PROYECTO DE LEY


El Senado y la Honorable Cámara de Diputados de la provincia de Buenos Aires sancionan con fuerza de 

LEY

ARTÍCULO 1º: Modifícase la Ley 10.429, la que quedará redactada de la siguiente manera:

ARTÍCULO 1°: Es obligatoria en todo el territorio de la provincia de Buenos Aires la investigación masiva con la finalidad del diagnóstico precoz de todo tipo de anomalías congénitas para el desarrollo de los niños recién nacidos y el consecuente tratamiento de los enfermos detectados por esa pesquisa.

Las pesquisas para el diagnóstico precoz de anomalías congénitas deberán considerarse como prestaciones de rutina en el cuidado del recién nacido, tanto por parte de establecimientos estatales o privados como por el Instituto de Obra Médico Asistencial (IOMA).

ARTÍCULO 2°: Quedan sujetos a las disposiciones de esta ley todos los servicios de salud de la Provincia, tanto públicos como privados; las obstetras y los profesionales médicos que asistan al nacimiento o que con posterioridad presten asistencia a los recién nacidos.

ARTÍCULO 3°: Los padres, tutores, curadores y guardadores de los recién nacidos son responsables, con respecto a las personas a su cargo, de requerir el cumplimiento de lo dispuesto en esta Ley y su correspondiente decreto reglamentario.

ARTÍCULO 4°: El Ministerio de Salud será el organismo de aplicación de la presente Ley y tendrá a su cargo la programación, implementación y desarrollo de las actividades necesarias a efectos de realizar la educación sanitaria, detección masiva, diagnóstico precoz y tratamiento correspondiente de las enfermedades pesquisables que se determinan en la presente Ley.

ARTÍCULO 5°: El Ministerio de Salud coordinará con las autoridades sanitarias nacionales, municipales, Colegios Profesionales, entidades gremiales del área de la salud e instituciones de bien público las actividades a que hubiere lugar para su mejor cometido. 

ARTÍCULO 6º: A los fines de la aplicación de la presente Ley se consideran comprendidos el hipotiroidismo congénito, la fenilcetonuria, la fibrosis quística o mucoviscidosis y la atresia biliar, quedando el Poder Ejecutivo facultado para ampliar esta nómina cuando razones de política sanitaria lo justifiquen.

ARTÍCULO 7º: El cumplimiento de las obligaciones emanadas de la presente Ley será exigible para proceder a la anotación del nacimiento por parte del Registro Provincial de la Personas. 

A tal efecto, dicho organismo dispondrá la inclusión en los formularios uniformes distribuidos para la expedición de certificados de nacimiento por médicos y obstétricas de un espacio reservado para acreditar la previa realización de la pesquisa neonatal.

ARTÍCULO 8º: Autorizase al Poder Ejecutivo a crear las Partidas Presupuestarias correspondientes y a realizar las adecuaciones necesarias para atender los requerimientos de la presente Ley.

ARTÍCULO 9º: Comuníquese al Poder Ejecutivo. 

ARTÍCULO 2º: De forma.-

FUNDAMENTOS


En concordancia al Proyecto de Ley Exp. D 724/ 06-07 del diputado Educaro Fox, cuya media sanción fue aprobada por la HCD sobre tablas el 22 de noviembre de 2006, conteste en su contenido y con el fin de incorporar además a la modificación de la ley 10.429 el diagnóstico precoz de la atresia biliar en los recién nacidos, es que presento el siguiente Proyecto para su tratamiento.


La Atresia Biliar (AB), es la causa más frecuente e importante de colestasis durante los primeros 3 meses de vida. Se presenta en aproximadamente 1 de cada 8.000 (países asiáticos), a 1:18.000 (Europa), nacidos vivos, predominando en el sexo femenino. Constituye la causa más frecuente de enfermedad hepática progresiva en ese grupo etáreo, representando 1/3 de todos los casos de Colestasis Neonatal y el 50% de las indicaciones de Trasplante Hepático en niños. 


No hay datos epidemiológicos acerca de la AB en Latinoamérica. Existen sí, referencias de grupos pediátricos de diferentes países (Brasil, Uruguay, Venezuela, Argentina, etc), sobre la frecuencia hallada de AB por los mismos.


La atresia biliar es una enfermedad de alto impacto emocional familiar y social cuyo abordaje y resolución es de elevado costo. En USA, en su tratamiento, y sólo en el trasplante hepático, se gastan U$S 77 millones cada año.


Su diagnóstico debe ser tenido en cuenta precozmente en el neonato que presenta ciertos síntomas (ictericia, heces acólicas, coluria, hepatomegalia, hiperbilirrubinemia directa).



La introducción de la tarjeta de tamizaje de materia fecal ha facilitado este diagnóstico precoz, y por lo tanto, la más rápida solución quirúrgica. La elevada mortalidad está relacionada con el diagnóstico tardío de la misma.


La Tasa de Mortalidad está relacionada con la precocidad de su tratamiento, el cual es inicialmente quirúrgico (Operación de Kasai). Esta consiste en la resección de los conductos biliares extrahepáticos obliterados y la creación de una portoenterostomía. Esta operación debe ser realizada antes de los 2 meses de edad para lograr el restablecimiento del flujo biliar


La probabilidad de obtener flujo biliar oscila entre un 70-80 por ciento, si se efectúa antes de los 60 días de vida, a sólo un 10-20 por ciento, si la operación se realiza más allá de los 90 días.



No sólo es importante la edad de la cirugía, sino también la experiencia del equipo clínico-quirúrgico en esta patología.




En caso de no efectuarse la operación de Kasai, el 50 al 80 por ciento de los niños fallecen al año de vida por cirrosis biliar y sus complicaciones, y el 90-100 por ciento a los 3 años si no se realiza un trasplante hepático, ofreciendo el mismo excelentes resultados, con una sobrevida cercana al 80-90 por ciento.


No se conocen medidas preventivas de la enfermedad, aunque sí de la instalación del daño secundario progresivo, desconociéndose su etiopatogenia. En el período neonatal la AB se presenta con un cuadro clínico y humoral semejante a otras patologías hepáticas (Hepatitis Neonatal Idiopática, Ductopenias Sindromáticas, Enfermedades Genético-Metabólicas, Litiasis, Quiste de colédoco, etc).

El cuadro clínico habitual es: 


· Ictericia, heces acólicas, coluria, hepatomegalia
· Habitualmente se constata en el control de 1 – 2 meses
· Laboratorio: BiTotal: 6 – 10 mg/dl
                       BiDirecta: 3 – 8 mg/dl
​ γGT, y Fosfatasa alcalina

* El diagnóstico puede ser demorado por sospecha de Ictericia Fisiológica. 


El enfoque que pueda realizar el neonatólogo, el pediatra, el cirujano, y/o el hepatólogo pediatra, para diferenciar las colestasis extrahepáticas de las intrahepáticas, es de fundamental importancia para establecer un diagnóstico específico y precoz que incidirá en su terapéutica. 



La estrategia de abordaje demanda un esfuerzo coordinado, tanto médico como quirúrgico, a efectuarse en centros preparados para elaborar un diagnóstico y eventualmente intervenir en potenciales anormalidades del tracto biliar ó enfermedades hepatocelulares.


Los neonatos con colestasis requieren una cuidadosa y precoz evaluación por la falta de hallazgos específicos, clínicos, bioquímicos, o de imágenes. La gran superposición de los mismos hace que a pesar de la utilización de todas las variables disponibles un 10 por ciento de los lactantes con colestasis intrahepática no puede distinguirse de una AB. De este modo, puede observarse también la magnitud médica del problema.



Las carencias diagnósticas y terapéuticas están dadas por la falta predominante de niveles de formación adecuada para efectuar un diagnóstico precoz, y en consecuencia, producción de intervenciones tardías. 



La visualización de las deposiciones (coloreadas o acólicas), es fundamental asociada a una determinación de Bilirrubina total y directa. En muchas ocasiones se pierde la oportunidad del diagnóstico precoz, atribuyéndose los síntomas a una ictericia fisiológica, demorándose la derivación de estos pacientes a Centros de Referencia, que se encuentren familiarizados con esta enfermedad y estén capacitados para resolverla.


Con el transcurso de los años se fueron analizando diferentes hallazgos clínicos, de laboratorio, y exámenes complementarios para poder lograr un diagnóstico diferencial entre las colestasis intra y extrahepáticas. De este modo, en 1975, Alagille y sus colaboradores, describieron una serie de parámetros clínicos para diferenciar ambas entidades: 

1) La observación diaria del color de la materia fecal, durante 10 días consecutivos.
2) El peso de nacimiento.
3) La edad del comienzo de la acolia.
4) Las características de la hepatomegalia. 


Cuando el peso de nacimiento era normal, la edad de comienzo de la acolia era precoz (antes de los 15 días de vida). La acolia se presentaba en forma constante y la característica de la hepatomegalia era firme o dura. La posibilidad de diagnosticar una AB, era del 82 por ciento.



No obstante, en los años siguientes y hasta la actualidad, se observa que los pacientes con AB son derivados tardíamente, tal vez, entre otras causas, porque exista una falta de conocimiento de esta patología o también porque el pediatra o el neonatólogo que realiza el control de un neonato ictérico no jerarquiza la importancia de la observación de la materia fecal como un elemento más en el examen clínico del neonato. 


La posibilidad de realizar un método de tamizaje para AB fue un tema del un Programa Educacional iniciado en mayo de 1993 por la Fundación de Pediatría de las Enfermedades del Hígado y el Ministerio de Salud de Inglaterra. El objetivo de la mencionada campaña fue evidenciar que todo neonato que estuviera ictérico más allá de las 2 semanas de vida debería realizársele una determinación de bilirrubina directa, y si fuera patológica, derivarse al paciente a un centro especializado.



En Japón, Matsui y colaboradores, publicaron en 1995 un trabajo basado en la comparación del color de las deposiciones de los neonatos con una escala de 8 posibles colores presentes en una tarjeta (1-4: hipo-acólicas; y 5-8: coloreadas). Este método de tamizaje cumple con los requisitos de ser: de fácil aplicación; sencillo; bajo costo; aceptable para la población; inocuo.


El grupo de trabajo de la Sección de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica del Hospital Nacional Prof. Alejandro Posadas, desarrolló un estudio piloto. A partir de agosto de 1999 hasta julio de 2002, realizaron una experiencia similar utilizando la tarjeta descripta por Matsui y col. sobre un total de 12.484 recién nacidos del hospital, 4.239 fueron controlados al mes de vida, detectándose 4 pacientes con acolia persistente, arribándose a los siguientes diagnósticos: 1) Síndrome de Alagille, 2) Hepatitis Luética, 3) Hepatitis Neonatal Idiopática, y 4) Litiasis Biliar. No se detectó ningún caso de AB, durante ese período del estudio.
La practicidad de la incorporación de la tarjeta mencionada, dada la eficacia y bajo costo del método como prueba de tamizaje, a todo recién nacido permitirá un pronto diagnóstico y la operación de Kasai, precozmente, con el consiguiente beneficio a un sin número de niños bonaerenses.


Bibliografía:

DETECCIÓN PRECOZ DE ATRESIA BILIAR

Ramonet M, Gómez S., Ramos S., Morise S., Parga L., Caglio P., Di Micheli M., Garsd Ph A. Hospital Nacional Prof. Dr A. Posadas. Dpto Materno – Infantil, Servicio de Pediatría, Sección Gastroenterología, Hepatología y Nutrición y Servicio de Neonatología. El Palomar, Pcia Bs. As. Argentina.

Introducción: La atresia biliar (AB) es la causa más frecuente de ictericia obstructiva en los primeros meses de vida (1:8000 – 1: 18000 RNV). El pronóstico de la AB depende de la precocidad diagnóstica y terapéutica. 

Objetivo: Identificar a niños del primer mes de vida que presenten decoloración de la materia fecal (MF), según escala colorimétrica de Matsui y Dodoriki, compatible con AB. 
Diseño: estudio piloto, observacional, prospectivo.

Material y métodos: Criterios de inclusión: Todos los RN nacidos en el Dpto. Materno Infantil, controlados durante el 1er. mes de vida. Se utilizó la mencionada tarjeta, con un espectro de 8 posibles tonos que puede mostrar la MF del RN (Nº 1 al 4: acolia o hipocolia; Nº 5 al 8: MF coloreada). Logística: Al egreso, se entregó una tarjeta a cada madre, instruyéndola en su uso y en el registro del N° del color observado en la MF del RN, en los días previos a la consulta del 1er mes de vida. Los pacientes con acolia - hipocolia (Nº 1 - 4) fueron evaluados en la Sección Gastroenterología, Hepatología Pediátrica, donde se constató la acolia, además de la existencia de ictericia, coluria, hepatomegalia, etc., complementándose el estudio, con laboratorio, ecografía y biopsia hepática. Resultados: Desde el 1° de Agosto de 1999 hasta el 31 de Julio de 2002, nacieron 12484 niños en nuestro Hospital, falleciendo 199 en el 1er. mes. Del total de RNV, fueron controlados en el 1er.mes, 4239 niños (33,9%). De éstos, 18 fueron evaluados por el equipo de Hepatología, por registros colorimétricos maternos entre 1 y 4. Catorce tuvieron deposiciones coloreadas (Nº 5 - 8), y no requirieron estudios complementarios, siendo excluidos del estudio. En los 4 restantes se diagnosticó: Hepatitis Luética, Hepatitis Neonatal, Síndrome de Alagille, y Litiasis biliar. En la población controlada, no se halló ningún caso de AB. 


Conclusiones: existe una importante deserción en el control del primer mes, que dificulta aunque no invalida las posibilidades diagnósticas de una patología de baja incidencia.
Es necesaria una mayor capacitación materna y aún profesional que jerarquice la importancia del color de la MF en el RN, y atenúe el impacto de las posibles externalidades modificadoras de los resultados.
