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Generalidades

Factores de riesgo:

Factores socioeconémicos y
demograficos.

Factores genéticos.

Infecciones.

Estado nutricional de la madre.
Factores ambientales.

Conceptos claves:
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Genopatia: Enfermedad producida por
alguna alteracion del genoma.

Congénito: Alteraciones estructurales o
funcionales del cuerpo del individuo que
ocurren en la vida intrauterina.

Malformacion: Defecto en la
morfogénesis de un érgano, se clasifica
en menor 0 mayor.
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Malformaciones .
e L 34

;/ Mayor Menor

No tiene importancia médica. Estético. (pliegue \&
palmar unico, pliegues epicdnticos, clinodactilia del
quinto dedo, Gvula bifida, papiloma preauricular) 4

Coloboma

Requiere atencién médica y quirdrgica. ( anoftalmia,
anencefalia, gastrosquisis, fisura palatina,
* meningomielocele, holoprosencefalia alobar)

omphakcee
' { S Mayores Menores ’
o { Q Paladar fisurado Paladar fisurado submucoso Uvula bifida
\‘, S t\ ? Anoftalmia/Microftalmia  Coloboma del iris \”
& e b Onfalocele Hernia umbilical e W 3 )
//‘"7'\\ N Microsomia hemifacial Papiloma preauricular *ng‘) ‘
\ e j (b\J Agenesia del radio Falange distal del pulgar anormal :’ I -
\\L 4 e Holoprosencefalia alobar  Incisivo central superior Gnico ’
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Anamnesis

mtecedentes familiares y \

sociales:

* Parentesco.

Lugar de origen de padres
(patologias autosémicas
recesivas).

ﬂstoria gestacional:

* Prenatal: patologias
durante emlbarazo,
enfermedad materna

previa, PHA u OHA, RCIU.

* Perinatal: asfixia al nacer,
antropometria.

* Postnatal: alteraciones de
la termorregulacion,
rechazo alimentario,
alteraciones metabdlicas,
convulsiones, ictericia
neonatal, desarrollo
psicomotor, curvas de

\ crecimiento, etc. /
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A E Fisico 7
( \\k 1. Completo y sistematico. $ )
‘ - Inspeccién: especial importancia en cara, ’

genitales, manos y pies.
- Proporciones corporales.
) L
& 2. Mediciones antropométricas. )

X : Paciente con 3 o mds malformaciones menores: Siempre buscar \%
I malformaciones mayores I



sCuando sospechar? )

@ Anomalia Vertebral

1. Malformaciones, deformaciones u otras anomalias T,
L
N\

~
i Defecto Cardiaco

Fistula Traqueoesofagica
Atresia Esofagica

A\
‘ Anomalia Renal "‘ \L

5. Retraso o deterioro del desarrollo psicomotor 0 Anomalia en extremidad
__________________________________________________________________________ (Limb)

fisicas visibles.
& 2.  Malformaciones en otros sistemas (cardiaco,
gastrointestinal, etc).

3. Trastornos de diferenciacion sexual.

metabdlica en RN.

1’ 4 % 4. Vomitos, convulsiones, deshidratacion o acidosis



Q. Diagnostico - ’ )

\% 0w $
Representacion ordenada de los cromosomas )i i 11 & gt 3t 8
' CARIOTIPO (cantidad, morfologia y tamafo). Identifica # st s s 2 ’
trisomias. gos a0 s M
d
,/
& Hibridaciéon fluorescente in situ, identifica la
FISH ubicacion de un gen en un cromosoma,
detecta deleciones 0 duplicaciones
especificas.

Detecta microdeleciones y microduplicaciones
g/ MICROARRAY no visibles en cariotipo.
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Generalidades

Genopatia mas frecuente.

95% trisomia completa (no disyuncion meidtica en el évulo).

4% traslocacién (generalmente parte del cromosoma 21 se adhiere al cromosoma
14).~Unica forma que puede ser hereditaria.

1% mosaico( solo algunas células tienen la tercera copia del cromosoma 21)

1de 1.000 RN vivos.

2.5 de 1.000 RN vivos chilenos.

La esperanza de vida ha aumentado en los Ultimos afios. ( promedio 60 afios)
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Diagnostico

Sospecha:
 FR maternos (>35anos)

 Marcadores  ecograficos  de
riesgo de aneuploidias:

-Translucencia nucal

-Ausencia de hueso nasal

-Malformaciones congénitas

(cardiopatia congénita y/o

gastrointestinales).

Confirmacioén:

Estudio cromosdmico con biopsia de
vellosidades coriales o liquido
amniotico.

Eco 11-14 SDG

* Translucencia
nucal > 3 mm.

* Hueso
ausente.

nasal
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Diagnostico

POSTNATAL:

Sosgecha

Examen fisico - caracteristicas

fenotipicas pueden no
evidentes en periodo
inmediato. Hallazgos

ser muy
neonatal
como

hipotonia pueden ser la clave del

diagnostico.

Confirmacion:

Cariotipo.
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Fenotipo

General: Talla baja

Craneo: Braquicefalia, 3° fontanela o confluente.

Cara:

* Ojos: almendrados, pliegue del
“manchas de Brushfield” eniris.

* Nariz: puente nasal plano.

* Boca: macroglosia relativa, protusion lingual.

Orejas:Pequenas y de implantacion baja.

Cuello: Cuello corto con exceso de piel en la nuca.

epicanto,

Sraquicefalia

Fisuras palpebrates oblicuas
ascencentes

'_ i
- c
.
EI! iy
Pabellones auricutares redondos

con plisguss anormales

Corta estatura Pmmm
z ues |
Aopacia sreela Manchas de Brushfield en iris
- idad A Sii
Enfermedad periodontal Envejecimiento
Lengua Escrotal ~ "z Puente nasal plano
Macroglosia i Nariz pequefia
Manos anchas  (({(, - .j/ Cuello corto y ancho
Pliegue paimar | e —~ Hipotiroidismo
ko " . Defectos cardiacos
(simiesco) | ‘ ,) congénios
} N Pezones
ig planos
Anonnalidad:;es ) ﬁ R
[ . atopica
| D
Elastosis ! W
pertorante b\ | Mcropena
g ’ wr ! Leucemia mieloide aguda
4|
Resequedad VYo7 O
en la piel { 1
| Amplio espacio
) ! interdigital entre
oo primer y segundo dedo
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Qé lll clinodactilia, hipoplasia de la falange
\|

Fenotipo

Manos: surco palmar unico, braquidactilia
(metacarpianos y falanges cortas)

media del 5° dedo.
Pies: "Signo de la sandalia” (hendidura

entre el ler y 2do dedo con aumento de
distancia entre estos).

Genitales: Pene y testiculos de menor
tamano, criptorquidia.




3 Comonrbilidades ¥

Epilepsia (5%)
(excluida la etapa neonatal)

observables en la infancia y en la Mioclonias
$ Problema Prevalencia poblacion adulta Hipsarritmia X

Tabla I. Principales problemas de salud en personas con sindrome de Down s
bE SR 2 Tabla IV. Otros problemas médicos

'I’ CarpEnEtEnE Ab6e% e Otros problemas endocrinolégicos: \\\
VB tipoton 100% BiACies Coraucia - Diabetes tipo I (1,4-10%) Y 1)
— Apnea obstructiva del suefio (45%)

‘ Retraso del crecimiento 100% ’
N o Otros trastornos oftalmologicos: ”
/’ Retraso mental 97,3% Otros problemas ortopédicos: Nistagmus (35%) \\

Alteraciones de la audicién 50% - Inestabilidad atlanto-occipital N el condiictol acrimal
- Hiperlaxitud articular SIenasis ucto,.lac
Problemas oculares Escoliasia (20%)
« Errores de refraccion 50% S Eeaies Blefaritis (30%
» Estrabismo 44% - Subluxacion rotuliana - ole ?"“? _(. )
» Cataratas 5% - Deformidades del pie (10,3%) - Conjuntivitis
Anormalidad vertebral cervical 10% 5 5 = = : .
- — - Infecciones otorrinolaringoldgicas: Alteraciones hematologicas:
e Ellilcasy ot - Otitis media - Desorden mieloproliferativo
= - sinusitis transitorio (reaccion leucemoide)
Sohedpecn i = . - Leucemia aguda linfoblastica y
Trastornos convulsivos 5-10% Deficit selectivo de IgA y/o de no linfoblastica (1%)
: ; subclases de 1gG
Problemas emocionales y de conducta Comin . v
Criptorquidia (40%)
Demencia prematura (5°-6° década) 18,8% -40,8%"* Problemas de conducta:

Problemas dentales (enfermedad periodontal, caries, 60% - Deficit de atencion,

: o Disgenesia gonadal en mujeres
maloclusion...) hiperactividad (40%)
Disgenesia gonadal 40% : Auhsmf)’ (5%)
- Depresion
[

Enfermedad celiaca 3-7% - Demencia

& AR She R e dolovely 45% - Enfermedad de Alzheimer 1\ ‘
i * Datos no fiables, ausencia de estudios epidemioldgicos amplios. (10,3-40%)

J. Liro Casero, J. Garcia Pérez Protocolo de seguimiento del sindrome de Down.

Pediatria Integral 2014; XVIII(8). 539-549
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¥ Quiadeactividades preventivas

Qé ¥, |l .| | ,\\\ﬁp

‘, genético |
Q| Actividades L.

Pd Preventivas + + + + + + + + + + + + + + + + + + + ~
s PAAS ~

Gm.'".“mm + + + + + + + + + + + + + + + + + + + .....'
Nutricién

‘ ::ZII'I':;:"" B Ecocardiograma
Evaluacion PETC ’
audicién oA | * + + + + + + + + + " .
Evaluacion  Reflejo | [
oftalmolégica  rojo * 4 + + + + + + + + +
E::::::Ién Tns;:;l ) + + + + + + + + Anticuerpos antitiroideos + +
g:l?:::l:e Anticuerpos Anticuerpos

‘, m‘:ﬁ + + + + + + + + + + + + + + + + + + + \'

Coordinacién
con servicios Atencibn temprana + + + + + + + + + + + + + + + +
educativos

Evaluacion Control . : g
< + Sellado Controles semestrales, Estudio de maloclusién bianual
Cribado
columna Rx. columna cervical
cenvical
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Manejo:

Crecimiento y nutricion

Peso, longitud y CC de RN con Sd. de Down son menores.

Lactancia materna puede ser dificultosa al principio por
hipotonia, macroglosia, trastorno succion-deglucion.

Pueden tener patologia agregada (ej. CC, hipotirodisimo,
enfermedad celiaca) que generen retraso en el crecimiento.

> prevalencia de talla baja.

> prevalencia de obesidad.

NORMA TECNICA PARA LA EVALUACION
NUTRICIONAL DE NIROS, NINAS Y ADOLESCENTES
CON SINDROME DE DOWN

Fomentar lactancia materna, mejorar técnica.
Trazar el crecimiento en curvas adaptadas para pacientes con Sd.

de Down. N
Controlar la obesidad. Debe recomendarse dieta y ejercicio. i ?‘i



Q¥ Neurologico

» Discapacidad intelectual
$ (variable).

"o » Retraso del desarrollo psicomotor
* Desarrollo lento del lenguaje.

- * Mas prevalencia de TDAH.

« Mas prevalencia de TEA > dx

' tardio.
« Demencia/Alzheimer en bta
& década.

3% 5% . Retraso mental
profundo

Retraso mental
250 severo

o
Retraso mental
moderado

Retraso mental
ligero

- Inteligencia limite

. Retraso madurativo

/
—— Sin diagnéstico
ih 41% . de retraso mental

Psiquidtrico

Trastornos psiquiatricos y del

comportamiento ..

Depresion (25%)

Trastornos de conducta/oposicional
Comportamiento agresivo

Manejo:

Educacion diferencial

Estimulacion temprana

Evaluacion y manejo psiquiatrico
Sospecha de TEA.

Sospecha de demencia a edades mas
tempranas.




. Diferencias en desarrollo psicomotor %

L4 ~

$ Tabla I1. Desarrollo motor y de lenguaje en nifios con sindrome de Down

KL

', (elaboracién propia a partir de: DSMIG 2000. Cunningham, 1988. Down's
‘ " syndrome. An introduction for parents. Souvenir Press Ltd. Human Horizon Series) Q ‘

‘ ltem Edad media Edad media + 2 DS ’
LN (en meses) -
'd N\
Y Enderezamiento cefélico en prono & 6 ~

Cont. cefélico vertical 4 8
Reaccién apoyo lateral 8 12
' Reaccién apoyo anterior 8 13 ’
Sedestacién estable 10 13
Bipedestacion 13 21
Volteo 8 12
Rastreo 14 22
“Rodar” 12 17

‘ Y, Responde a palabras familiares 13 18 \ ,

Primeras palabras con significado 18 36

Muestra deseos con gestos 22 30

Hace frases de 2 palabras 30 60

Gateo 18 27
Marcha libre 24 33
Balbuceo 11 18
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Cardiolégico

Cardiopatia congénita (CC): El 50% de pacientes con Sd de Down

padece de cardiopatia congénita.

« Canal AV (40%): Completo o parcial.
-Auriculas se contactan con los ventriculos a través de una valvula
AV comun. Hay un defecto en el tabique auricular y ventricular. Shunt
derecha-izquierda, sobrecarga de presion y volumen del VD y HTP.
Se vuelven sintomaticos en la infancia por ICC y retraso en el
crecimiento.

CIV(31%).

CIA.

DAP. (ductus arterioso persistente, comunicacion de la aorta con

la arteria pulmonar)

Tetralogia Fallot (estenosis pulmonar, aorta cabalgante ,CIV,

hipertrofia ventricular)

Patologia valvular: adolescentes o adultos asintométicos sin

cardiopatia congénita pueden desarrollar patologia valvular:

Prolapso valvula mitral (46 %).
Hipertension pulmonar (28%).
Insuficiencia valvula mitral (17%).
Regurgitacién aértica (6%)

Manejo:

v'  Ecocardiograma:

todos los RN con
Sd. de Down deben
ser evaluados por

cardiologia
pediatrica para
descartar
cardiopatia
congénita.
Seguimiento  por
cardiologia: en
adolescentes y

adultos jovenes para
descartar patologia
valvular.
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3 Gastrointestinal

Frecuencia de malformaciones Gl (5%):

» Clinica de obstruccion intestinal: Ausencia de
meconio, gases o deposiciones en |os primeros
dias de vida, distension abdominal, vomitos
biliosos. Estrefiimiento (Enf Hirschsprung, *otras
causas: hipotonia, hipotiroidismo).

WL T
'-
o~

« Atresia/estenosis duodenal(2-5%): obstruccion intestinal
mecanica.

« Enfermedad de Hirschsprung(1%): obstruccion intestinal
funcional.(segmento sin ganglios, no se relaja queda
contraido)

« Ano imperforado(2%).

» Atresia esofagica.

« Enfermedad celiaca (5-16%): 5 veces mayor que la |
\ 'Poblacién general. Clinica de malabsorcion intestinal. )
Manejo:
[

~ &

v' Estudios seglin sospecha : Rx abdomen, ecografia abdominal, Ant antiendomisio

\, \
*/’? (EMA), Ant IgA transglutaminasa tisular (tTG-IgA), EDA. t‘

v" Resolucién quirtrgica : en malformaciones Gl.
v Dieta sin gluten en Enf celiaca: evitar estrictamente el trigo, centeno y cebada.
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3 Hematologico

‘o %
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» Trombocitopenia: suele ser autolimitada y se resuelve en las
primeras semanas de vida, dando paso a una fase de
4y, trombocitosis.
\ ) » Policitemia: concentraciones elevadas de EPA en el corddn ;
~ umbilical por hipoxemia intrattero (especialmente en casos e
de RCIU).
* Leucopenia.
X/ * Neutrofilia. $
« Sindrome mieloproliferativo transitorio neonatal (10%) .

&  Mayor incidencia de neoplasias hematolégicas: 10-20
veces mas riesgo de LMA.

Manejo:
«  Hemograma.

\ « Monitoreo de signos o sintomas sugerentes de
J(/& leucemia u otros trastornos mieloproliferativos.

%f\
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Endocrinoldgico

Mayor incidencia de trastornos tiroideos:

> Hipotiroidismo.

> Hipertiroidismo.

» Hipotiroidismo congénito neonatal: mas frecuente en
RN con Sd. de Down que en poblacion general. Puede
empeorar aun mas discapacidad intelectual.

-1 cada 3.000 RN vivos.

-1 cada 141 RN vivos con Sd.de Down.

» DM tipo I: 8 veces mayor riesgo que poblaciéon general.

g (»

Manejo:

Screening
neonatal con TSH
Control con TSH a
los 6, 9, 12 meses
y luego
anualmente.

X
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Broncopulmonar O 8

* Sindrome de Down predispone al desarrollo de SAHOS debido a fenotipo.

-Clinica: __ronquidos, episodios de apnea, respiracion ruidosa, agitacion,
sudoracion nocturna excesiva, posturas inusuales para dormir (hiperextension
cervical).

TABLA Il
Factores contribuyentes al desarrollo de una obstruccién
de la via aérea en los pacientes con un sindrome de Down

Hipoplasia de estructuras esqueléticas-cartilaginosas
Hipoplasia maxilar

Maneio: Hipoplasia mandibular
° Sos pec ha precoz. }\)’?Lagg:c?::sc;llzsuccha

Via aérea faringea estrecha

Atresia coanal

Angulo agudo de la base del créneo

Hipoplasia laringea

Anomalias de la via aérea inferior
Hiperplasia ¢ hipotonia de tejidos blandos

Macroglosia relativa

Glosoptisis

Hipotonia generalizada

Hiperplasia adenoamigdalar

Aumento de secreciones respiratorias

Incremento de la susceptibilidad a las infecciones

Obesidad
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Otros sistemas

Traumatoldgico:

o

Hipotonia y mayor laxitud
ligamentosa aumentan riesgo de
luxacion congénita de caderas.
Inestabilidad atlanto-axial: Mayor
riesgo de compresion de médula
espinal por movilidad excesiva.

Oftalmolégico: \{J

Vicios de refraccion.
Estrabismo.
Nistagmo.
Cataratas.

Fertilidad:

Mujeres:  generalmente  fértiles,
menarquia aparece mas tardiamente.
Hombres: generalmente infértiles.
genitales pequenos, ereccion vy
eyaculacion son dificiles

1

Auditivo:

Hipoacusia neurosensorial.
Mayor frecuencia de otitis media
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SINDROME DE EDWARDS 'y .. :

TRISOMIA 18 -




Sindrome de Edwards

Trisomia del cromosoma 18.

2da trisomia mas frecuente.

95% con trisomia completa.

5% restante por mosaicismo ©
traslocacion.

Incidencia estimada de 1 cada 6.000-
8.000 RN vivos (con frecuencia de
concepciones afectadas mucho mayor,
90% se pierden en Utero por abortos
espontaneos o mortinatos.)

3-4:1 > relacion M:H

0w
WOl Nowoee o
LI T I T N TN 1A 11
CEINE | BV R ¥ “ Tv

‘\\\
Pronostico: “
* Mortalidad temprana: 50% de \\"'
los recién nacidos con T18
fallecen en la primera semana de
vida.

* Supervivencia al ailo: 5-10%.
» Larga supervivencia: suelen ser

los casos de  mosaicismo

(requieren de soporte médico ’
intensivo).
 Causa principal de
fallecimiento: cardiopatia -
congénita, apneas, y neumonia. . )
* Leylve causal 2 Qé
O

\“ \L



Fenotipo

..................................................................

Craneo: Microcefalia,
prominente, dolicefalia.
Cara: Micrognatia, cuello corto,
paladar hendido, labio leporino.
Orejas: Implantaciéon baja, pabelldn
auricular dismorfico.

Ojos: Microftalmia, coloboma, ptosis
Torax: Esterndn corto.

Manos: Mano trisémica (tendencia a
puio cerrado con dificultad para
abrirlo, dedos superpuestos), urias
hipopléasicas.

Pies: En mecedora (talén prominente
y parte media del pie redondeada).
Genitales: VVardn criptorquidia, mujer
malformacion uterina.

occipucio

2° sindrome mas comUn que afecta nimero de

autosomas
___ Fisuras palpebrales
cortas
Pabellones
auriculares 4 i : .
2o fy' =, Micrognatia
dismorficos \ ) - &
Pl 7 s = Sobreposicion de
segundo sobre
tercer dedo, y

redundante en \
nuca /

% quinto sobre
A\ cuarto
O

/

/4

—

Pie en
“mesedora”
Talon prominente,
pie equinovaro

L0 Qo presantames e Sncammnte Con fes Iatns. Serpee Cates COrsatr § o prOfesion o6 1 S0 o Sares S0 QUM M.
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Comorbilidades
Cardiolégicas: 2 "’

« Complicacion méas comun vy _Renales:‘
letal. * Aproximadamente en el 60%.

. En el 90% de los casos. * Rindn en herradura, rinones
« CIV, CIA DAP, estenosis poliquisticos o hidronefrosis.
pulmonar, coartacion aortica.

o ‘
Gastrointestinales y de alimentacion: %'{j Neurolégico:

* Succion y deglucion deficientes . Discapacidad intelectual,
debido a hipotonia y « Apnea central (disfunciéon de
malformaciones estructurales. tronco encefalico).

 Atresia esofagica, malrotacion «  Convulsiones.
intestinal, ano imperforado,
onfalocele.

Hernias umbilicales e inguinales.

O™
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SINDROME DE PATAU ' ‘\\‘.)

TRISOMIA 13
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Sindrome de patau

Trisomia del cromosoma 13.

3ra trisomia mas frecuente.

/5% por trisomia completa.

20% por traslocacion.

1 cada 16.000-20.000 recién nacidos.
80-95% de fetos afectados no llegan a
término.

Promedio sobrevida 7-10 dias.
Supervivencia al ano: menor al 10%.
Supervivencia a largo plazo: menos del

5% a 5 anos.

L 00 K 00 g 8 fv i
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Fenotipo

General: PEG, RCIU

Craneo: Microcefalia, frente
prominente, orejas malformadas de
implantacion baja.

Cara: Labio leporino y/o paladar
hendido.

Ojos: Microftalmia, anoftalmia vy
coloboma.

Manos y pies: Polidactilia postaxial

Sindrome de Patau

Trisomia 13

Holoprosencefalia con

desarrollo incompleto del
‘proscncéfalo y nervios

olfatorio y 6ptico

Microftalmia / anoftalmia |{

Sordera

Coloboma

@®

' | Polidactilia postaxial

/\ ﬁ

Labio/paladar
hendido

Micrognatia




=
1, - Comorbilidades

] :
< o 9
\ Cardioldgicas: Renales:
« 80% defectos cardiacos. « 40% de los casos.
% * Principal causa de muerte. * Rinones poliquisticos,
« CIV, CIA, malformaciones hidronefrosis.

\ valvulares.

' Neurolégico: Gastrointestinales {H?}
« /0% holoprosencefalia. + Onfalocele.
. * Apneas centrales. * Hernia umbilical o inguinal.
d
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(= Sindrome de Digeorge 9

1)) Delecién 22q11.2. “l
L.

 J
~ + Condicidén autosdmica dominante, puede ser parcial o )( ){ )( Y )(
1 2 3 4 5

completo (1%).

% +  Incidencia 1/2.000-4.000 RN vivos. XS XX KXk g(
\ e Diagnéstico con FilmArray durante embarazo o ;‘ \7){ ;( 9 iz ;} rﬂ )
14 15

postnatal. 13 % 17 18
K X

' * La mayoria de las personas viven hasta la edad adulta 1 2 !1 2()( ’

con sintomas leves o moderados , teniendo una

"‘,, esperanza de vida cercana a la normal con atencidn 3”
& medica continua )
i Mortalidad determinada por: Qé

* Gravedad defecto cardiaco.
 Complicaciones cronicas A\

Y % T
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Cardiaco:

Fenotipo y Complicaciones

Interrupcion arco aodrtico, tronco arterioso vy

tetralogia Fallot.

fascie Anormal: Cara alargada, ojos almendrados, nariz ancha.

Timo hipoplasico: Infecciones recurrentes.

paladar hendido (Cleft palate): Anomalia palatina 50%.

Hipoparatiroidismo: Hipocalcemia neonatal.

delecion 22911.2
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Fenotipo y Complicaciones

Pérdida auditiva.

Deficiencia de GH.

Anomalias urogenitales.

Paralisis facial unilateral: Hipoplasia del musculo depresor de la
comisura bucal.

30% desarrolla esquizofrenia en edad adulta, trastornos de

atencién y del espectro autista, convulsiones. o |\
\



Conclusion

Conocer estos sindromes genéticos permite un
diagndstico precoz al conocer los signos y sintomas,
ademas de una intervencion oportuna de las posibles
complicaciones de cada uno de ellos.

Saber que un nifo con un sindrome genético debe seguir
sus controles de nino sano y vacunas como cualquier otro,
sin embargo hay que prestar especial atencién a las
posibles complicaciones.
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