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Anomalias congénitas

 Se reconoce la importancia de los defectos
congénitos como causa de mortalidad
prenatal y neonatal

e Las anomalias congénitas pueden ocasionar
discapacidades crdénicas con gran impacto en
los afectados, sus familias, los sistemas de
salud vy la sociedad

Fuente: http://www.who.int/mediacentre/factsheets/fs370/es



Neurodesarrollo



Neurodesarrollo

Los problemas del neurodesarrollo no
impactan con la fuerza o wurgencia que
impactan otros problemas infantiles. Son
problemas cuya resolucion puede postergarse
casi indefinidamente porque no amenazan la
vida y son, en apariencia, poco dramaticos...

Fuente: Desarrollo normal y prevencién de sus trastornos. Schapira I; Roy E; Cortigiani M. 2002.



Neurodesarrollo en poblacion de
alto riesgo

Agui comienzan sus vidas...
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Capacidad para coordinar movimientos




Capacidad para sentir




Capacidad para relacionarse y comunicarse




Capacidad para descubrir el mundo
a través de su etapa “oral”




Neurodesarrollo

¢ Por qué un seguimiento sistematico?



Neurodesarrollo
¢ Por qué un seguimiento sistematico?

El diagnostico precoz junto a la intervencion
oportuna y re-habilitacion adecuada, permite
alcanzar grandes mejoras en la calidad de
sobrevida y el maximo desarrollo de las
potencialidades de los ninos



Experiencia de diferentes centros



Anomalias Congénitas Mayores en ninos con muy bajo
peso al nacer con alto riesgo para déficit de crecimiento
y alteraciones del neurodesarrollo

TAELE4 RR of Adverse Outcomes for Children in the Anomaly
Versus Control Group Among Children With 401- to 1000-
g BW Who Attended Follow-up at 18 to 22 Months' CA

Outcome Adjusted RR (95% P
Confidence Interval)
Indice de MDI score of <70 1.84(1.47-232) <0001
desarrollo EEEED> bry ccore of <70 1.76(1.30-2.39) 0003
psicomotor Moderate-to-severe cerebral palsy 231(1.41-378) D00E
Vision impairrment 1.30{0.80-2.11) 2829
Hearing impairment 1.55{0.39—6.21) 53N
WD 1.61{1.31-157) =2 0001
Woeight at << 10th percentile 1.15{0.96-1.37) 1219
Length at << 10th percentile 1.52(1.23-1.88) 0001
HC at =< 10th percentile 1.39{1.04-1.34) 0240
=4 hospitalizations in first year of life 3168(2.46-550) < 0001
Early intervention services 1.36{1.19-1.568) < 0001

TRRs were from a modified Poisson regression model, which included study group, study
center, mather's age, 5GA, GA, gender, race (nonwhite or white), caregiver's education (high-
school graduate or not), postnatal steroid use, antenatal steroid use, surfactant, RDS, PDA, CLD,
WVH grade 3 ar 4, PVL, and sepsis (including meningitis).

Fuente: Walden R, Vohr, B, et al. PEDIATRICS Vol 120, Number 6, Dec 2007



Factores de riesgo a corto plazo en pacientes

operados de anomalias congénitas. Italia

Table 5
Meurodevelopmental outcome by type of CA
Total EA! COH® MM* AWDF "
(n=155) (n=4d1) (n=d2) (n=34) {n=18) (n=20)
X 50 X S0 X 50 X 50 X S0 X S0
Cognitive Scale
& months 937 106 g2 949 g0 150 o445 g4 g7l 4.4 95.7 11
12 months 0] 1110 973 05 065 13/ 1014 04 1024 10.1 1021 04
Wlomar Scale
& manths 452 135 952 122 g2l [1) 95.1 1ib 1005 15 9649 1.7
12 months 4975 140 973 13.1 429 172 08 4 118 104 123 1004 103

* EA: Esophageal Atresia,

" (DH: Congenital Diaphragmatic Hemia.

© MM: Midgut Malformaticn,
 AWD: Abdominal Wall Defects.
" OM: Colorectal Malformation.

Fuente: F. Bevilacqua et al. / Journal of Pediatric Surgery 50 (2015) 1125-1129



Consecuencia cognitivas y psicosociales de
la cirugia neonatal. Japon

Table1 Prevalence of MR

Discascs (case no.) EA (20) ARM (25) CDH (22} Total (67) P
MR cases 5(25%) 5 (20%) 4 (18%) 14 (21%) NS
(iroups (case no.) Gr. § (34) Gr. L (33) Total (67) P
MR cases 4 (12%) 10 (30%) 14 (21%) NS
(iroups (case no.) Gr. O (18) Gr. T (49) Total (67) P
MR cascs 2(11%) 12 (24%) 14 (21%) NS

NS indicates not significant.

Fuente: Kubota et al. Journal of Pediatric Surgery (2011) 46, 2250-2253



Crecimiento y desarrollo en gastrosquisis al

ano de edad. Australia

Poblacion
evaluada=67

Alteracion

del ND= 8

Table 3 Clinical chamcteristics of infants who had suboptimal neurodevelopmental outeomes.
Case 1 2 3 4 5 f 7 ]
Ciestational i6 37 36 4 33 36 35 34
age (weeks)
Gender Female Female Female Female Female Male Female Female
Birth weight (g) 2185 2645 1980 1970 1640 2365 1950 1650
Birth weight —1.35 =0.74 =18 =0.7% =1.05 =0.95 =1.36 =1.53
Z SCOTes
Birth head =0.8 =0.3 =14 0.7 =21 0.7 =0.7 -5
circumference
Z SCOTes
Primary treatment”  WR TR TR TR SR, no GA TR TR SR with GA
One year weight 1.46 =1.11 =23 1.61 NA =1.54 =0.11 =2.57
Z sCores
One year head 1.03 0.5 =1.24 2.54 NA NA =1.58 =0.88
circumference
Z sCores
Associated Nil, Nil, Nil, Mil, Nil, Tleal infarcted Duplication
anomalies simple simple simple simple simple afresia, bowel cyst, complex
gasiroschisis gasiroschisis pasiroschisis gastroschisis gastroschisis  complex at birih; gastroschisis
gastrnachisis  Complex
gasiroschisis
Time to full enteral 11 14 19 13 24 270 475 440
feeds (d)
Duration of 13 16 27 18 30 285 299 472
hospital stay{d)
Co-morbidities il Mil Mil Microcephaly Nil Mil

Fuente: Minutillo et al. Journal of Pediatric Surgery (2013) 48, 1688—-1696

at hirth



Nuestra experiencia



Seguimiento del Recién Nacido con antecedente de cirugia
compleja neonatal: Evaluacion del neurodesarrollo. Argentina

m Cociente de Desarrollo Cognitivo en la poblacion estudiada, Primera evaluacion. HGNPE 2008-2009,

‘ Cociente de Desarrollo Cognitivo :Ll"{gn al Porcentaje
NORMAL (285 ) 21 33 %
RIESGO (70-84) 26 40%
RETRASO (£ 70) 18 97 %

Fuente: Seguimiento del Recién Nacido con antecedente de cirugia compleja neonatal: Evaluacion
del neurodesarrollo. Bokser et al. Revista Pediatrica Elizalde. Dic 2012; Vol. 3 (2): 1- 76



Seguimiento del Recién Nacido con antecedente de cirugia
compleja neonatal: Evaluacion del neurodesarrollo

Cociente de Desarrollo Cognitivo en la poblacion estudiada. Cociente de Desarrollo

1 PE T viso motor (CAT) y Cociente de Desarrollo del lenguaje (CLAMS). Segunda evaluacién.
HGNPE 2009.

Cociente de Desarrollo Cognitivo | hre'® %! Porcentaje
NORMAL (285 ) 19 38%
RIESGO (70- 84) 18 35 %
RETRASO (< 70) 14 27 %
CAT n=>51

NORMAL (= 85 ) 24 47 %
RIESGO (70- 84) 10 20%
RETRASO (< 70) 17 33%
CLAMS n=51

NORMAL (285 ) 22 44%
RIESGO (70- 84 ) 13 |95 0p
RETRASO (<70) 16 319%

Fuente: Seguimiento del Recién Nacido con antecedente de cirugia compleja neonatal: Evaluacion del
neurodesarrollo. Bokser et al. Revista Pediatrica Elizalde. Dic 2012; Vol. 3 (2): 1- 76




Tabla I: Relaciéon entre las alteraciones del Neurodesarrollo, factores de riesgo ambiental y antecedentes

Factores de riesgo para alteraciones del desarrollo psicomotor en ninos con

cirugia neonatal. Argentina

perinatolégicos, en pacientes con y sin Cirugia compleja neonatal.

Con CCN (N=35)

Sin CCN (N=83)

Significancia estadistica

Alteracion del ND n (%) 25 (71.43) 34 (41) p 0.0025 *
OR 3.6 (IC 95 %.1.4- 9.4)
Edad Gestacional * 38 (36-40) 39 (39-40) p 0.000 °
Peso de nacimiento? 2920 (2475-3250) | 3260 (3120-3750) p 0.001°
Edad Materna® 24 (21-34) 27(22-31) NS
Cobertura Publica n (%) 32 (96) 55 (93) NS ?
Familia biparental n (%6) 24 (83) 47 (78) NS ?
Procedencia del segundo cordén 15 (43) 32 (52) NS ?
concéntrico a CABA n (%)
Escolaridad Materna 3(11) 4 (5) NS ?
Prim incomp n (%)
NBI n (%) 2(7) 16 (28) 0.024°

ORO0.19 IC95% 0.02-0.94)

(1) Mediana (RI) (2)Test Chi Cuadrado (3) Test Mann Whitney-Ranksum Test. NS: no significativo.

Fuente. EVALUACION DE RIESGO DE ALTERACION DEL DESARROLLO PSICOMOTOR EN NINOS CON ANTECEDENTE DE CIRUGIA COMPLEJA
NEONATAL . Presentacion oral n64, Congreso Argentino Neonatologia 2016.



Bebes nacidos con Gastrosquisis y sus seguimiento
hasta los 6 anos de edad. Argentina

Table ¥ Multidisdciplinary follow-up

Age 1 Age 3 Age &
n (%) n {%a) n (%)
n =& n =38 m= 20
Lost to follow-up B {135) 4 (1137 3 {9}
Patients assessed 54 34 17
indice de Growth = 10th centle 4% (B0} 29 (85 1a (B0
desarrollo :> MNPDI Mormmal : @
neurologico Mormal audio @ u = @
psicomotor Mormal wision 5% (98 32 (947 9 (557
mMormal language 30 (S5)** 15 (62)" 11 (65)3
Rehospitalisation®® 16 (30) 1 (0.3) 0
Surgical reintervention™ 5 (@) 1 (0.3) 2 (12)

*Two cerebral palsy, four mild motor impairment, 13 NPDI delay, one
SEZUNes.
tOne mild motor impairment, four attention deficit hyperactivity disorder, 10
MPDI delay.
t5ix anended special school.
S0One sensory neural hearing loss.
"Two astigmatism, one strabismus wearing lenses.
**Seventeen expressive delay, two language comprehension disorder.
HEighteen expressive delay, two language comprehension disorder.
Hsix expressive delay, one language comprehension disorder.
i patients had more than one rehospitalisation.
"MThree patients received two or more surgical reintenventions.

Fuente: Giudici et al. Acta Paediatr. 2016 Jun;105(6): e275-80.



Causas

Entorno adverso: Internaciones prolongadas,
trauma en el periodo neonatal

Escasa interaccion padres

Etapa oral ausente

Desnutricion posnatal

Limitacion movimientos

Stress quirurgico, anestesia, re-intervenciones

Stress en los cuidadores, trastornos vinculares



FACTORES DE RIESGO PARA RETRASO DEL NEURODESARROLLO EN
PACIENTES CON ANTECEDENTE DE CIRUGIA COMPLEJA NEONATAL

Tabla I: Relacion entre los antecedentes neonatoldgicos, en pacientes con y sin alteraciones del

Neurodesarrollo.

Con Alteracion

Sin Alteracion

Significancia estadistica

del ND (N=43) del ND (N=18)
Edad Gestacional * 38 (36-39) 37 (36-40) NS °
Peso de nacimiento’ 2850(2200-3250) | 2720 (500-3500) NS °
Menor de 2500gr n (%6) 18 (42) 5(28) NS *
/_\
Dias de Internacién’ ( 45 (32-64)\ 29 (22-36) 0.0047°
DI mayor de 45 dias n (%) 3 (18) 0.012°

OR5.2 1C95% 1.2-31.4) ?

(1) Mediana (RI) (2)Test Chi Cuadrado (3) Test Mann Whitney-Ranksum Test.

NS: no significativo.

Fuente: FACTORES DE RIESGO PARA RETRASO DEL NEURODESARROLLO EN PACIENTES CON ANTECEDENTE DE CIRUGIA

COMPLEJA NEONATAL. Presentacion oral n83, Congreso Argentino Neonatologia 2016.




Consecuencia cognitivas y psicosociales de
la cirugia neonatal. Japon

Table1 Prevalence of MR

Discascs (case no.) EA (20) ARM (25) CDH (22} Total (67) P
MR cases 5(25%) 5 (20%) 4 (18%) 14 (21%) NS
(iroups (case no.) Gr. § (34) Gr. L (33) Total (67) P
MR cases 4 (12%) 10 (30%) 14 (21%) NS
(iroups (case no.) Gr. O (18) Gr. T (49) Total (67) P
MR cascs 2(11%) 12 (24%) 14 (21%) NS

NS indicates not significant.

Fuente: Kubota et al. Journal of Pediatric Surgery (2011) 46, 2250-2253



Estrategias de intervencion



Estrategia:
Cuidados centrados en el desarrollo

Surgieron como reaccion a los potenciales
efectos daninos de los cuidados tradicionales
de las Unidades de Cuidados Intensivos
Neonatales

Fuente: Sizun J, Westrup B. Early developmental care for preterm neonates: a call for more research. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed.

2004; 89: F384-8
Pallas Alonso CR, Lépez Maestro M. NIDCAP, préctica clinica y metanalisis. Evid Pediatr. 2013;9:40



Cuidados centrados en el desarrollo

LA




NIDCAP

(Newborn Individualized Developmental Care and Assessment Program)

e Observacion del lactante y formulacion de
recomendaciones individualizadas a los
cuidadores

e Lafamilia es la principal protagonista de los
cuidados

* Controlar todo el entorno para que el
ambiente que rodea al nino y a su familia sea
lo menos estresante posible y se limiten los
estimulos sensoriales




Recomendaciones

Ambiente fisico:
Reduccion de la iluminacion, ciclos dia/noche
Sonido:

Cuidado del nivel del sonido, regulacion de alarmasy
monitores, evitar radio-musica

Posicionamiento:

Estimulos tactiles, masajes
Estimulo fono-estomatologico
Succion no nutritiva

White R. Recommended Standard for Newborn ICU. 2007- Granier at el, 2003- Als at al, 1982



Valoracion cuantitativa de los potenciales beneficios
clinicos del NIDCAP

NIDCAP Control 5td. Mean Difference 5td. Mean Difference
Study or Subgroup Mean SD Total Mean SD Total Weight IV, Fixed, 95% CI IV, Fixed, 95% CI
1.70.1 MDI at 9 months
Als 2004 109.55 7.23 11 9485 9.22 13 5.0% 1.69 [0.74 to 2.65] —
Als 2011 102.83 10.99 12 90.06 11.33 18 7.4% 1.11 [0.32 to 1.90] —
Als 2012 99.25 9 12 92.71 10.23 17 B.0% 0.65[-0.11 1o 1.41] T
McAnulty 2009 116.24 18.22 51 96.55 21.42 42 24.5% 0.99 [0.56 to 1.42] -
Subtotal (95% CI) 86 90 44.8% 1.03 [0.71 to 1.35] L

Heterogeneity: Chi’ = 2.87, df = 3 (P = .41); I = 0%
Test for overall effect: £ = 6.29 (P < .00001)

1.70.2 MDI at 12 months

Fleisher 1995 96.3 186 13 89.4 15 10 6.6% 0.39 [-0.45 10 1.22] T
Maguire 2009 100.7 17.8 69 100.7 17.7 78 43.9% 0.00 [-0.32 to 0.32]

Westrup 2000 90.9 14.4 11 729 10.4 9 4.6% 1.35 [0.35 to 2.35] I—'—
Subtotal (95% CI) 93 97 55.2% 0.16 [-0.13 to 0.45]

Heterogeneity: Chi® = 6.69, df = 2 (P = .04); I’ = 70%
Test for overall effect: 2 = 1.09 (P = .28)

Total (95% CI) 179 187 100.0% 0.55 [0.33 to 0.76] ¢
Heterogeneity: Chi’ = 25.12, df = 6 (P = .0003); I = 76%

Test for overall effect: 7 = 5.02 (P < .00001)

Test for subgroup differences: Chi® = 15.56, df = 1 (P < .0001), I = 93.6%

1 1
T T

4 -2 0 2 4
Favors control  Favors NIDCAP

FIGURE 3
Bayley scales of infant development: mental development index at 9 or 12 months corrected age.

Fuente: Ohlsson A, Jacobs SE. NIDCAP: A Systematic Review and Meta-analyses of Randomized Controlled Trials. Pediatrics.2013;131:881-93



Analisis cualitativo

* No se identifica ningun beneficio clinicamente
importante de que el NIDCAP mejore el
neurodesarrollo a largo plazo

e \aloracion cualitativa de la satisfaccion del
equipo y de las familias, desde una perspectiva
de la humanizacion de las Unidades de Cuidados
Intensivos Neonatales

Fuente: Gonzalez de Dios J, Bufiuel Alvarez JC. Reflexiones sobre el NIDCAP: de la evaluacién cuantitativa a la cualitativa y econémica. Evid Pediatr.
2013;9:44



Cociente de Desarrollo Cognitivo en el Grupo con
Aplicacidon de Proteccion del Neurodesarrollo y sin el

CDC Proteccion | Sin PND Valor p (OR)
del ND N:34
N:40
Normal | 31 (77%) | 13(38%) 0.0006 (OR 0.18{IC 0.06-0.55})
Riesgo | 6 (15%) | 13(38%) 0.02 (OR 0.29 {IC 0.08-0.97})
Retraso| 3 (7.5%) | 8 (23%) 0.05 (OR 0.26 {IC 0.05-1.25})

Fuente: SEGUIMIENTO DE RECIEN NACIDO DE ALTO RIESGO: EVALUACION DE PROTOCOLO DE PROTECCION
DE NEURODESARROLLO EN UCIN. Presentacion Congreso SIBEN 2010.



Estrategia: Estimulacién Temprana
vy Oportuna

“Conjunto de acciones que proporcionan al
nino experiencias necesarias desde su
nacimiento para desarrollar al maximo su
potencial.... que generan en el nifo un cierto
grado de interés y actividad...logrando una
relacion dinamica con su medio ambiente y un
aprendizaje efectivo”

Montenegro et al, UNICEF 1978



NUESTRA EXPERIENCIA

Evaluacion del ND en nifnos con antecedente de cirugia compleja neonatal:
elevado porcentaje de resultados sub-optimos

Alteracion en el desarrollo del lenguaje, del esquema corporal
Trastornos fonoestomatologicos

Hipoacusia en proporcion mayor que la poblacion sin antecedente de CC.
Instalacion TARDIA

Trastornos vinculares, de conducta y de aprendizaje. Gran impacto en las
familias

Desnutricion postnatal- Ayuno prolongado
Dependencia de Tecnologia (ostomas de alimentacidon/excrecién)

Re-intervenciones para resolucion de secuelas quirdrgicas y/o
complicaciones alejadas de la cirugia

Re-hospitalizacidon por causa clinica (causa mas frecuente IRAB)

NINOS CON NECESIDADES ESPECIALES
DE ATENCION EN SALUD



Prevencion

Factores ambientales en la madre gestante
(terotégenos ambientales, vacunacion en la
embarazada, suplementos nutricionales)

Proteccion del neurodesarrollo en la UCIN

Acceso a los servicios de salud, prevenir la
inequidad

Provision de insumos, responder a las
necesidades especiales en salud

Aspectos sociales, emocionales y afectivos

(deprivacion socio-cultural)



Brindar la posibilidad en todas las etapas del
seguimiento de pesquisar, diagnhosticar e
Intervenir oportunamente

Fomentar la investigacion acerca de factores
de riesgo asociados a morbilidad alejada, a
través de una vigilancia intensificada a largo
plazo



Etica, sequridad y evidencia para mejorar la
salud perinatal

Se reconoce la inexistencia o las deficiencias
de los sistemas de registro de los paises en
desarrollo y los registros inexactos de las
causas de muerte, esto constituye un
importante obstaculo a la hora de estimar la
magnitud de los problemas de salud publica
atribuibles a los defectos congénitos

Fuente: 63.2 ASAMBLEA MUNDIAL DE LA SALUD, Documento A63/10.



La falta de datos epidemioldgicos adecuados
puede obstaculizar el suministro de un
tratamiento eficaz y equitativo

Fuente: 63.2 ASAMBLEA MUNDIAL DE LA SALUD, Documento A63/10.



Sensibilizar a todos, incluidos los
funcionarios gubernamentales, los
profesionales de la salud, |la sociedad
civil, acerca de la importancia de las
anomalias congénitas; es prioritario
prestar apoyo a las familias con nifios con
defectos congénitos y discapacidades
asociadas, y velar por que los ninos con
discapacidades reciban la rehabilitacion y
el apoyo apropiado

Fuente: 63.2 ASAMBLEA MUNDIAL DE LA SALUD, Documento A63/10



Los primeros meses de vida

Etapas criticas, momentos vulnerables.....

Tenemos un solo cerebro....y es para toda la
vida....

Amiel- Tisson C.



Gracias por su atencion

SO
BYODYPE DS




