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Resumen

Introduccién: La deficiencia de vitamina A puede
producir enfermedad ocular y se ha relacionado con
la selectividad alimentaria en nifios con trastorno del
espectro autista (TEA).

Métodos: Se describen una serie de 13 pacientes
pediatricos con compromiso oftalmolégico grave como
manifestacién inicial de hipovitaminosis A.

Resultados: Con deficiencia significativa de Vitami-
na A, en 11 pacientes se realizaron neuroimdagenes. De
ellos, 8 tuvieron resultados patolégicos con presencia
de hiperostosis craneal. En estos se realizé puncién
lumbar y en 7 de los 8 pacientes se detectd hipertensién
endocraneana. Todos tenian selectividad alimentaria y
el 61.5 % TEA.

Conclusiones: La neuropatia éptica toxico-nutricional
es una enfermedad poco frecuente en niflos y se pre-
senta con pérdida visual progresiva, bilateral e indolora
debido al dano del nervio éptico, pudiendo generar
lesién severa e irreversible del mismo. La anamnesis
alimentaria permite la pesquisa temprana de deficien-
cias de nutrientes en nifios con alimentacién restricti-
va, especialmente en pacientes neuro atipicos. Esto es
esencial para implementar medidas de prevencién y el
tratamiento con vitamina A con el fin de evitar conse-
cuencias irreversibles.

Palabras clave: micronutrientes, hipovitaminosis A,
trastorno del espectro autista, selectividad alimentaria,
disminucién de la visién
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Abstract
Decreased vision due to hypovitaminosis A in children
with food selectivity

Introduction: Vitamin A deficiency can cause eye dis-
ease and has been related to food selectivity in children
with autism spectrum disorder (ASD).

Methods: A series of 13 pediatric patients with severe
ophthalmological involvement as an initial manifesta-
tion of hypovitaminosis A is described.

Results: With significant Vitamin A deficiency, neu-
roimaging was performed in 11 patients. Of these, 8
had pathological findings with the presence of cranial
hyperostosis. Lumbar puncture was performed in these
patients and endocranial hypertension was detected in
7 of the 8 patients. All had food selectivity and 61.5%
had ASD.

Conclusions: Toxic-nutritional optic neuropathy is a
rare pathology in children and presents with progressive,
bilateral and painless visual loss due to damage to the
optic nerve, which can generate severe and irreversible
damage to it. Food history allows early detection of nu-
trient deficiencies in children with restrictive feeding,
especially in neuro-atypical patients. This is essential
to implement preventive measures and treatment with
vitamin A in order to avoid irreversible consequences.

Key words: micronutrients, vitamin A deficiency,
autism spectrum disorder, food preferences, vision dis-
orders
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PUNTOS CLAVE

* La anamnesis alimentaria resulta de vital
importancia en la préactica pediatrica coti-
diana, para pesquisar en forma temprana
la ingesta insuficiente de nutrientes que
determinen consecuencias potencialmente
irreversibles en la salud. Esto resulta aun
mas importante en pacientes con alimen-
taciéon de tipo restrictiva o selectiva, con o
sin diagnostico previo de TEA.

* La importancia de dicha recomendacion
se extiende a especialistas de neurologia y
oftalmologia infantil, donde probablemen-
te se realice la consulta inicial, dado que
debera implementarse el tratamiento con
vitamina A de manera oportuna y agresiva
para evitar consecuencias irreversibles.

La deficiencia de vitamina A es la forma de
malnutricién que mas frecuentemente puede
producir enfermedad ocular. Segiin la OMS, esta
deficiencia y la xeroftalmia son un problema de
salud publica que afecta al 33% de la poblacién
infantil con mayor prevalencia en paises en vias
de desarrollo, ya que la principal fuente de vita-
mina A son los alimentos!. En los dltimos anos
se han reportado casos con deficiencia y xerof-
talmia asociados a selectividad alimentaria, ma-
yormente en pacientes con trastorno del neuro-
desarrollo?.

Los trastornos alimentarios persistentes du-
rante la infancia pueden provocar una reduc-
cién de la ingesta de alimentos e influir en la sa-
lud fisica o en el funcionamiento psicosocial de
los ninos que lo padecen. Dentro de estos tras-
tornos, se encuentran los pacientes que presen-
tan selectividad alimentaria y el trastorno por
evitacién/restriccién de la ingesta de alimentos
(TEAI) el cual se caracteriza por una evitacién o
restriccién de la ingesta de alimentos que im-
pide cubrir los requerimientos necesarios para
una adecuada nutricién o para cubrir la ingesta
calérica/micronutrientes diaria®. En relacién a la
selectividad alimentaria en nifios con TEA, algu-
nos autores han demostrado que los ninos con
autismo rechazan mads que nifios con desarrollo
tipico (CDT)**. Ademas, los niflos con TEA consu-
men menos fruta, productos lacteos, verduras,
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proteinas y almidén que los ninos sin diagnos-
tico®.

La hipovitaminosis A puede generar afecta-
cién de la visién debido a su rol en la estructu-
racién y funcién de fotorreceptores y en la dife-
renciacién del epitelio corneal y de la retina. La
manifestacion clinica se denomina xeroftalmia,
que implica ceguera nocturna, discromatopsia,
manchas de Bitot conjuntivales (Fig. 1), xerosis
y ulceracién corneal, queratomalacia (necrosis/
licuefaccién), disminucién de la visién con de-
fectos en el campo visual por compromiso del
nervio éptico (Fig. 2).7#

La neuropatia Optica téxico-nutricional es
una afeccién poco frecuente en ninos, que se
presenta con pérdida visual progresiva, bilate-
ral e indolora, debida al dafo del nervio ptico,
observable en el fondo de ojos como atrofia del
nervio optico (Fig. 1). Asimismo, el dano puede
visualizarse objetivamente por medio del cam-
po visual computado y tomografia de capa de
fibras nerviosas del nervio éptico (Fig. 2 y 3). Las
manchas de Bitot, frecuentemente halladas en
pacientes jovenes, son un signo patognomonico
de déficit de vitamina A®. Muestran una marcada
mejoria al iniciar los suplementos vitaminicos
(Fig. 1).

El pronodstico visual depende principalmen-
te de la duracién del déficit nutricional. La re-
cuperacién visual puede ser completa o parcial
con una deteccién temprana e inicio oportuno
del tratamiento. Ademas, la deficiencia de vita-
mina A puede provocar un desarrollo 6seo alte-
rado generando un engrosamiento denominado
hiperostosis. La HTE es consecuencia de la dis-
minucién en la absorcién del LCR por cambios
fibréticos en la duramadre, por alteracién del
crecimiento de la bdéveda craneal y engrosa-
miento anormal del hueso esponjoso craneal lo
cual contribuye, entre otros mecanismos men-
cionados, a la afectacion del nervio 6ptico’®.

El objetivo del trabajo es describir una serie
de casos pedidtricos con compromiso oftalmo-
légico grave como manifestacién inicial de hipo-
vitaminosis A, evaluados en un hospital de alta
complejidad.

Materiales y métodos

Se realiza la descripcién de una serie de casos, en el

cual se incluyeron pacientes con compromiso oftalmolé-
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Figura 1 | A: Presencia de lesiones conjuntivales de aspecto espumoso en ambos ojos, ubicadas a nivel de la conjuntiva bulbar
en hora 3y 9, compatible con Manchas de Bitot. B: Regresion de manchas de Bitot posterior al tratamiento nutricional. C: Fondo
de ojos con papilas de bordes netos pélidas compatible con atrofia parcial del nervio 6ptico.

gico grave asociados a déficit de vitamina A, diagnostica-
dos en el Hospital de Pediatria S.A.M.L.C. Prof. Dr. Juan P.
Garrahan en el periodo 2018-2023. Se obtuvieron datos
demograficos (sexo y edad), antropométricos (peso, talla,
IMC), del neurodesarrollo, historia alimentaria, suple-
mentacién vitaminica, examen oftalmoldgico, presencia
de hiperostosis por neuroimégenes, determinacién bio-
quimica de micronutrientes.
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Se consideré deficiencias de vitamina A a valores infe-
riores a 20 ug/dl, teniendo como referencia como valor nor-
mal de 20-50 ug/dl determinada por cromatografia liquida
(HPLC/UFLC), vitamina E <600 mcg/dl, vitamina D <30 ng/l,
vitamina K por alteracién del coagulograma, vitamina B12
activa <35 pmol/l y B12 total <283 pg/ml, vitamina C <6 mg/
dl, zinc <50 pg/dl, cobre <70 pg/dl, selenio <50pg/dl y ane-
mia con hemoglobina < 2 del z score para edad.
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Figura 2 | Campo visual computado donde se observan escotomas absolutos comprometiendo la sensibilidad central y campo
temporal. Pequefio remanente visual nasal mayor en el ojo derecho (imagen derecha)

Analisis Estadistico

Para las variables cuantitativas, se describieron la me-
dia y la desviacién estandar (DE) y/o la mediana con rango
intercuartilico (RIC) de acuerdo a la distribucién de los da-
tos; para las categoéricas, se describieron los porcentajes.

Consideraciones éticas

Los datos obtenidos se manejaron de forma confiden-
cial y se utilizaron exclusivamente para el cumplimien-
to del objetivo propuesto. Las imagenes publicadas son
propiedad de los autores. Se contd con la aprobacién del
comité de ética de la institucién.

Resultados

Presentamos 13 casos de pacientes con afec-
tacion oftalmoloégica y diagnostico de hipovita-
minosis A. La mediana de edad al diagnéstico
fue de 11 anos (6-19), 92.3 % (12/13) eran varo-
nes. El motivo de consulta mas frecuente fue la
disminucién de la vision, signos de conjuntivitis
y proptosis. La mediana del tiempo de evolucién
de los sintomas fue de 4 meses (3-11). En 11 pa-
cientes se realizaron neuroimagenes. De ellos, 8
tuvieron resultados patolégicos. En estos se rea-
lizé puncién lumbar y en 7 de los 8 pacientes se
detectd hipertensién endocraneana determina-
da por aumento de la presién intracraneal > 250
mmH,0 con recuento celular y de proteinas nor-
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males en liquido cefalorraquideo. El 70% (8/11)
de las neuroimdagenes presentaban signos de
hiperostosis craneal. El resumen de manifesta-
ciones clinicas se presenta en la Tabla 1.

Segun el IMC, 46% (6/13) era eutréficos, 15.3%
(2/13) presentaba bajo peso moderado, sobrepe-
so y obesidad y un 7.6% (1/13) sin determinar por
falta de datos.

De la anamnesis alimentaria el 100% de los
pacientes presentaban selectividad alimentaria,
con exclusién de lacteos, frutas y verduras, con
una alimentacién predominantemente basada
en carbohidratos. Seglin esos registros, se cu-
brian los requerimientos energéticos, pero con
una franca deficiencia de vitamina A. La me-
diana del tiempo de selectividad fue de 5.7 afios
(RIC . . 2.6-9). Si bien el 53.8% (7/13) tenia segui-
miento pediatrico, ninguno recibié suplementos
vitaminicos. Con respecto a la valoracién del
neurodesarrollo, el 61.5% (8/13) tenia TEA pre-
viamente diagnosticado.

Se determiné deficiencia bioquimica de vita-
mina A con dosajes iniciales de retinol sérico,
con una media de 5.66 (DE +/- 2.01 pg/dl), con
normalizacién posterior a la carga inicial del tra-
tamiento en 10 pacientes. Se utiliz6 vitamina A
(retinol), en formulacién oral. La dosis adminis-
trada en las 48 horas fue de 50 000 U/dia en 5
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Figura 3 | Tomografia de coherencia dptica (OCT), que muestra la pérdida irreversible de la capa de fibras nerviosas del nervio
optico a nivel temporal (rojo) en ambos ojos, coincidente con la afectacion en el campo visual
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pacientes, de 100 000 U/dia en 6 y 200 000 U/dia
en 2. Ademas, se constataron otras deficiencias
de micronutrientes; en el 92.3% (12/13) déficit de
cianocobalamina y vitamina D, en el 46% (6/13)
déficit de vitamina E, en el 7.6% (1/13) déficit de
vitamina K, de vitamina C y de zinc respectiva-
mente, en el 33.3% (2/6) déficit de cobre, en el

864

42.8% (3/7) déficit de selenio, en el 92.3% de los
pacientes (12/13) la presencia de anemia y en el
20% (2/10) la presencia de hipoalbuminemia. Los
pacientes que tuvieron deficiencia bioquimica
de vitamina C e hipoalbuminemia presentaron
ademas signos clinicos de las mismas, como es-
corbuto y edemas.
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Discusion

En esta serie de casos presentamos un gru-
po de pacientes con pérdida de la visién secun-
daria a deficiencia de vitamina A, hiperostosis
e HTE, en su mayoria varones y exclusivamente
relacionada a la selectividad alimentaria. Es de
relevancia mencionar que el 73 % se diagnostic6
en los Ultimos 2 anos.

Segiin lo reportado hasta el momento, en
nuestro conocimiento, este es el primer estudio
con el mayor niimero de pacientes TEA que aso-
cia esta clinica oftalmoldgica grave como mani-
festacién de malnutricién?®.

En este grupo de pacientes la consulta oftal-
mologica se realizé hasta 11 meses después del
inicio de los sintomas, lo que conlleva en esta

Tabla 1 | Caracteristicas demogréficas y clinicas de la poblacién

Variables
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instancia a presentar lesiones graves, algunas
con secuelas irreversibles.

En laliteratura, se han descrito pocos casos de
esta asociacién de identidades; disminucién de
la visién, hiperostosis, HTE y deficiencia nutri-
cional. Clark y col., reportaron un nifio de 8 anos
de edad con diagnéstico de TEA con selectividad
alimentaria de larga data que presenté deficien-
cia de vitaminas A y D con compromiso conjun-
tival'. A su vez, Zayed y col., son los primeros en
describir la neuropatia por hiperostosis craneal
con requerimiento de descompresién quirdrgi-
ca, asumido por deficiencia de vitamina A2,

Se conoce que el 45% de los pacientes con TEA
presentan desorden de la ingesta alimentaria
evitativa o restrictiva, considerandose que son

Poblacion N:13

Masculino n (%) 12 (92.3)

Edad (afios)(media-DE) 1 +/- 3.69
Peso (kg) 35.4 28-43.5
Z score (mediana) 0.94 -1.96-0.78
Talla (cm)(mediana) 136 124.75-145.75
Z score (mediana) 0.77 -1.67-0.14
IMC (mediana) 17.74 15.35-19.13
Z score (mediana) 0.16 -0.75-1.61
Diagnéstico de TEA n (%) 8 (61.5)

Tiempo de selectividad 5.7 2,6-9
(anos)(mediana)

Consulta inicial en oftalmologia n (%) 6 (46.1)

Motivos de consulta oftalmolégica n

(%) 12 (92.3)

Disminucién de la vision 3 (23)

Conjuntivitis 3 (23)

Proptosis 1(7.6)

Leucocoria

Examen oftalmolégico n (%) 8 (62)

Xerosis corneal 5 (38.4)

Manchas de Bitot 3 (23)

Ulceracion/ perforacién corneal 2 (15)

Absceso corneal 11/13 (84.3)

Neuroimagenes n (%) 8/11 (72.7)

Hiperostosis n (%) 7/8 (87.5)

Presencia de HTE n (%)

TEA: trastorno del espectro autista; HTE: hipertension endocraneana
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un grupo de riesgo de esta carencia nutricional.
En nuestra serie se observé una elevada propor-
cién de pacientes con este diagnéstico®.

Con respecto al estado nutricional, la mayo-
ria de los pacientes se encontraban eutréficos e
incluso con sobrepeso u obesidad. Nuestros da-
tos coinciden con publicaciones que describen
pacientes con neuropatia por hiperostosis con
un estado nutricional normal 22+%. Otro estudio
demuestra que los ninos con TEA tienen mayor
score Z de peso e IMC y con mas deficiencias nu-
tricionales con respecto a ninos con desarrollo
tipico®®. Esto puede deberse a que estos pacien-
tes llegan a cubrir sus requerimientos energéti-
cos con la ingesta de alimentos de alto valor ca-
lérico pero deficiente en micronutrientes, lo que
refuerza la importancia de realizar una evalua-
cién nutricional amplia y no sélo determinada
por la antropometria.

En el tratamiento especifico de la deficiencia,
utilizamos vitamina A (retinol) en formulacién
oral, con 3 dosis diferentes debido a la falta de
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