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La pediatria es la medicina inte-
gral del periodo evolutivo en la exis-
tencia humana, desde la concep-
cion hasta el fin de la adolescencia,
tiempo de la vida en que cuya sin-
gularidad reside en el fenédmeno del
crecimiento, maduracién y desarro-
llo bioldgico, fisioldgico y social.

En la antigliedad no existia como
una disciplina del area médica, sino
que la salud de los nifios, nifas y
adolescentes, quedaba bajo la res-
ponsabilidad de sus madres, coma-
dronas y médicos generales.

A partir de la época del renaci-
miento, comenzaron a considerarse
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Impresion

Multi-Impresos SAS, quien solo acttia
como impresor

las enfermedades de los nifos
como una especialidad médica, ini-
ciando con la escritura de libros de
orientacion pediatrica, y recién en
el siglo XIX, la pediatria se convirtié
en una rama cientifica.

Francia y Alemania fueron  los
paises que empezaron a desa-
rrollar conocimientos y servicios
pediatricos modernos, a lo que
seguidamente se crearon los pri-
meros hospitales infantiles en Eu-
ropay Estados Unidos, antes de
extenderse hacia otras regiones
del mundo.

En Colombia, nuestra historia
inicié hacia 1917, con un recorrido
de 105 afios de nacimiento para lo
que hoy en dia se llama Sociedad
Colombiana de Pediatria (SCP), en
la que hemos crecido desde dife-
rentes regiones a lo largo y ancho
del pais, teniendo en la actualidad
una agremiacion solida, de las mas
importantes en Latinoamérica, la
Unica a nivel nacional miembro de
la Asociacion Latinoamericana de
Pediatria (ALAPE) y la Asociacion
Internacional de Pediatria (IPA, si-
gla en inglés), y que cuenta con
mas de 4.000 pediatras que traba-
jamos incansablemente por nues-
tra infancia y adolescencia.

La pediatria es hoy por hoy una
de las especialidades que mas im-
pacta en los indicadores de salud
de los diferentes paises. El trabajo
que dia a dia realizamos los pedia-
tras se ve reflejado de manera di-
recta en las condiciones de vida de
una poblacién especialmente vul-
nerable y que requiere toda la aten-
cion de nuestro sistema de salud.

Las coberturas de vacunacion,
la desnutricion, la obesidad, los ha-
bitos de vida saludable, el maltrato
y abuso sexual, los embarazos en
adolescentes, la salud mental y el
diagnéstico y tratamiento oportuno
de diferentes enfermedades, en-
tre otros aspectos importantes del

quehacer diario en pediatria, son
parte de nuestro compromiso en
la politica publica de atencién pri-
maria, lo cual, sin duda, marca la
diferencia entre el éxito o el fracaso
de los resultados en salud infantil;
siendo aqui el momento en que
nuestro rol como pediatras sea el
mas destacado posible.

El 20 de octubre se celebra el
Dia del Pediatra, una conmemora-
cién que se lleva a cabo desde los
anos 70 y que busca reconocer el
trabajo de todos nosotros en bene-
ficio de la salud y el bienestar de
los nifios, nifas y adolescentes.

Nosotros, los pediatras, tene-
mos un compromiso ineludible con
nuestra nifez, debido a que la labor
que realizamos en promocidn, pre-
vencion y curacion de la enferme-
dad, impacta en indicadores como
las tasas de mortalidad infantil, la
escolaridad y la vacunacién, sin
mencionar otros que no son me-
nos importantes y se convierten en
suma trascendencia para nuestro
sistema de salud colombiano.

Desde la SCP rendimos un sen-
tido homenaje y un justo reconoci-
miento a los pediatras, quienes dia
a dia entregan su corazon al cuida-
do y la salud de la infancia y ado-
lescencia, nuestro mayor tesoro.

iFeliz Dia del Pediatra para
todos!

Mauricio Guerrero Roman
Presidente SCP
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Foros Regionales de Actualizacion en Vacunas han capacitado

a mas de 500 asistentes a nivel nacional

Monteria, Valledupar, Santa Marta y Cartagena han sido las
ciudades a donde hemos llegado con este evento académico,
liderando nuestra campana ‘La SCP mas cerca de ti’.

La Sociedad Colombiana de Pediatria (SCP) recorre va-
rias capitales del territorio nacional con sus Foros Regio-
nales de Actualizaciéon en Vacunas, un evento que tiene
como propésito actualizar y capacitar conocimientos acer-
ca de enfermedades prevenibles por vacunacién, asi como
en todo lo relacionado con las vacunas que conforman el
Programa Ampliado de Inmunizaciones (PAl), del Ministerio
de Salud y Proteccion Social.

Pediatras y personal vacunador de cada regién visitada
son el publico principal de estas sesiones académicas, las
cuales estan a cargo de los subespecialistas pediatras in-
fectélogos y epidemidlogos quienes integran nuestro Comi-
té de Vacunas al igual que el Comité Nacional de Practicas
de Inmunizacién, como asesor del Gobierno Nacional. Mas
de 500 asistentes se han beneficiado con estos encuentros,
cuyo fin es aportar a la salud y el bienestar de los nifios,
nifas y adolescentes colombianos.

Temas como lo que el pediatra debe saber en vacuna-
cion, vacunacion a lo largo de la vida, presente y futuro de
la vacunacién Covid-19, epidemiologia y vigilancia en enfer-
medades inmunoprevenibles, y novedades en el PAIl, entre
otros, se encuentran en la programacion.

La SCP llegara en lo que resta del afio a otras ciudades
como Riohacha, Bucaramanga, Cucuta, Cali, Medellin y por
supuesto, a la capital de la Republica en donde se espera
la participacién de profesionales y personal de la salud; con
la presencia, al finalizar este 2022, de méas de 1.500 perso-
nas en estas jornadas que, sin duda, fortalecen la labor en

el area de infectologia pediatrica a nivel nacional,
abordando el manejo y tratamiento de las enfer-
medades inmunoprevenibles.

Los participantes a cada uno de estos impor-
tantes foros regionales reciben su certificado vir-
tual de asistencia, el cual en el caso de nuestros
pediatras, suma puntos en su proceso dentro del
Programa de Recertificacion Voluntario en Pedia-
tria - PRECEP, de la SCP.
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Regional Cauca cumplié su evento académico de 2022

XXIV Jornada de Pediatria y lll Encuentro de Egresados de Pediatria

de la Universidad del Cauca, en Popayan

El mes pasado, la regional Cauca de la Sociedad
Colombiana de Pediatria realizé su evento académico
anual, en esta oportunidad la XXIV Jornada de Pedia-
tria en memoria del doctor Gustavo Caviedes que se
llevo a cabo de manera presencial y también en moda-
lidad virtual, en el Centro de Convenciones Casa de la
Moneda en Popayan. En el marco de esta jornada, se
cumplié el Ill Encuentro de Egresados de Pediatria de
la Universidad del Cauca.

Alrededor de 250 asistentes participaron del evento
hibrido, el cual tuvo como propdsito hacer énfasis en
el perfil descriptivo y analitico de salud en la poblacion

infantil de esta regién, disponible en el Analisis de Situa-
cion en Salud Departamental (ASIS) del Cauca. Entre los
temas desarrollados, se encuentran: nifio politraumati-
zado, niflo con taquiarritmias y sindrome hemorragipa-
ro, uso racional de terapia hidrica, trastornos electroliti-
cos en urgencias y de la conducta alimentaria, abordaje
del paciente con talla baja, asma en pediatria, lactancia
materna y problemas en los adolescentes.

“Nuestra regional Cauca SCP trabaja en la educa-
cion continua de pediatras, residentes, médicos ge-
nerales, enfermeros y otros profesionales de la salud,
reforzando las medidas de proteccion y prevencion. En
esta ocasién, dedicamos un espacio especial para el
abordaje de problemas de salud mental en adolescen-
tes, capacitando a los maestros del sector publico y
privado en conjunto con la Secretaria de Educacién y
Cultura del Cauca”, indic6 la Dra. Ginna Cabra, Presi-
dente de la regional.

Se premiaron, ademas, los mejores trabajos de in-
vestigacion en un concurso para estudios originales y
reportes de caso. Por otra parte, se hizo un homenaje
postumo al Dr. Gustavo Caviedes, quien formo a varias
generaciones de pediatras en la U. del Cauca.

En memoria del Dr. Carlos Ortiz

Jornadas Regionales de Pediatria en Girardot, con gran participacion

Con varios temas dentro de su programacion aca-
démica, nuestra regional Girardot Sociedad Colombia-
na de Pediatria desarrollé en septiembre las Jornadas
Regionales de Pediatria en el Hotel Tocarema, con una
asistencia aproximada de 200 profesionales de la sa-
lud de Cundinamarca. El acto inaugural estuvo a cargo

del Dr. Rafael Bocanegra, Presidente de esta regional.

Destacados conferencistas para cada subespecia-
lidad fueron los encargados de dirigir las charlas en
diagnéstico precoz de displasia de cadera, trastor-
nos del aprendizaje, malnutricién infantil, alimentacién
complementaria, alergia alimentaria, estrefimiento
cronico funcional en pediatria, sintomas del autismo,
abordaje practico del asma, enfoque diagndstico de
cardiopatias congénitas, enfermedad neumocdcica in-
vasiva y trauma craneoencefalico, entre otras.

“Es un buen balance y una gran asistencia de par-
te de los pediatras y profesionales de la salud de la
region, quienes aceptaron la invitacion de nuestra re-
gional Girardot SCP y ademas, se reencontraron e in-
tegraron en un momento muy especial entre colegas y
amigos”, destaco el Dr. Bocanegra dando las gracias
por la participacion.



pediavoz

>
g VACUNAS
25y 26 de Noviembre de 2022

Barranquilla, Centro de Convenciones
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mPoFoSFATASlA INFANT IL: UN TRASToRNo
UNICo DE LA MINERALIZACION oS€EA

Introduccidn

La hipofosfatasia es una enfermedad del metabolismo
mineral éseo causada por un déficit de actividad de la
fosfatasa alcalina, debido a la existencia de mutaciones en el
gen ALPL. Dada su baja prevalencia se considera una
enfermedad Huérfana; la definicion de las enfermedades
huérfanas es variable entre los diferentes paises, en
Colombia segun la Ley 1392 de 2010/Ley 1438 de 2011 es
aquella enfermedad crénicamente debilitante, grave, que
amenaza la vida y con una prevalencia menor de 1 por cada
5.000 personas. La prevalencia estimada de la hipofosfatasia
varia de acuerdo con la referencia considerada: en un
analisis de las mutaciones de ALPL realizado en 2011, se
evidencié que la prevalencia en Europa de las formas
severas es de 1en 300.000 y de las formas moderadas de 1en
6.370 personas (1,2).

Fisiopat ologfa

El gen ALPL codifica para la Fosfatasa alcalina (FAL) no
especifica de tejido (TNSALP por sus siglas en inglés) y sus
mutaciones condicionan una baja actividad de la enzima.
Esta enzima se encuentra de forma abundante en tejidos
como el éseo, el tejido dental, el rindn y el higado (1) y se
ubica en la membrana extracelular, donde ejerce su funcién
al hidrolizar fosfatos sobre sus sustratos, la baja actividad de
la enzima condiciona la acumulacién de sus sustratos
principales como son el Pirofosfato inorganico (PPi), el
piridoxal 5 “fosfato (PLP) y la fosfoetanolamina (PEA).

El Pirofosfato inorganico es un inhibidor de la formacién de
los cristales de hidroxiapatita afectando el proceso de
mineralizacién 6sea produciendo raquitismo y
promoviendo alteraciones en el metabolismo del calcioy del
fosforo, adicionalmente, los niveles incrementados de
pirofosfato inorgdnico favorecen la formacién y disposicién
de cristales de pirofosfato dihidrato (CPPD),
condrocalcinosis, pseudogota y artropatia (figura 1)(1,3).

Rol de la FAL en los huesos saludables

Hidroxiapatita

Los cristales de
hidroxiapatita son
esenciales para la
mineralizaciény la
formacion de

: huesos funcionales
La FAL degrada el pirofosfato inorganico (PPi), liberando fosfato y resistentes”
inorganico (Pi), el cual se une al calcio Ca2+) para formar cristales de

hidroxiapatita - los “bloques” que forman la mineralizacion ésea.

Figura 1: Fisiopatologia HPP en el hueso

A nivel del sistema nervioso central la baja actividad
enzimatica favorece la disminucién en el piridoxal,
importante cofactor en la sintesis de GABA
(neurotransmisor inhibitorio), lo que conlleva a la presencia
de convulsiones que responden a la vitamina B6. El rol
fisiolédgico de la fosfoetanolamina y el impacto de su
acumulacién en la Hipofosfatasia no estd claramente
establecido.

(aracteristicas clinicas

La hipofosfatasia representa un conjunto de signos y
sintomas que se presentan desde el periodo perinatal hasta
la edad adulta y se ha hecho un esfuerzo para su descripcion
nosolégica; en la actualidad se describen diferentes formas
clinicas de la hipofosfatasia basadas en la severidad, la edad
de inicio de los sintomas y las caracteristicas, asi (4,5):

Hipofosfatasia Perinatal: es aquella que se manifiesta desde
el periodo intrauterino hasta el nacimiento, es la forma mas
severa de hipofosfatasia y se presenta con profunda hipo
mineralizacién dsea, las extremidades pueden ser cortas y
arqueadas, debido a las deformidades marcadas a nivel de
la reja costal los pacientes presentan hipoplasia pulmonar
asociado a traqueomalacia y debilidad muscular, el
compromiso respiratorio y la subsecuente falla respiratoria
son comunmente la causa de fallecimiento de los pacientes;
pueden ademas presentar sintomas inespecificos como
irritabilidad, hemorragia intracraneal, fiebre, apneas y
bradicardia; los huesos del crdneo tienden a estar
mineralizados solo a nivel central dando la apariencia de
suturas muy amplias sin  embargo estas estan
funcionalmente cerradas. Adicionalmente, pueden
presentar convulsiones que responden al manejo con
vitamina B6 (4,5).

Hipofosfatasia Infantil: Es aquella cuyos sintomas se
manifiestan desde el nacimiento hasta antes de los 6 meses
de edad, su presentacién clinica equivale a un continuo de la
anterior y aunque puede no manifestarse del nacimiento su
severidad es moderada presentando alimentacién dificil,
fallo en el medroy retardo en el neurodesarrollo, al igual que
los pacientes con HPP perinatal cursan con raquitismo y
deformidades toracicas que pueden llevar a complicaciones
respiratorias. En este grupo es frecuente evidenciar
craneosinostosis que conduce a hipertension intracraneal y

las respectivas complicaciones. También presentan
hipercalcemia que conlleva a anorexia, voémitos,
deshidratacién y estreAimiento entre otros como

ALEXION

AstraZeneca Rare Disease



hipercalciuria, hiperfosfatemia y nefrocalcinosis. La
mortalidad, aunque es menor que en la forma perinatal
sigue siendo elevada (5,6).

Hipofosfatasia Pediatrica: Es la forma clinica que se
manifiesta desde los 6 meses hasta los 18 afos de edad, sus
manifestaciones  son ampliamente  variables en
presentaciébn y en severidad, los pacientes pueden
presentar pérdida prematura de los dientes, usualmente
indolora y con raiz intacta; las formas con sintomatologia
clinica mas severa presentan dolor éseo significativo,
debilidad muscular y dificultad para hacer tareas de la vida
diaria como jugar o subir escaleras, impactando
significativamente la calidad de vida de los nifios y
adolescentes; dentro de los hallazgos radiolégicos

caracteristicos se encuentra las “lenguas de radiolucencia”
en los huesos largos que se proyectan de las placas de
crecimiento a las metéfisis (figura 2), otros hallazgos
incluyen fisis irregulares. Los adolescentes con HPP pueden
tener talla baja y reportar fracturas metatarsianas de dificil
consolidacién (4,5,6).

Figura 2. En el grafico se evidencian las lenguas de radiolucencia en todas las
metéfisis. Der: La irregularidad metafisaria es especialmente prominente en
la cabeza del peroné - femur distal - tibia proximal. Izg: La irregularidad
metafisaria es especialmente prominente en el cubito distal.

Tomado de Aetiology, nosology, pathogenesis, diagnosis and
treatment (p 4) por Whyte,M.Nat Rev Endocrinol, 2016.

Diaa)néshco

El compromiso de cualquiera de los sistemas: esquelético,
reumatoldgico, renal, neurolégico y/o dental, asociado a la
identificacion de una actividad de la fosfatasa alcalina baja
en suero (figura 3) lleva al diagndstico. La fosfatasa alcalina

debe ser ajustada por edad y por género. La
hipofosfatasemia es la caracteristica bioquimica mas
importante para el diagnéstico diferencial de Ia

Hipofosfatasia con otros raquitismos, en los cuales la FAL
tiende a estar elevada o normal. Hasta el momento se han

Referencias:

1. Rockman-Greenberg, Pediatr Endocrinol Rev, 2013.

2. Whyte et al, Poster presented at: 2014 Pediatric Academic Societies and Asian
Society for Pediatric Research

Joint Meeting, 2014.

3. Mornet et al, GeneReviews, 2007.

4. Turan et al, J Clin Res Pediatr Endocrinol, 2011.

ESPACIO PUBLICITARIO: La Sociedad Colombiana de Pediatria no es autora de

este contenido e invita a que cada quien lo evaltie de acuerdo a la mejor evidencia.

identificado aproximadamente 410 mutaciones en el gen
ALPL, la mayoria de ellas siendo del tipo missense, lo cual
puede explicar la heterogeneidad en la presentacion clinica
de la enfermedad.

Cualquier signo/sintoma en uno de los siguientes sistemas®5" )—

O O 1)

DENTAL OSEO MUSCULAR / REUMATOLOGO
Pérdida prematura de los Deformidad esquelética, Dolor, fatiga, debilidad
dientes con raiz intacta fracturas muscular

@ [ep)

RENAL
Nefrocalcinosis

CRECIMIENTO / DESARROLLO
Baja estatura, trastornos de la marcha

3 BAJA ACTIVIDAD DE FAL AJUSTADA POR EDAD Y SEXO e DIAGNOSTICO DE HPP

Figura 3 : Algoritmo Diagnéstico

Tratamiento

El Manejo de la hipofosfatasia debe ser multidisciplinario y
se deben tener en cuenta la forma clinica al igual que las
metas terapéuticas, individualizando cada paciente. En 2015
fue aprobada la terapia de reemplazo enzimatico con
Asfotasa Alfa, que restaura el metabolismo &éseo con
adecuados resultados clinicos en los pacientes.

Bibliografia

1. Whyte, M. Hypophosphatasia — aetiology, nosology, pathogenesis, diagnosis and
treatment. Nat Rev Endocrinol 12, 233-246 (2016).

2. Colombia, M., 2022. Enfermedades huérfanas. [online] Minsalud.gov.co. Available at:
<https;//mww.minsalud.gov.co/salud/publica/PENT/Paginas/enfermedades-huerfanas
.aspx> [Accessed 21 September 2022].

3. Zarante Bahamon, A, Prieto Rivera, J., Rojas, J., Gonzalez Lopez, V., Vargas, V.and
Rosero Arevalo, M., 2021. Clinical Variability of Hypophosphatasia in Colombian
Patients: Case Reports. Journal of Endocrinology and Metabolism, 11(2), pp.56-64.

4. Whyte, M, Leung, E., Wilcox, W,, Liese, J., Argente, J,, Martos-Moreno, G., Reeves, A,
Fujita, K, Moseley, S, Hofmann, C,, Beck, M., DiMeglio, L., Wuh-Liang Hwu, P., Simm, P.,
Simmons, J,, Steelman, J,, Steiner, R. and Superti-Furga, A, 2019. Natural History of
Perinatal and Infantile Hypophosphatasia: A Retrospective Study. The Journal of
Pediatrics, 209, pp.116-124.e4.

5.Tournis, S, Yavropoulou, M., Polyzos, S. and Doulgeraki, A, 2021. Hypophosphatasia.
Journal of Clinical Medicine, 10(23), p.5676.

6. Prieto JC, De La Torre A, Galban M, Llano JP, Mejia N, Zarante AM, Acosta J, et al.
Consenso colombiano para el manejo de pacientes con Hipofosfatasia. Pediatr.
2019;52(1):1-7

7. Khosrow Adeli, Victoria Higgins, Karin Trajcevski & Nicole WhiteAl Habeeb .The
Canadian laboratory initiative on pediatric reference intervals: A CALIPER white paper,
Critical Reviews in Clinical Laboratory Sciences. 2017, 54:6, 358-413.



El LIMITE INFERIOR NORMAL DE FAL ES SIGNIFICATIVAMENTE
mas alto en los nifos que en los adultos”

Escanee para conocer

mas sobre CALIPER

El crecimiento y desarrollo afectan profundamente
el rango normal de FAL'?

Rangos de referencia de FAL ajustados por edad y sexo (U/L)

0-14 dias 90 273 FAL Baja
i 15 dias - <1afio 134 518 FAL Normal
8 1-<10afios 156 369
D 10-<13ano0s 141 480
§ 13-<Tafios (462 280 Adaptado del proyecto Canadian Laboratory Initiative in
15-<T7afos | 54 128 Pediatric Reference Intervals (CALIPER) (Colantonio et al,
o 17-<19afos |48 95 2012). No se observaron variaciones en FAL con base en las
8 diferencias étnicas. Los rangos de referencia mostrados se
L el e 213 establecieron en el estabilizador Abbott ARCHITECT C8000.
n 15 dias - <1 afio 134 518
L 1-<oanos 156 369 *Elrango de los adultos suministrados en la ficha de informacion
-g 10-<13afios 141 460 del producto de Abbott ARCHITECT ALP corresponde a mujeres
O  13-<I5afos 127 517 >15y hombres > 20 anos de edad. Para edades mas jovenes,
N ) 365 Abbott no suministra el limite normal inferior.
17-<19afos | B9 164
Adultos | 40 150

0 55 100 200 300 400 500 600

Actividad de FAL (U/L)

Escanee para utilizar
nuestra calculadora de
HPP basada en FAL

La evaluacion confiable de la FAL requiere de

rangos de referencia ajustados por edad y sexo'“.
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