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES

Paciente nacido de término de 39 sema-
nas de gestacién, embarazo controlado, con
serologias maternas negativas del segundo
trimestre. Parto domiciliario, asistido por el
padre, por lo que no se constatan el peso, la
talla ni el perimetro cefalico al momento del
nacimiento. No recibi6 vitamina K ni las vacu-
nas BCG y anti hepatitis B.

Realizé el primer control de salud a los
5 dias de vida, constatandose un peso de
2,350 kg. Caida del cordén umbilical a los 7
dias de vida. Calendario de vacunacion in-
completo por decisién de los padres; no reti-
raron el resultado de la prueba de pesquisa
neonatal ni realizaron la de audicidén mediante
las otoemisiones acusticas.

El paciente se alimenta con lactancia ma-
terna exclusiva, estando permanentemente
al pecho de su madre casi sin interrupcion.
No recibe suplementos vitaminicos. Los pa-
dres refieren que ambos adhieren al estilo de
vida vegano, por lo que no consumen ningun
producto de origen animal. La madre del pa-
ciente realiza esta dieta hace tres afios y no
recibe suplementos vitaminicos ni los recibio
durante el embarazo.

a. Jefa de Residentes.
b. Residente 1° afo.

Los padres no refieren antecedentes pa-
tolégicos propios ni familiares. La madre del
nino impresiona eutrofica. No refiere emba-
razos anteriores. Viven en una localidad de
la provincia de Buenos Aires en una casa
de material, con electricidad, gas natural y
agua de pozo.

Examen fisico

Paciente en regular estado general. Afe-
bril, hemodinamicamente compensado, con
signos vitales estables.

Peso: 3 kg (<Pc 3); Zscore: - 3,8; talla:
53 cm (<Pc 3); Z score: -2,72; perimetro
cefélico: 35 cm (<Pc 3) < -2DE; P/E: 48%;
T/E: 87%; P/T: 67,11%; progreso de peso
estimado: 9,3 gramos/dia (<Pc3).

Como otros datos positivos, presenta
disminucién del tejido celular subcutaneo e
hipotonia. En suspensidn ventral, no logra
vencer la gravedad y la cabeza y los miem-
bros caen hacia abajo. Al partir de la posi-
cién de decubito supino se lleva al paciente
a la posicion de sentado tirando lentamente
de sus manos y se observa que la cabeza
no acompana el movimiento del tronco per-
maneciendo retrasada.

Desarrollo neuromadurativo

Motor grueso: reflejo de Moro completo
y simétrico, adopta posicién en linea media.
No presenta sostén ceféalico. No levanta la
cabeza durante la suspension ventral.

Visomotor: mantiene las manos semia-
biertas en vigilia, sigue el desplazamien-
to de un objeto dentro de su campo visual.

Socioadaptativo: sonrie en respuesta
a la voz de la madre, llora con el displacer.

Lenguaje: orienta su atencién hacia los
sonidos.

Se observa desnutricion severa y retra-
SO0 madurativo.

Dadas las caracteristicas de la dieta ma-
terna sin suplementos vitaminicos durante
el embarazo y la lactancia, se realiza inter-
consulta con el Servicio de Hematologia,
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quienes solicitan dosaje de vitamina B,, a la

madre y al nifio. Como parte del estudio de la

desnutricion del paciente se solicitan los si-
guientes estudios complementarios y se ac-
tualizan las serologias maternas:

e Hemograma: Glébulos blancos 5.080/
mm?3 (NS 21%; L 70%; E 3%; M 6%); He-
moglobina 12,1 gr/dl; Hematoctrito 34,1%;
VCM 96 fl / HCM 34 pg / CHCM 35 gr/dl;
Plaquetas 542 mil/mm?2 (valores son nor-
males para la edad).

e Quimica: urea 23 mg/dl; glucosa 85 mg/
dl; &cido urico 2 mg/dl; creatinina 0,19 mg/
dl; calcio 10,2 mg/dl; fésforo 5,6 mg/dl;
magnesio 2,5 mg/dl; bilirrubina total 1,39
mg/dl; bilirrubina directa 0,41 mg/dl; GPT
146 U/l; GOT 270U/1; FAL 462; colesterol
total 127 mg/dl; LDH 527U/l; proteinas
totales 5,7g/dl; albumina 4,2g/dl. Presen-
ta hepatograma alterado por aumento de
transaminasas.

e |onograma: sodio 140 mmol/L, pota-
sio 4,9 mmol/L, cloro 103 mmol/L.

e Orina completa: normal.

Urocultivo: resultado pendiente.

e Serologias de la madre para HIV, HBV,
HCV, CMV, sifilis y toxoplasmosis: resul-
tado pendientes.

Dado que los padres no reconocen la
enfermedad de su hijo y se niegan a su in-
ternacion, el equipo médico decide dar una
posibilidad al seguimiento estricto en forma
ambulatoria. Se indica aumentar el tiempo
de frecuencia entre mamadas y se da in-
tervencion a Servicio Social para tomar los
datos de la familia para garantizar su segui-
miento.

SEGUNDA CONSULTA

El paciente concurre al control pautado
comprobandose un descenso de peso de 10
gramos. Se reciben los dosajes de vitamina
B,, del paciente y de su madre, ambos con
resultado indetectable. También se recibe el
urocultivo del paciente en el que no hubo de-
sarrollo bacteriano y las serologias maternas
que resultaron negativas.

Luego de comunicar a los padres los re-
sultados de los estudios realizados y ha-
biendo conversado en forma exhaustiva con
distintos integrantes del equipo de salud, ex-
plicandose que el nifio presenta desnutricion
severa y déficit de vitamina B,,, con riesgo de
presentar secuelas neurologicas y que requie-
re tratamiento parenteral y presenta riesgo de
sangrado por no haber recibido vitamina K al

nacimiento, los padres aceptan la indicacion
de internacion.

DIAGNOSTICO

Desnutricion severa y déficit de vitami-
naB,,.

Evolucién durante la internacion

El paciente permanece internado durante
25 dias y se alimenta con lactancia materna 'y
se agrega complemento con leche de férmu-
la de inicio con concentraciones y voliumenes
crecientes logrando un buen progreso pon-
deral (63 gr/dia, > Pc99), lo que confirma el
hipoaporte previo.

Por el severo déficit vitaminico el Servicio
de Hematologia indica realizar tratamiento
con vitamina B, , intramuscular en forma diaria
al paciente (cianocobalamina 100 pg/dia por
7 dias y luego la misma dosis en forma men-
sual) e indican tratamiento a la madre.

Se realiza dosaje de control: 1232 pg/ml
(VR 187-883 pg/ml) luego de la primera se-
mana de tratamiento. Durante la internacion
el paciente no presenta valores alterados
de hemoglobina. Por otro lado, la madre se
niega a recibir tratamiento por su déficit vi-
taminico.

Se da intervencion al Consejo de los De-
rechos de los Nifios, Nifas y Adolescentes
y se decide que el paciente se externe bajo
la responsabilidad de los abuelos maternos
debido al riesgo social que presenta, garan-
tizando la continuidad del seguimiento. La
madre del nifio decide ir a vivir con ellos pa-
ra mantener el vinculo con su hijo y el padre
puede visitarlo cuando desee.

Cabe agregar que los abuelos maternos
no conocian al nifo antes de la internacion,
ya que habian interrumpido la relacién con
su hija desde que se enteraron de que ella
estaba embarazada y no queria cumplir las
indicaciones médicas, pero cuando ella los
llamé inmediatamente asistieron para cola-
borar con el seguimiento del nifio.

Al momento del egreso hospitalario, al-
canza un peso de 4,570 kg (Pc3), una talla
de 53 cm (< Pc3) y un perimetro cefalico de
39,5 cm (Pc10), con un peso para la edad
de 74%.

En cuanto al aspecto neuroldgico se ob-
serva franca mejoria, con recuperacion del
tono muscular y desarrollo neuromadurativo
acorde a su edad.

Durante la internacion se aplican las vacu-
nas Salk, antineumocodccica y pentavalente y
se indica la vacuna BCG al alta.
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DISCUSION

Se presenta un paciente que concurre al
consultorio del HNRG derivado por presen-
tar mal progreso pondoestatural. Se trata de
un nacido de término, en un parto domicilia-
rio por eleccion, asistido por el padre, que es
alimentado con lactancia materna exclusiva
permaneciendo permanentemente al pecho
de su madre. En la primera consulta se ob-
serva que el paciente presenta un peso para
la edad de 48% con un porcentaje de déficit
de 52%, por lo que se encuadra como des-
nutricién severa segun la clasificacion de
Gomez.!

El principal diagnostico presuntivo es el
de desnutricion primaria por hipoaporte, pero
se realizan estudios complementarios para
descartar a la infeccion urinaria y a las infec-
ciones perinatales como causa de la desnu-
tricion, ya que la madre no traia serologias
del ultimo trimestre del embarazo. Durante la
anamnesis surge que ambos padres adhieren
a la cultura vegana, por lo que no consumen
ningun producto de origen animal y la madre
no recibié suplementos vitaminicos durante
el embarazo ni la lactancia, por lo que tam-
bién se realiza una interconsulta con el Ser-
vicio de Hematologia para realizar dosaje de
vitamina B, ,.

Dada la desnutricion severa del paciente
presentado, se indica la internacion en esa
primera consulta, indicacion que no es acep-
tada por los padres del nifio, quienes no re-
conocen la enfermedad de su hijo. Por este
motivo se solicita la intervencién de Servicio
Social para tomar los datos de la familia para
garantizar su seguimiento, se dan pautas de
alimentacion para mejorar la técnica alimen-
taria, aumentando el intervalo de tiempo entre
mamadas, se realizan examenes complemen-
tarios y se cita para a control con el objetivo
de reevaluar al paciente y continuar trabajan-
do con los padres acerca de la necesidad de
tratamiento.

Existen otros nutrientes que pueden ser
deficitarios en mujeres que siguen este tipo
de dietas y sus hijos. Los nutrientes que hay
que evaluar criticamente ademas de la vitami-
na B,, son los acidos omega 3, las proteinas,
el hierro, el zinc, el calcio y la vitamina D. En
el embarazo hay que agregar el acido félico.?

El veganismo es un estilo de vida basa-
do en el respeto hacia los animales, que se
opone al consumo de todo tipo de productos
provenientes de ellos. Las personas veganas
rechazan tanto los alimentos, vestimenta y

accesorios provenientes de los animales asi
como los productos que se testean en ellos,
como medicamentos, cosméticos, productos
de limpieza y de belleza.

En la segunda consulta el paciente conti-
nda sin mostrar progreso ponderal. Se reci-
ben los resultados de los dosajes de vitamina
B,, indetectables del paciente y de su madre
y resto de los estudios complementarios ne-
gativos. Con dichos resultados se descartan
la infeccidn urinaria y las infecciones perina-
tales, y se asume desnutricidn primaria por
mala técnica alimentaria méas hipogalactia y
deficit de vitamina B, , debido a que su madre
es vegana y no recibe suplementos.

Luego de constatar el déficit vitaminico y
habiendo conversado en forma exhaustiva
con distintos integrantes del equipo de salud,
los padres aceptan la indicaciéon de interna-
cion del nifio para recuperacion nutricional y
tratamiento parenteral con vitamina B, ,.

La desnutricién es una de las causas de
morbimortalidad infantil mas frecuente en el
mundo, contribuyendo al 45% de las muer-
tes en nifos menores de 5 afos en paises
en desarrollo.® Segln su etiologia se la pue-
de dividir en primaria, secundaria o mixta. En
el caso de la primaria, como en el paciente
presentado, la desnutricion se debe al inade-
cuado aporte calorico-proteico, vitaminico y/o
mineral de la alimentacion provista.'

Nuestro paciente también presenta déficit
de vitamina B,, (cobalamina). Dicha vitamina
se encuentra fundamentalmente en produc-
tos de origen animal como visceras, carnes,
lacteos y yema de huevo, alimentos que la
madre del paciente presentado no consume.
Los requerimientos diarios varian segun la
edad siendo mayores en los primeros meses
de vida, asi como también lo son durante el
embarazo y de la lactancia.

En los adultos, la ingesta recomendada
de vitamina B,, es de 2,4 ug/dia y el deposito
hepatico normal es de 2-3 mg, por lo que son
necesarios afios de déficit dietario antes de
que la deficiencia se haga clinicamente apa-
rente. En nifos, el requerimiento diario es de
0,4 a 2,4 ug/dia. El feto humano acumula 0,1
a 0,2 ug de vitamina B,, por dia. En el emba-
razo la cobalamina se transporta activamen-
te a través de la placenta en fetos de madres
deficientes y por ello son hematolégicamente
normales al nacer. Sin embargo sus depdsi-
tos de cobalamina son bajos, lo que se agra-
va con los bajos niveles de vitamina B,, en la
leche de su madre. Durante las primeras seis
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semanas de vida postparto hay una dismi-
nucién importante de los niveles séricos de
cobalamina, por su uso eficiente para el cre-
cimiento, combinado con depésitos margina-
les y baja suplencia.*

La vitamina B,, se encuentra en los ali-
mentos bajo sus formas co-enzimaticas uni-
das a proteinas. En el estbmago, el 4cido
clorhidrico y la pepsina disocian estas unio-
nes liberando a la vitamina, donde se une a
una proteina secretada por la mucosa géstri-
cay las glandulas salivales llamada haptoco-
rrina o proteina R. En el intestino delgado, las
proteasas pancreaticas degradan la proteina
R, liberando la cobalamina para que se una al
factor intrinseco (FI) secretado por las células
parietales de la mucosa gastrica, factor que
es resistente a las enzimas proteoliticas del
intestino. El complejo cobalamina-Fl, se une
a sitios especificos de las microvellosidades
de las células mucosas de la porcion terminal
del ileon, donde tiene lugar su absorcién. En
el enterocito la cobalamina es transferida a la
transcobalamina Il (TC-II), la que la transporta
a la circulacioén portal. La TC-ll penetra en las
células por endocitosis mediada por receptor
y la cobalamina se convierte en sus formas
activas, importantes en la transferencia de
grupos metilo y en la sintesis del ADN. En el
plasma existen otras dos proteinas fijadoras
de vitamina B, ,, la transcobalamina I y la lll,
que no desempefian un papel especifico en
el transporte y reflejan el estado de los depé-
sitos histicos de la vitamina. Los depésitos de
la vitamina B,, son suficientes para un perio-
do de tres anos.

La primera causa de deficiencia de vita-
mina B,, en pacientes pediatricos es el apor-
te dietético insuficiente. Otras causas son: la
falta de secrecion de Fl en el estomago, la al-
teracion de la absorcion intestinal de Fl-coba-
lamina y la falta de proteina de transporte de
la misma. En el caso del paciente presenta-
do, el déficit de vitamina B, se debia al apor-
te insuficiente debido a que su madre cumple
una dieta vegana y no habia recibido suple-
mentos durante el embarazo ni la lactancia y
a la disminucion de los depésitos durante el
embarazo.

El paciente presenta retraso del crecimien-
to, hipotonia y retraso del desarrollo.

En general, los sintomas y signos del dé-
ficit de vitamina B, , aparecen entre los 4 a 12
meses, aunque hay casos mas precoces des-
criptos en la literatura.’

Otros signos y sintomas de la enferme-

dad pueden ser debilidad, fatiga, irritabilidad,
palidez, glositis, vomitos, diarrea, ictericia y
sintomas neuroldgicos como parestesias, de-
ficiencias sensoriales, convulsiones. Como
sucedi6 con este nifio, los problemas neuro-
l6gicos pueden aparecer en ausencia de al-
teraciones hematolégicas, su severidad se
correlaciona con el tiempo de duracion de los
sintomas y es inversamente proporcional a la
concentracion de hemoglobina.

La fisiopatologia del dafio neuroldgico
asociado al déficit de B,, es todavia poco cla-
ro. Uno de los factores mas relevantes es la
alteracién de la mielinizacion. La adquisicion
de habilidades cognitivas coincide con el pa-
tron de mielinizacion del SNC; de tal modo
que el retardo en la mielinizacion lleva a re-
traso en la adquisicién de pautas y luego la
atrofia cerebral lleva a la regresion de las ha-
bilidades adquiridas. La mielinizacién del ce-
rebro es mas activa en los primeros 6 meses.®

La recuperacion rapida que se observa a
los pocos dias de iniciado el tratamiento, indi-
ca que algunos de los sintomas y signos obe-
decen a alteraciones quimicas y hormonales
por disbalance en vias metabdlicas por el dé-
ficit de la B,, que corrigen con la suplencia por
no ser estructurales.

En cuanto a las pruebas de laboratorio,
nuestro paciente sélo presenta concentracio-
nes bajas de vitamina B,,. En otros casos se
puede observar anemia moderada macrociti-
ca arregenerativa, neutréfilos grandes hiper-
segmentados, neutropenia y trombocitopenia,
LDH aumentada y bilirrubina aumentada (2-
3 mg/dI).

El tratamiento tradicional de la deficiencia
de vitamina B,, ha sido la administracion de
cobalamina en inyecciones intramusculares
periddicas siguiendo diferentes esquemas,
dependiendo de la severidad del déficit y el
cuadro clinico instalado. A pesar de que se
plante6 que la terapia con vitamina B,, por
via oral es tan eficaz como las inyecciones
en el tratamiento de esta hipovitaminosis,
en la practica se prefiere el tratamiento pa-
renteral.”®

El paciente permanecio internado por 25
dias, alimentado con lactancia maternay for-
mula de inicio y recibe vitamina B, , intramus-
cular, sulfato ferroso, vitaminas ADC y acido
folico. Present6 una adecuada recuperacion
nutricional con buen progreso ponderal, recu-
perando el tono muscular y el sostén cefalico
al momento del egreso hospitalario.

Debido al alto riesgo social que presenta,
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se decide la judicializacion del paciente a tra-
vés del Consejo de los Derechos de los Ni-
fos, Nifias y Adolescentes y por decision del
mismo, se otorga el egreso hospitalario bajo
la responsabilidad de los abuelos maternos
y se implementa una estrategia para su es-
tricto seguimiento multidisciplinario en forma
ambulatoria.
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