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En este numero de Revista Espaiiola de Pediatria se reu-
nen articulos sobre temas quirdrgicos de interés para el
pediatra.

La progresiva complejidad de cada una de las ramas de
la Pediatria como disciplina aleja inevitablemente a mu-
chos de nosotros de los foros en los que se discuten en pro-
fundidad los aspectos mas especializados. Esto se esta ha-
ciendo progresivamente mas perceptible en lo que se refiere
a los temas quirtrgicos. La cirugia pediatrica, como una
especialidad en si misma con programa de formacion pro-
pio, interactiia permanentemente con la Pediatria, pero crea
y expone sus progresos muchas veces al margen de la mis-
ma. La informacion adecuada del pediatra que es crucial
para que la cirugia pediatrica funcione, estd siempre ame-
nazada o precarizada por la subespecializacion. En cada
congreso de cirujanos (y también en los de pediatras) yo
pienso varias veces que es necesario difundir tal o cual nue-
va informacion entre las dos especialidades, pero ello es di-
ficil por los caminos progresivamente mds separados de
ambas.

Por este motivo, cuando la direccion de Revista Espa-
fiola de Pediatria me pidié que coordinara un nimero mo-
nografico con temas quirurgicos pensé que era una buena
oportunidad de facilitar el intercambio. He tenido la fortu-
na de poder contar con los especialistas quirtrgicos del Hos-
pital Universitario La Paz que se han prestado, en un tiem-
po muy breve, a cumplir con esta tarea.

Las manipulaciones fetales que son inevitables para sal-
var o mejorar el destino de algunos fetos malformados se
llevan a cabo muy raramente, pero es necesario poner al dia
la evolucion de una técnica en rapida mutacion. Los Dres.
Encinas y Rodriguez, que trabajan a nivel experimental y
clinico en este campo en nuestro Departamento y en el de
Obstetricia resumen concisamente las limitadas indicacio-
nes de la cirugia fetal abierta.

VoL. 65 N°4, 2009

EDITORIAL

Los Dres. Carrero, de la Torre y Lassaletta, cirujanos pe-
didtricos generales de nuestro departamento revisan el fre-
cuente problema del estrefiimiento en nifios y las posibilda-
des de que un nimero reducido de ellos se beneficien del
tratamiento quirurgico.

La Dra. Polo y cols. analizan la perfusion cerebral selec-
tiva usada en el tratamiento de las anomalias del arco a6r-
tico, mientras que el Dr. Angel Aroca y otros colegas del Ser-
vicio de Cardiocirugia de nuestro Departamento ponen al
dia los tratamientos quirtrgicos aplicables a la trasposicion
completa de los grandes vasos.

La Dra. Martinez Urrutia y colaboradores abordan el
papel actual de la cirugia minimamente invasiva en urolo-
gia pedidtrica, que se extiende cada vez mds, como ocurre
en otras ramas del tratamiento instrumental.

El Dr. Lopez Gutiérrez y cols., de la Seccion de Cirugia
Plastica y Reconstructiva de la Paz exponen con auotirdad
el dificil tema de las malformaciones vasculares de los hue-
sos, un campo mal conocido hasta ahora y en el que han
podido desarrollar una estimable experiencia y adquirir un
liderazgo poco discutible.

Finalmente, el Dr Reinoso y cols, del Servicio de Anes-
tesia de nuestra institucion ponen al dia la situacion ac-
tual de la analgesia en nifios, campo en el que tienen una
gran experiencia y un buen hacer del que nos beneficia-
mos todos los dias.

Esperamos que este numerto quirurgico, aunque contie-
ne solamente una parte de las novedades introducidas en
nuestro campo, sea del interés de los lectores de Revista Es-
pafiola de Pediatria, y agradecemos que la direccion de la
publicacion nos haya dado esta oportunidad de informar a
los pediatras de lo que hacemos y como lo hacemos.

Madrid, Junio de 2009
Juan A. Tovar

Editorial 291



ARTICULO ORIGINAL

El tratamiento prenatal de las malformaciones
congénitas mediante cirugia fetal abierta

J.L. Encinas, 'R. Rodriguez

Departamento de Cirugia Pedidtrica. 'Servicio de Obstetricia. Hospital Universitario La Paz. Madrid

RESUMEN

Muchas malformaciones fetales de consecuencias postna-
tales predecibles pueden ser diagnosticadas prenatalmente. El
abordaje de la cavidad uterina se lleva a cabo, generalmente,
mediante técnicas fetoscOpicas; sin embargo, existe un grupo
particular de malformaciones que solo pueden ser tratadas pre-
natalmente mediante cirugia fetal abierta. Nuestro objetivo en
este estudio ha sido revisar las indicaciones y resultados actua-
les de estos procedimientos.

Palabras clave: Tratamiento; Fetal; Malformacion; Cirugfa,
abierta.

ABSTRACT

Many congenital defects can now be detected before birth.
Some of these malformations have predictable postnatal con-
sequences and could be eligible for some form of prenatal
treatment. Breaching the uterus by open surgery or even by fe-
toscopy can cause maternal morbidity and preterm labour but
these approaches may be the only opportunities for prenatal
treatment in some cases.The purpose of the present work was
to review the current results and indications of open fetal sur-
gery procedures.

Key words: Open; Fetal; Surgery; Treatment: Malformation.

INTRODUCCION

Los avances diagnosticos obstétricos en técnica y calidad
de imagen traen consigo un aumento del nimero de malfor-
maciones congénitas diagnosticadas prenatalmente y un mejor

Correspondencia: Jose Luis Encinas Herndndez. Hospital
Universitario La Paz. Departamento de Cirugia Pediatrica. Paseo
de la Castellana 261 28026 Madrid.

E-mail: encinas.j@tiscali.it

Recibido: Mayo 2009
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conocimiento de las consecuencias fisopatoldgicas de estas. En
algunos casos, es posible incluso predecir con cierto grado de
certeza los efectos nocivos que la evolucion natural de la mal-
formacion producird sobre la gestacion. Como resultado de es-
ta inversion en investigacion basica y clinica en los tltimos
anos, el feto puede ser considerado en ciertas patologias como
un paciente hasta cierto punto independiente de la madre.

Las técnicas actuales de tratamiento intrauterino se basan
en el abordaje fetoscopico de la cavidad uterina, ya que estas
técnicas se asocian con menor incidencia de parto pretérmino
y morbilidad materna que las abiertas.

Sin embargo, algunas malformaciones congénitas siguen
necesitando del abordaje abierto mediante laparotomia e his-
terotomia para su tratamiento prenatal. El objetivo de este tra-
bajo es hacer una revision de estas patologias, asi como de sus
indicaciones actuales de tratamiento y resultados.

TECNICA DE CIRUGIA FETAL ABIERTA

El momento idoneo para llevar a cabo una intervencion
quirdrgica fetal abierta depende de la malformacion que se va-
ya a tratar y de su curso.

Por lo general, el diagnéstico inicial preciso y la fragili-
dad del tejido fetal son factores limitantes antes de la semana
18 de gestacion. Por otro lado, pasada la semana 30, la ma-
nipulacion uterina se asocia a un elevado riesgo de rotura pre-
matura de membranas y de parto pretérmino; por lo cual, pa-
sado este punto lo mas razonable suele ser inducir el parto y
tratar al nifo mediante la técnica postnatal convencoinal.

Para la técnica de cirugia fetal abierta se realiza una inci-
sion cutdnea abdominal transversa y baja. La posicion del fe-
to y de la placenta se observan intraoperatoriamente median-
te ecografia y, dependiendo de su localizacion, se realiza una
histerotomia anterior o posterior. La ecografia permite tam-
bién localizar al feto y sin haber realizado la histerotomia, anes-
tesiarlo mediante inyeccion percutdnea de fentanilo y atracu-
rio.

La apertura del dtero es particularmente dificil en estos ca-
sos y difiere de la incision de la cesarea habitual; por un lado,
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esta incision se realiza en un ttero que no esta tan adelgazado
como en las etapas finales de la gestacion v, por otro lado, la
incision no puede interferir con la circulacién placentaria.

El grupo de la Universidad de San Francisco (HUSF) des-
cribié en 1996(Y como realizaban la incision uterina de mane-
ra segura para el feto: tras localizar la placenta mediante eco-
grafia introducian un trocar a través del cual aspiraban parte
del liquido amniético consiguiendo, asi, suavizar la tension del
ttero gravido; el trocar introducido dentro de la cavidad am-
nidtica era puesto de manera forzada en posicion horizontal y
de esta manera cortando el tejido uterino que quedaba sobre
el mismo trocar, era posible entrar en el ttero con el bisturi
eléctrico sin dafar al feto y comprimir los bordes de la incision
con hileras de grapas reabsorbibles. Este mismo grupo dio a
conocer entonces su separador, que permitia mejorar la ex-
posicion del interior del ttero, ofreciendo, ademds, una pre-
sion moderada sobre la pared que controlaba mejor el sangra-
do en las areas que no quedaban cubiertas por las grapas y que
se localizan en los vértices de la incision.

La exposicion del corddn en este primer momento permi-
te realizar una transfusion si es necesario o tener acceso direc-
to a gases, hematocrito y electrolitos fetales.

La monitorizacion fetal se realiza mediante un pulsioxime-
tro normal, dispuesto alrededor de la mano o del antebrazo fe-
tal y protegido de la luz con un adhesivo opaco y mediante cua-
tro electrodos para el electrocardiograma.

Durante la intervencion se mantiene constantemente un flu-
jo de Ringer caliente sobre el feto; la cavidad uterina antes del
cierre se llena con esta misma solucién y se afiade un antibio-
tico, generalmente una cefalosporina de tercera generacion'>?.

En el cierre, inicialmente se retiraba la sutura de grapas pa-
ra realizar la sutura entre las superficies cruentas de la incision
uterina; esto se asocié a problemas de separacion de la mem-
brana amnidtica y actualmente esta linea de grapas absorbi-
bles se deja. El cierre de la incision de la laparotomia mater-
na se hace con una capa de puntos absorbibles totales, dados
inicialmente sin anudar, y con dos suturas absorbibles conti-
nuas, una profunda en miometrio y otra superficial¢.. El par-
to se hard por cesarea utilizando la misma incision.

MALFORMACIONES FETALES SUSCEPTIBLES
DE RECIBIR TRATAMIENTO PRENATAL
MEDIANTE CIRUGIA FETAL ABIERTA
Mielomeningocele (MMC)

La mayor parte de los nifios con MMC pueden ser diag-
nosticados prenatalmente mediante determinacion de a-feto
proteina en suero materno’-'%, mientras que la visualizacion
ecografica directa del MMC no suele realizarse hasta la sema-
na 16 de gestacion. El MMC puede no amenazar la vida del
nifio, pero se asocia frecuentemente con secuelas neuroldgi-
cas, uroldgicas, sexuales y dseas devastadoras, y esto trae con-
sigo enormes costes personales, familiares, sanitarios y socia-
les.

VoL. 65 N°4, 2009

La raz6n del planteamiento inicial de una intervencion pre-
natal se basé en la observacion de que los movimientos de las
extremidades inferiores, presentes en las primeras semanas del
embarazo, se van perdiendo progresivamente en los nifios con
MMC.

Varios trabajos con animales han demostrado de manera
solida que la reparacion intrauterina del MMC puede preser-
var la funcion de los nervios periféricos en extremidades infe-
riores" %, Aunque se asume que la médula espinal se encuen-
tra intrinsecamente dafiada en el MMC, estos trabajos sugieren
que, al menos en parte, el dafio neuronal se puede deber a la
exposicion medular al liquido amnidtico y, en estadios avan-
zados, también a la orina y al meconio". De la misma ma-
nera, cubrir el defecto evitaria la pérdida de liquido cefalorra-
quideo, reduciendo la frecuencia de malformaciones cerebrales
y Chiari IT e hidrocefalia y reducirfa, asi, la necesidad poste-
rior de colocar una derivacion ventriculoperitoneal 3,

Desde 1997 se ha corregido prenatalmente el MMC en mas
de 200 fetos humanos mediante cirugia fetal abierta.

La evidencia clinica preliminar sugeria que este procedi-
miento reduce la necesidad de establecimiento de una deriva-
cion ventricular y restablece una configuracion morfoldgica
del cerebro y cerebelo mas semejante a la normal. Sin embar-
g0, estos estudios iniciales en humanos hicieron comparacio-
nes con controles histdricos y sus resultados son cuestiona-
bles™).

El Instituto Nacional de la Salud en EE.UU. (NIH) ha pro-
movido un estudio multicéntrico y randomizado cerrado a cen-
tros externos a los EE.UU. (The Management of Mielome-
ningocele Study -MOMS-). Este estudio trabajard sobre 200
pacientes, y sus objetivos son: 1) determinar si la reparacion
completa del MMC entre las semanas 19 y 26 de gestacion me-
jora el resultado en cuanto a mortalidad y necesidad de una
derivacion ventricular antes del ano de edad; 2) determinar si
la reparacion completa del MMC en ese periodo mejora la fun-
cidn cognitiva medida por la escala de desarrollo infantil de
Bayley a los 30 meses de edad corregida.

Los criterios de inclusion generales son: feto menor de 26
semanas, cariotipo normal, movimientos de extremidades in-
feriores presentes y tamafo ventricular maximo de 17 mm.

Los resultados preliminares tras 2 afios han sido publica-
dos recientemente y describen la correccion intrauterina de la
malformacion de Chiari tipo II, asi como la reduccion al 43%

de la necesidad a los 2 afios de un shunt ventriculoperitone-
al16.17),

Malformacion adenomatoide quistica pulmonar

La malformacién adenomatoidea quistica (MAQ) es una
anomalia pulmonar congénita caracterizada por el crecimien-
to excesivo de los bronquiolos terminales, la proliferacion
del tejido muscular y la ausencia de alveolos normales. El ta-
mafio de la lesion y su capacidad de comprimir estructuras ve-
cinas se asocia en ocasiones a alteraciones en la funcion car-
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diaca fetal y a hipoplasia pulmonar. Los peores casos desarro-
llan hidrops fetal por compresion de la vena cava superior e
inferior e insuficiencia cardiaca por bajo gasto con aumento
de la presion venosa central®1?), La presencia de hidrops en el
contexto de una MAQ tiene una mortalidad cercana al 100%.
En otros casos generalmente no asociados a hidrops, acontece
una regresion completa de la lesion sin repercusion alguna pa-
ra el feto o para el nifio®?),

El parametro ecografico més utilizado en la evaluacion del
prondstico de nifios con MAQ relaciona el tamario de la lesion
con el perimetro cefalico (CVR), y fue descrito por Cromble-
holme en 2002. Los fetos con CVR mayor de 176 tienen un
80% de posibilidades de presentar hidrops, mientras que en
los casos con un CVR inferior su aparicion es extraordinaria®"),

Considerando el excelente prondstico de los nifios sin hi-
drops, tiene sentido pensar que los esfuerzos deben ser orien-
tados hacia aquellos que si lo tengan y que son aproximada-
mente el 15% de las series. Si existe una malformacion con un
quiste dominante, esta puede ser tratada mediante coloca-
cion percutanea de un shunt toracoamniotico cuya principal
limitacion es la alta tasa de migracion (hasta el 70%)?2.

Las lesiones solidas con hidrops solo pueden ser tratadas
mediante cirugia fetal abierta y reseccion pulmonar, usando
grapadora con carga vascular generalmente. El grupo de Ad-
zick en Filadelfia describid en el afio 2003 la reseccion de 13
masas sin quiste dominante e hidrops mediante cirugfa fetal
abierta con una supervivencia superior al 50%, lo que contras-
ta enormemente con lo esperable 10% .

Teratoma sacrococcigeo

El teratoma sacrococcigeo (TSC) aparece en uno de cada
40.000 nacidos vivos®?#. La historia natural de los TSC diag-
nosticados antes del nacimiento es muy diferente de los TSC
neonatales?2¢), La primera causa de mortalidad de TSC en
el neonato es el crecimiento tumoral y su comportamiento ma-
ligno, lo que es poco frecuente in utero. La causa fundamen-
tal de mortalidad fetal por un TSC es la insuficiencia cardia-
ca por el robo sanguineo en tumores muy vascularizados®”2%),
El 15% de los TSC en fetos causan hidrops y en estos casos, si
no se realiza ningln tipo de tratamiento intrauterino, la mor-
talidad es del 100%™

Los TSC en el feto pueden ser quisticos, solidos o presen-
tar ambas caracteristicas® y, en general, su aspecto es hetero-
géneo debido a la presencia de zonas de hemorragia, necrosis
y calcificacion. El diagnostico diferencial incluye el MMCy la
uropatia obstructiva®), En casos de tumores grandes y muy
vascularizados, se ha descrito un incremento del flujo aértico
distal, e incluso la existencia de vasos que salen directamente
de la placenta hacia el tumor.

El TSC puede provocar una complicacion materna parti-
cular, asociada también a la MAQ, que se denomina sindrome
de espejo materno o sindrome de Ballantine. En este sindrome,
la madre experimenta sintomas progresivos de preeclampsia,
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que incluyen vomitos, hipertension, edema periférico, protei-
nuria y edema pulmonar, debido a la liberacion de factores va-
soactivos o a toxinas de células endoteliales procedentes de
la placenta edematosa. En este caso, la reseccion de la masa
podria revertir el hidrops, pero no revertira la enfermedad ma-
terna; la impresion de varios autores es que el tratamiento pre-
natal tiene pocas esperanzas de éxito si ya existe hidrops y pla-
centomegalia®®?),

La técnica quirtirgica es semejante a la postnatal y se lle-
va a cabo mediante cirugia fetal abierta®*?), Inicialmente, Ha-
rrison describié un torniquete que, rodeando la base de la ma-
sa, trataba de impedir el robo de flujo sanguineo y el crecimiento
tumoral. Existia, sin embargo, el riesgo elevado de lesionar el
recto y el complejo muscular que, generalmente, se localizan
en la base de la masa y es necesario realizar cierta diseccion de
estos elementos antes de colocar el torniquete. Este simple pa-
so eliminarfa en teoria el problema hemodinamico fetal, pero
si no se reseca la masa, se abandonaria tejido necrético intrau-
terino durante el resto de la gestacion con un prondstico in-
cierto.

Han sido descritos varios intentos fallidos de emboliza-
cion®d, esclerosis®39) o fulguracion con laser®® de los vasos
principales del tumor mediante abordaje fetoscopico o percu-
taneo guiado por ecografia.

Hay descritos pocos supervivientes a largo plazo en nifios
con tumores grandes muy vascularizados o en aquellos que tie-
nen hidrops.

La serie mds grande publicada describe 5 casos con TSC
grandes con hidrops. Todos fueron operados mediante cirugia
fetal abierta, y a pesar del tratamiento tocolitico agresivo,
nacieron antes de término. Dos nifios murieron, uno como con-
secuencia de un embolismo gaseoso durante la cirugia de re-
seccion tumoral prenatal y el otro durante el parto®4,

Procedimiento EXIT

La estrategia utilizada inicialmente en el tratamiento pre-
natal de la hernia diafragmatica congénita tratada mediante
clampaje traqueal con clips permiti6 desarrollar esta técnica.
Inicialmente comenz6 a utilizarse en la eliminacion de los clips
durante el parto y se denomind procedimiento EXIT (Ex Ute-
ro Intrapartum Treatment). Durante este procedimiento se re-
aliza una histerotomia, la cabeza y los hombros del feto se
sacan, pero el cordon no se clampa. Durante este periodo de
mantenimiento de la oxigenacion fetal a través de la placenta,
que incluye distintas consideraciones anestésicas basadas en
concentraciones elevadas de anestésico inhalado, se puede
actuar sobre el feto sin que la patencia de la via aérea esté ase-
gurada®®). Por tltimo, se introduce surfactante intratraqueal y
se ventila a mano; cuando la saturacién de oxigeno del nifio
aumenta, se reduce el anestésico inhalado materno, el cordén
se corta y se administra oxitocina a la madre. Si este proceso
se realiza de manera coordinada entre anestesistas, obstetras,
cirujanos y neonat6logos, la pérdida sanguinea materna me-
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dia por atonia uterina es de 930 ml, valor comparable al de las
cesareas tradicionales. El procedimiento EXIT desarrollado ini-
cialmente con estos fines ha demostrado ser esencial durante
la intubacion postnatal inmediata de nifios con masas cervica-
les3®).

Obstruccion congénita de las vias aéreas altas (CHAOS)

La causa del CHAOS es generalmente una atresia de tra-
quea o laringe, 0 una compresion extrinseca por una gran ma-
sa cervical, como un teratoma o un linfangioma®®®. Los hallaz-
gos ecograficos o mediante RMN consisten en pulmones
distendidos, diafragmas desplazados hacia cavidad abdominal,
hidrops por compresion mediastinica y polihidramnios por
compresion esofagica), Si no se desarrolla hidrops durante el
embarazo el nifio debe ser extraido, asegurando la via aérea
mediante un procedimiento EXIT®*Y; durante este procedimien-
to v si el nifio no puede ser intubado se tratara de extirpar la
masa o se realizard una traqueotomia.

El procedimiento EXIT en nifios con masas cervicales sin
hidrops proporciona un tiempo indispensable sin el cual en
ocasiones no es posible asegurar la permeabilidad de la via aé-
rea. La ausencia de ventilacion adecuada mayor a 5 minutos
en nifios con intubaciones dificiles por compresion traqueal tu-
moral se asocia a lesiones neuroldgicas en el 100% de los ca-
$08.

El procedimiento EXIT es también de gran utilidad en el
CHAOS cuando la tnica alternativa es la utilizacion del EC-
MO, ya que el tiempo que proporciona el procedimiento EXIT
es fundamental para la canulacion®*40),

El tratamiento del polihidramnios se realizard mediante re-
poso, vaciamento periddico y tratamiento médico. Si el polihi-
dranios persiste, la masa crece o aparece hidrops sera necesa-
ria la extirpacion de la masa o la realizacion de una
traqueostomia prenatal?),

Existen inicamente tres casos conocidos de supervivencia
después de un diagndstico prenatal de CHAOS por masa cer-
vical con hidrops y sin tratamiento prenatal®®),

CONCLUSION

El principal problema del abordaje quirtrgico fetal conti-
nua siendo el parto pretérmino y limitarlo depende probable-
mente mas del desarrollo de técnicas fetoscopicas que de tra-
tamientos farmacoldgicos. Existe evidencia solida en algunas
patologias de la mejoria del prondstico postnatal si se aplica
la terapia prenatal adecuada. Otras patologias, sin embargo,
estdn aun sujetas a distintos estudios prospectivos que permi-
tan establecer claramente sus indicaciones y evaluar sus re-
sultados.

El futuro del tratamiento quirdrgico prenatal de la mayor
parte de las malformaciones congénitas probablemente se ba-
se en técnicas fetoscopicas o robdticas.

Existen, sin embargo, pacientes cuyo prondstico solo pue-
de ser mejorado actualmente mediante técnicas mds agresivas
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basadas en la cirugia fetal abierta. El procedimiento perinatal
EXIT, desarrollado inicialmente con otros objetivos ha demos-
trado ser extremadamente ttil en el tratamiento postnatal in-
mediato de nifios con masas cervicales. Los resultados del tra-
tamiento prenatal del MMC son prometedores; sin embargo,
sus indicaciones se encuentran aun supeditadas a los resulta-
dos del estudio prospectivo desarrollado por el NIH. Las indi-
caciones del tratamiento prenatal de la MAQ y del TSC se ba-
san en la presencia de hidrops que generalmente se diagnostica
con facilidad mediante ecografia; y en estos casos existe evi-
dencia del aumento de supervivencia fetal si se lleva a cabo el
tratamiento prenatal adecuado.
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Cirugia de arco aortico en neonatos y lactantes con perfusion cerebral
selectiva: resultados a corto y medio plazo
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RESUMEN

Introduccion: La cirugia de arco adrtico en neonatos y
lactantes historicamente se realizaba con circulacion extra-
corporea, hipotermia profunda y parada circulatoria to-
tal, que como complicacion pueden causar dafio cerebral.
Las técnicas de perfusion cerebral selectiva (PSC) permi-
ten reducir o eliminar la parada, protegiendo al cerebro que
recibe en todo momento sangre oxigenada. Presentamos
nuestra experiencia con estas operaciones.

Métodos: Estudio retrospectivo de 40 pacientes con re-
construccion quirdrgica del arco aértico desde 2002 hasta
2009, empleando técnicas de PSC. Andlisis de distintas va-
riables con especial interés en la cirugia realizada y en los
resultados a corto-medio plazo. Estudio estadistico con SPSS
version 15.0.

Resultados: Edad: 1,3 + 2,4 meses; peso: 3,4 = 1,7 kg;
55% varones. Cardiopatia asociada en un 90%. Morfolo-
gia del arco adrtico: hipopldsico 62%; interrumpido 30%;
recoartacion postquirtirgica en 2 nifios. El 82% necesitaron
prostaglandinas intravenosas. La anastomosis aértica fue
terminolateral (avance adrtico) en el 77,5%, terminotermi-
nal en el 17,5% y aortoplastia con parche en el 5%. La PSC
durd 36 = 11 minutos a 23° C rectales, canulando el tron-
co braquiocefilico en el 47%, reduciendo los flujos a 30-
40 ml/kg/min. La monitorizacion cerebral se hizo con pre-
sion radial derecha y saturacion cerebral (INVOS). La
mortalidad hospitalaria fue del 10% y la tardia del 2,7%.
Durante la estancia hospitalaria concurrieron: lesion del re-
currente 38 %, reintervencion por recoartacion precoz 5%,
e infarto cerebral 2,8%. El seguimiento medio es de 26 =
21 meses. En la evolucion posterior se recoartaron 3 pacien-
tes (8%) precisando 2 de ellos angioplastia percutdnea.
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Conclusiones: La PSC en la reconstruccion del arco aor-
tico permite al cirujano gran precision, minimizando el ries-
go de injuria cerebral. La mortalidad hospitalaria es acep-
table y en cuanto a la morbilidad destaca la lesion del nervio
recurrente asociado a la movilizacion aértica y a la resec-
cion ductal. La evolucion posterior es buena estando el 92%
de los pacientes libres de recoartacion.

Palabras clave: Perfusion cerebral selectiva; Cirugia arco
aortico.

ABSTRACT

Background: Infantil and neonatal aortic arch surgery
historically has been performed with deep hypothermia and
circulatory arrest (DHCA). Neurodevelopmental impair-
ment could be a side effect of DHCA. Antegrade cerebral
perfusion (ACP) techniques let us reduce or even not use
DHCA, so protecting the brain from hypoxic ischemic in-
jury. We revise our experience with these operations.

Methods: Retrospective study of 40 patients with aor-
tic arch surgery from 2002 until 2009, using ACP. We ana-
lyze operative techniques, surgical results, morbi-morbidi-
ty and follow-up. Statistical study with SPSS 15.0

Results: Age: 1,3 = 2,4 months; Weigh: 3,4 = 1,7 kg; 55%
males. Cardiopathy associated in 90%. The aortic arch was
hypoplastic in 62%, interrumpted in 30%, and was re-
stenosed post surgery in 2 patients. Intravenous prostaglandins
were used in 82%. Aortic arch anastomosis was termino-lat-
eral in 77,5%, termino-terminal in 17,5%, and patch aor-
toplasty in 5%. ACP duration was 36 = 11 minutes, 23°C
rectal, with innominate artery cannulation in 47%, and flow
reduced to 30-40 ml/kg/min. Brain monitorization used right
radial artery pressure and cerebral saturation (INVOS). Hos-
pital mortality was 10%. Hospital morbidity: Vocal cord
paralysis in 38 %, recoarctation with reoperation in 5%, and
brain stroke in 2,8%. Mean follow-up was 26 = 21 months,
with 2,7% mortality, and 3 patients with recoarctation (8%,
percutaneous angioplasty performed in 2 children).
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Conclusion: Aortic arch surgery with ACP minimize neu-
rologic injury. Hospital mortality is acceptable, but vocal
cord paralysis is still an important problem, probably caused
during aortic dissection. After hospital stay the evolution is
good with 92% patients free of recoarctation.

Key words: Antegrade cerebral perfusion; Aortic arch sur-
gery.

INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas que incluyen coartacion con
hipoplasia de arco asociada y las interrupciones de arco aér-
tico, siguen siendo un reto quirdrgico en la actualidad'. Es-
ta patologia del arco adrtico suele debutar en el periodo ne-
onatal en los casos en los que la perfusion de la aorta
descendente es ductus dependiente, y el cierre del mismo
tras el nacimiento desencadena un cuadro de bajo gasto se-
vero. Ante la sospecha de esta patologia es obligado instau-
rar tratamiento con prostaglandina E1 intravenosas, para
mantener abierto o reabrir el ductus, recuperar y estabili-
zar al nifo antes de la cirugia.

La reconstruccion quirurgica del arco aértico en neona-
tos y lactantes exige gran precision técnica para realizar una
anastomosis perfecta en arterias de escasos milimetros de
calibre. Estas cirugias, histéricamente se han realizado con
hipotermia profunda y parada circulatoria, que como efec-
to secundario pueden causar dafio cerebral. Este tltimo se
manifiesta como un desarrollo cerebral alterado, tanto en
el sistema motor, en las dreas del lenguaje y/o la coordina-
cion visual-espacial ®.

Las técnicas de perfusion cerebral selectiva (PSC) per-
miten realizar la anastomosis adrtica con visibilidad simi-
lar a la que proporciona la parada circulatoria que exan-
guinaba el campo quirtirgico, pero sin el “efecto cronémetro”
que en esta ultima modalidad obligaba al cirujano a tar-
dar menos de 30-45 minutos para evitar el dafio cerebral.

En la variante de PSC, alcanzada la temperatura cere-
bral y sistémica deseada, la perfusion arterial se reduce y se
limita al tronco braquiocefalico. El cerebro recibe en todo
momento sangre oxigenada, protegiéndose gracias a la com-
petencia del poligono de Willis, y el resto del cuerpo se per-
funde por circulacion colateral desde el tronco innomina-
do. La PSC permite reducir o eliminar la parada circulatoria.

Presentamos a continuacién nuestra experiencia con es-
tas operaciones.

METODOS

El trabajo es un estudio retrospectivo de las historias cli-
nicas de 40 pacientes con reconstruccion quirargica del
arco aortico durante el periodo 2002-2009, empleando téc-
nicas de PSC. La mitad de los pacientes han sido operados
en el Hospital Universitario Infantil La Paz, y la mitad res-
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tante en el Hospital Universitario Monteprincipe, ambos lo-
calizados en Madrid. El equipo quirtrgico y el protocolo
seguido de PSC es el mismo en ambos hospitales.

Las cirugfas se han realizado por esternotomia media y
con circulacion extracorpérea (CEC). Hemos empleado dos
estrategias de canulacion arterial (elegida cada una por el
cirujano de cada caso): en la primera se coloco la canula di-
rectamente en el tronco innominado sin cambiar su posi-
cion durante toda la cirugia, y en la segunda se canulé la
aorta ascendente proximal al tronco braquiocefalico y se
progresé al interior del mismo durante la anastomosis adr-
tica, retirandola a su posicion inicial después. La canulacion
venosa se hizo con dos cavas. Tanto el enfriamiento como
el calentamiento se hicieron de forma progresiva, para al-
canzar un grado de hipotermia que varié desde moderada
hasta severa, segtin cada caso individual. El control y ajus-
te del pH y los gases se hizo con la estrategia a-stat. En la
mayoria de los casos se pinzo la aorta y se pard el corazén
mediante cardioplejia para completar la anastomosis aorti-
cay el resto de la cirugia asociada. En el momento de rea-
lizar la reconstruccion adrtica comienza la PSC, con per-
fusion exclusiva por el tronco braquiocefalico y disminucion
del flujo de bomba de CEC al 30-40% del total correspon-
diente a la temperatura del paciente. Durante la PSC la pre-
sion arterial radial derecha y la saturacion cerebral (moni-
tor INVOS 5100, Somanetics Corp, Troy, MI), nos informan
de la adecuada perfusion cerebral. La perfusion del resto del
cuerpo en esos momentos depende de la circulacion colate-
ral desde el tronco braquiocefalico. El uso de la PSC nos
permite hacer la anastomosis adrtica en un campo exangiie
similar al que proporciona la parada circulatoria total, eli-
minar completamente el tejido ductal, manteniendo en to-
do momento la perfusion cerebral con sangre oxigenada.

El seguimiento de los pacientes se ha realizado en la con-
sulta externa de cardiologia con la exploracion fisica y neu-
rol6gica de los nifios, y con la valoracion cardiaca y del ar-
co adrtico por ecocardiografia transtordcica. Se han estudiado
en nuestros pacientes diversas variables pre- intra- y posto-
peratorias, analizando con especial interés el tipo de cirugia
realizada y los resultados en cuanto a morbimortalidad hos-
pitalaria y seguimiento a medio plazo. Para el analisis esta-
distico hemos utilizado el programa SPSS para Windows ver-
sion 15.0. Se expresan de forma descriptiva las variables
estudiadas, presentando las cuantitativas, como media + des-
viacion estandar y las cualitativas en porcentajes. El segui-
miento actuarial de la supervivencia y de pacientes libres de
reintervencion lo hemos hecho con curvas de Kaplan-Meyer.

RESULTADOS

Los pacientes tenian una edad media de 1,3 = 2,4 meses
(rango de 4 dias a 9 meses) siendo la mayoria (34) neona-
tos (< de 30 dias), y pesaban 3,4 = 1,7 kg. EI 55% fueron
varones.
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FIGURA 1.Arco adrtico hipopldsico, con perfusion de aorta descendente ductus dependiente. Reconstruccion tridimensional, TC mul-
ticorte. De izquierda a derecha: vista anterior, posterior, craneal (Cortesia de la Dra. M. Bret).

Solo en un 10% de los casos la coartacion con arco adr-
tico hipopldsico fue una patologia aislada. El 90% restan-
te asociaban cardiopatias diversas (transposicion de gran-
des arterias, truncus, canal AV completo...), siendo lo mas
frecuente la presencia de una comunicacion interventricu-
lar (CIV) en el 80% (Fig. 1). Tres nifios (7,5 %) tenian pa-
tologia que obligd a una reparacion univentricular. El res-
to siguieron una correccion biventricular.

Atendiendo a la anatomia del arco adrtico, 25 pacien-
tes (62,5%) presentaban coartacion adrtica con arco hi-
poplasico® (Fig. 2), en 12 nifios (30%) el arco estaba in-
terrumpido® (TAA), un paciente tenia una ventana
aortopulmonar distal, y los dos tltimos eran recoartaciones
postquirurgicas en nifios con cardiopatia univentricular.
El 82,5% de los nifios necesitaron perfusion de prostaglan-
dinas para mantener el ductus abierto, y a través de este la
perfusion de la aorta distal.

En la reconstruccion quirtrgica del arco, se hizo anas-
tomosis terminolateral (avance adrtico) en el 77,5 %, sutu-
ra terminoterminal en el 17,5% (Fig. 3), y aortoplastia con
parche en el 5%. En 35 pacientes (87,5%) se hizo cirugia
asociada (Tabla 1). La canulacion adrtica fue directa en el
tronco braquiocefalico en 19 pacientes (47,5%), y en la aor-
ta ascendente con deslizamiento posterior al tronco en los
21 pacientes restantes (Fig. 4).

Los tiempos quirdrgicos medios fueron 150 = 71 minu-
tos de CEC y 71 = 51 minutos de pinzado adrtico. La PSC
dur6 una media de 36 = 11 minutos (rango de 21-80), a una
temperatura minima rectal de 23 = 2,7° C, y manteniendo
flujos de 30-40 ml/kg/min. Se realiz6 hemodilucion parcial,
con hematocritos minimos de 25 = 1,5% durante la CEC.
La monitorizacion cerebral durante la PSC se hizo con pre-
sion de la arteria radial derecha y saturacion cerebral (IN-
VOS). En 27 nifios (67,5%) se dejo el térax abierto de ma-
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Hpopiaso Hpopioga
o pema arco distal

FIGURA 2. Arco aértico hipopldsico, con perfusion de aorta des-
cendente ductus dependiente (Cortesia del Dr. E. Villagra).

nera electiva, para cerrarlo diferidamente el 2°-3¢ dia en
la unidad de cuidados intensivos.

La estimacion del riesgo quirtrgico segun la escala de
RACHS-10) sittia al 90% de nuestros pacientes en la cate-
goria 4, que tiene una mortalidad hospitalaria esperada del
19,4%. La mortalidad real de nuestro grupo fue del 10%,
ya que fallecieron cuatro pacientes durante el ingreso hos-
pitalario, todos ellos neonatos. Con respecto a la morbili-
dad en el postoperatorio inmediato destacamos: infarto ce-
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FIGURA 3. Reconstruccion quirtrgica del arco adrtico (de arriba
a abajo): anastomosis terminolateral (avance aértico) y termino-
terminal (Cortesia del Dr. E. Villagra).

rebeloso en un paciente (2,8%), lesion del nervio recurren-
te laringeo izquierdo en 14 (38,9%), problemas de alimen-
tacion y alta con sonda nasogastrica en 5 (13,8%), rein-
tervencion quirurgica por recoartacion precoz en dos nifios
(5%) al dia y al mes respectivamente realizdndose aorto-
plastia con parche en ambos.
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TABLA 1. Cirugia asociada en 35 pacientes (87,5%)

Cierre de comunicacion interventricular 23 (57,5%)
Switch arterial tipo Jatene 4 (10%)
Banding arteria pulmonar 2 (5%)
Glenn bidireccional 2 (5%)
Reparacion canal 2 (5%)
Reparacion truncus 1(2,5%)
Cierre de comunicacion interauricular 1(2,5%)

FIGURA 4. Foto intraoperatoria con canulacion arterial en el tron-
co braquiocefilico y cdnula venosa en la auricula derecha.

El seguimiento medio es de 26 + 21 meses (rango de 1
mes hasta 6,5 afios). La mortalidad tardia es del 2,8%, de-
bida a un lactante con hipoplasia de cavidades izquierdas
reparado en periodo neonatal hacia biventricular que rein-
greso en el hospital a los dos meses postcirugia, por dete-
rioro brusco con colapso hemodindmico causado por este-
nosis mitral severa, indicindose cirugia tipo Norwood de
rescate, que evoluciond torpidamente hasta su fallecimien-
to 43 dias mds tarde de esta segunda cirugia.

En la evolucion posterior se han recoartado tres pacien-
tes (8%) precisando dos de ellos angioplastia percutdnea a
los 3y 7 meses respectivamente postcirugia, y otra nina ac-
tualmente estd pendiente de cateterismo. Durante este tiem-
po, ademas, se han reoperado cinco pacientes (14%) por
complicaciones de su cardiopatia asociada (Tabla 2) no pre-
sentando ninguna anomalia en el arco operado. La explo-
racion neuroldgica realizada en el seguimiento en todos los
nifios no muestra hallazgos patoldgicos secundarios a la ci-
rugia. En la ultima revision cardioldgica, ningtin nifio mues-
tra limitacion de su actividad fisica, estando todos en gra-

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 2. Reoperacion en el seguimiento

Tipo de Tiempo desde

Paciente reoperacion 1* cirugia

1, biventricular ~ Retirada banding arteria 6 meses
pulmonar

1, biventricular ~ Ross-Konno 6 anos

1, biventricular ~ Conversion a univentricular: 2 meses
Stansel + Sano

1, univentricular ~ Stansel + Glenn 18 meses

1, univentricular  Plastia tricuspidea ineficaz 2,5 afios

Trasplante cardiaco

do funcional 1. El ecocardiograma transtoracico muestra un
gradiente pico de 12 = 8,7 mm Hg en la zona del arco adr-
tico operada.

DISCUSION

El manejo de la coartacion con arco aértico hipoplasi-
co o interrumpido en neonatos y lactantes, ya sea aislada o
asociada a otra cardiopatia, continda siendo un gran de-
safio para todas las personas que participan en sus cuida-
dos. Son patologias complejas que habitualmente debutan
en el periodo neonatal tras el cierre del ductus, manifestan-
dose clinicamente como un cuadro de shock y bajo gasto
sistémico. Ante la simple sospecha, es recomendable instau-
rar una perfusion intravenosa de prostaglandinas que man-
tenga abierto el ductus y trasladar al bebé a un centro que
disponga de cardiologia pediatrica y cirugia cardiaca infan-
til. Allf se estabilizara al nifio, se confirmara y/o completa-
rd el diagnostico con un ecocardiograma transtoracico y se
elegira el momento mds adecuado para la intervencion.

La reparacion quirurgica por esternotomia es obligada
en los casos de hipoplasia del arco proximal, y/o si existen
anomalias asociadas que se van a operar al mismo tiem-
po, como una CIV significativa, transposicién de grandes
vasos, etc. Estas cirugias se hacen con CEC y la parte intra-
cardfaca con pinzamiento adrtico y parada cardiaca con car-
dioplejia. Para obtener buenos resultados, la reconstruccion
del arco adrtico exige una visibilidad perfecta y una gran
precision técnica, puesto que se suturan arterias de esca-
sos milimetros y tejido friable (secundario a fragilidad ne-
onatal, persistencia de tejido ductal, retencion hidrica por
las prostaglandinas...). Por estos motivos, tradicionalmen-
te estas cirugias se hacian con hipotermia profunda y para-
da circulatoria durante la cual se realizaba la anastomosis
aértica. Diversos estudios han demostrado dafo hipoxico-
isquémico cerebral asociado a la parada circulatoria y a la
duracion de la misma®®. La afectacion neuroldgica a largo
plazo aparece en el 21-69% de las cardiopatias complejas
reparadas en el periodo neonatal-infancia: problemas con
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el control de movimiento fino-grueso, integracion visual-
motora, problemas de atencién y comportamiento, dificul-
tad para hablar y aprender, bajo rendimiento escolar, difi-
cultad para la integracion?...

Los lactantes cardipatas tienen una alta incidencia de
patologia neuroldgica manifestada como leucomalacia pe-
riventricular de etiologia multifactorial: prenatal (malfor-
maciones, cromosomopatias, flujo cerebral anormal intra-
ltero), preoperatorio (cianosis, hipoperfusion cerebral,
alcalosis, hipocarbia), quirargico (CEC, coagulacion alte-
rada, hipotermia profunda y parada circulatoria, hemodi-
lucién, enfriamiento o calentamiento no uniformes, hipo-
hiperaflujo cerebral) y postoperatorio (bajo gasto, cianosis,
alteracion idnica o de gases, hipertermia...). Dentro de las
estrategias adoptadas para minimizar el dafio cerebral en
estos pacientes esta el mantenimiento de flujos altos de per-
fusion durante la CEC, sustituir la parada circulatoria por
la PSC, manejar hematocritos altos en CEC, y monitoriza-
cion neuroldgica con saturacion y Doppler transcraneal®.

Definimos la PSC como un conjunto de técnicas usadas
junto a la circulacion extracorporea para perfundir el cere-
bro en las cirugias de reconstruccion del arco aértico, evi-
tando la parada circulatoria y, por tanto, eliminar el dafo
neuroldgico asociado a la misma. De esta manera, se hace
la anastomosis adrtica en un campo exangiie, y en todo mo-
mento llega sangre oxigenada a la cabeza desde la canula
arterial en el tronco braquiocefalico y a los 6rganos subdia-
fragmdticos por circulacion colateral. Estas técnicas descri-
tas desde 19961, progresivamente van extendiendo su uso,
aunque aun quedan varias cuestiones por resolver, como:
¢cudl es la mejor estrategia de canulacion?, ¢cudles son el
flujo y la temperatura 6ptimos durante la PSC? y ¢cual es
la monitorizacion neuroldgica ideal?... Actualmente, aun-
que la PSC es prometedora, ningtn estudio publicado de-
muestra su superioridad frente a la parada?). Es necesario
esperar y evaluar los resultados dentro de unos afios, y com-
pararlos con los estudios de la literatura cientifica tras pa-
rada cardiocirculatoria.

Nuestra experiencia con la PSC es favorable a corto y
medio plazo. Hemos utilizado un protocolo de PSC similar
al descrito en otros hospitales'-'2)] y los resultados obte-
nidos son similares a los publicados por otros centros ex-
tranjeros. La mortalidad hospitalaria de estas cardiopatias
complejas es aceptable, es mejor que la de pacientes simila-
res operados en parada circulatoria, y menor que la espera-
da segtn la escala de RACHS-1. Atendiendo a las compli-
caciones postoperatorias, el dafio neurologico apareci6 en
un solo paciente (2,8%). Destacamos la lesion del nervio re-
currente laringeo izquierdo en el 38% de los pacientes,
posiblemente relacionada con la diseccion y movilizacion
del ductus y de la aorta descendente para hacer la sutura
aortica sin tension'3). Creemos que el uso de la PSC permi-
te realizar la reconstruccion del arco adrtico comodamente
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eliminando el tejido ductal casi en su totalidad, sin aumen-
tar la morbimortalidad hospitalaria, y también esta relacio-
nada con una baja tasa de recoartacion en el seguimiento,
como ya ha sido descrito por otros autores!'*!%), Destaca-
mos la importancia de las anomalias asociadas a la cirugia
y a la evolucion posterior, ya que un namero importante de
pacientes (14% en nuestra serie) se reoperan por estos mo-
tivos. En el seguimiento cardioldgico de estos nifios es im-
portante la valoracion ecocardiografica exhaustiva, tanto
del arco como de la cardiopatia asociada, para establecer
correctamente las indicaciones de reintervencion cuando sea
necesario, antes de que aparezcan sintomas o lesiones irre-
versibles.

CONCLUSIONES

El uso de la PSC en la cirugia del arco permite realizar
la anastomosis adrtica con gran precision, evitando la pa-
rada circulatoria y, por tanto, minimizando el riesgo de
injuria cerebral. La mortalidad hospitalaria es buena, infe-
rior a la esperada segtin escala de RACHS-1. Respecto a
la morbilidad postoperatoria, la tasa de dafio cerebral es ba-
ja 'y, por el contrario, es alta la lesion del nervio recurrente
laringeo que posiblemente esta asociada a la diseccion adr-
tica durante la cirugia. Tras la hospitalizacion la evolu-
cion posterior es buena estando la mayoria de los pacientes
(92%) libres de recoartacion. En los ecocardiogramas rea-
lizados en el seguimiento, es mandatario valorar, ademas
del arco, la cardiopatia asociada, para identificar precoz-
mente a los nifios que necesiten reintervencion.
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Tratamentos actuales aplicables a la transposicion de las grandes arterias
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RESUMEN

Las distintas variantes de trasposicion completa de gran-
des arterias (TGA) constituyen el 8% del total de cardiopa-
tias congénitas. Ademads, la TGA es la primera causa de cia-
nosis neonatal de origen cardiaco.

Por su frecuencia y homogeneidad, la correccién anato-
mica de la TGA simple es el principal marcador de calidad
de un programa de cirugia cardiaca neonatal.

Se incide en aspectos fisiopatoldgicos, diagndsticos y de
manejo pre y postoperatorio, y se revisan historicamente las
diferentes técnicas quirtrgicas que se han empleado para re-
parar las TGA simples y complejas, hasta la correccion ana-
tomica (operacion de Jatene).

Se analiza la mejora en la mortalidad hospitalaria y tar-
dia hasta llegar a la excelente situacion actual, que ha va-
riado el ominoso prondstico de esta cardiopatia, abando-
nada a su evolucion natural. En cualquier caso, los pacientes
portadores de una TGA reparada, atn asintomaticos y sin
tratamiento farmacoldgico, necesitardn revisiones cardio-
logicas de por vida.

Palabras clave: Trasposicion de grandes arterias; Manejo
preoperatorio; Técnicas quirtrgicas; Manejo postoperato-
rio. Resultados.

ABSTRACT

Different forms of transposition of the great arteries are
a common form (8%) of congenital heart disease, being the
primary cause of neonatal cardiac cyanosis.

The anatomic correction of simple TGA is the main qual-
ity marker of any programme of neonatal cardiac surgery.
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Hospital Universitario La Paz. Madrid.

We review pathophysiology, the improvement of pre and
postoperative care, diagnostic criteria and the different sur-
gical techniques, till the anatomic correction (arterial switch
operation).

Actually, hospital and late results are excellents, but even
asympthomatics patients with a corrected TGA need cardi-
ology follow-up for ever.

Key words: Transposition of the great arteries; Pre and post-
operative care; Surgical techniques; Results.

CONCEPTO

La trasposicion completa de grandes arterias (TGA) es
una discordancia aislada ventriculoarterial. La aorta, en si-
tuacion anterior, sale del ventriculo derecho. La pulmonar,
posterior, nace del ventriculo izquierdo. En la inmensa ma-
yoria de los casos existe un cono subadrtico bien definido
y continuidad mitropulmonar, a semejanza de la mitroa-
ortica de un corazén normal.

Se denomina TGA simple cuando no existen defectos
anatomicos asociados y TGA compleja cuando los hay
(comunicacién interventricular, obstruccion a algin nivel
del arco adrtico/coartacion de aorta o estenosis pulmo-
nar).

Esta definicion excluye la doble discordancia atrioven-
tricular (AV) y ventriculoarterial (VA) también denomi-
nada trasposicion congénitamente corregida, las situacio-
nes de ventriculo tnico (VU) de doble entrada con vasos
en TGA vy la atresia de una valvula AV con vasos en TGA.

EPIDEMIOLOGIA E HISTORIA NATURAL
Es una cardiopatia congénita frecuente, 8% del total. En
general son recién nacidos a término, con peso adecuado
para la edad gestacional y casi siempre sin relacion con cro-
mosomopatias u otras malformaciones congénitas mayores.
En el caso de la TGA simple, esta importante casuisti-
ca y la homogeneidad de pacientes, referencia su correccion
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anatémica como el principal indicador de calidad de un pro-
grama de cirugia cardiaca neonatal.

La prevalencia es de 2:1 para el sexo masculino, y lige-
ramente mayor de 3:1 si hay comunicacion interventricular
(CIV) significativa asociada, lo que supone algo mas del
20% de los casos. La frecuencia en la localizacion de la CIV,
de existir, es la misma que en el caso de la CIV aislada, y se
considera indicacion de cierre quirtirgico las que son mayo-
res de 3 mm.

Entre un 7 y un 10% de los casos, las TGA asocian obs-
truccién a uno o varios niveles del arco aértico o de la aor-
ta descendente (hipoplasia, interrupcion de istmo o coarta-
cion). Esta variante conlleva frecuentemente grados variables
de hipoplasia de ventriculo derecho (VD) y valvula tricts-
pide.

Un 5% asocia estenosis pulmonar (EP), que aumenta al
20% en el caso de la combinacion TGA + CIV.

La TGA constituye la primera causa cardiaca de cia-
nosis neonatal. Ante la presencia de un recién nacido con
cianosis central progresiva y aislada, sin soplo audible, se
debe pensar en la posibilidad de una TGA. Si tras la admi-
nistracion de oxigeno al 100% (test de hiperoxia), no hay
mejoria de la cianosis, se realizara una valoracion cardiol6-
gica y un ecocardiograma urgente.

La historia natural de la enfermedad sin cirugia es omi-
nosa': mortalidad global del 45% en el primer mes y solo
sobreviven un 10% a la edad de un afio sin intervencion te-
rapéutica.

CLINICA Y FISIOPATOLOGIA
Ambas circulaciones estdn en paralelo. El ventriculo de-

recho recibe la sangre de retorno venoso sistémico (desatu-
rada) y la envia a la aorta y de nuevo a todos los tejidos. El
ventriculo izquierdo (VI) recibe la sangre de retorno veno-
so pulmonar (oxigenada) y la envia a la pulmonar y, por
tanto, otra vez a los pulmones. Esta situacion condiciona
cianosis grave desde el nacimiento con rapida evolucion ha-
cia la acidosis metabdlica y el shock.

Son esenciales los puntos de mezcla de sangre desatura-
da y oxigenada para garantizar la supervivencia hasta la re-
paracion quirargica. Este intercambio ocurre a dos niveles:
* En el ductus, que se mantiene abierto con prostaglandi-

na E1.

* En la comunicacion interauricular (CIA), que si es res-
trictiva se ampliard con maniobra de Rashkind (ruptu-
ra percutanea del tabique interauricular) en la UCI ne-
onatal mediante catéter balon via umbilical/femoral y
control ecocardiogrifico.

DIAGNOSTICO

Se realiza mediante ecocardiografia. El cardi6logo pe-
didtrico debe valorar meticulosamente el tracto de salida
ventricular izquierdo y la valvula pulmonar (tras la repara-
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cion quirtrgica serd el tracto de salida sistémico), la anato-
mia y funcion de las vdlvulas mitral y tricaspide, la pre-
sencia de lesiones asociadas (CIV, patologia del arco adrti-
co, EP) y las arterias coronarias ya que la TGA asocia con
frecuencia anomalias de las mismas y estas son un factor
determinante a la hora de la correccion quirdrgica. La eva-
luacion de la funcion del VI por ecocardiografia es esencial
ya que nos informa sobre la viabilidad del futuro ventri-
culo sistémico.

El cateterismo raramente es necesario.

En situaciones de TGA + obstruccion a la salida del VI
postreparacion anatémica por hipoplasia de arco, interrup-
cion de istmo adrtico (IIAo) o coartacion (CoA), se puede
valorar la realizacion de una RM cardiaca y/o angio-RM
para definir mejor la anatomia del arco adrtico. En las si-
tuaciones de TGA+CIV+EP esta tltima prueba no invasi-
va ayudard al estudio de las arterias pulmonares. Con la lle-
gada de los TC multidetector se ha conseguido obtener
imagenes mds nitidas, con mejor resolucion espacial y me-
nor tiempo de sala de pacientes neonatos y en situaciones
clinicas a veces criticas. El principal inconveniente a tener
en cuenta es la radiacion ionizante, que se ird sumando a la
historia radioldgica de estos nifios que van a precisar con-
troles evolutivos de por vida. No obstante, cada vez son me-
nores las dosis administradas con la evolucion tecnoldgica
constante de los equipos.

El diagnéstico es indicacion de tratamiento quirtrgico
per se en todos los casos en el periodo neonatal, salvo en la
TGA+CIV+EP, donde en ocasiones la cirugia puede ser pos-
tergada mds alla del primer mes de vida si existe una bue-
na mezcla de sangre y la EP, sin ser severa, es protectora del
lecho pulmonar y obliga al VI a trabajar con presiones ele-
vadas sin perder su “preparacion”.

MANE]O PREOPERATORIO

Generalmente los pacientes criticamente enfermos, des-
pués de la atrioseptostomia y la correcion de la acidosis me-
tabdlica, mejoran rapidamente.

Se intentara mantener al paciente extubado, con Sa0,
entre 75 y 85%. Si se consigue una buena mezcla a nivel au-
ricular por CIA no restrictiva o tras maniobra de Rashkind,
se infundird la minima dosis de prostaglandinas posible, in-
cluso retirandolas, para evitar un edema tisular e insuficien-
cia cardiaca por hiperaflujo ductal.

Si persiste una presion arterial de oxigeno baja a pesar
de las maniobras encaminadas a mejorar la mezcla de san-
gre, debemos sospechar la presencia de hipertension arte-
rial pulmonar. En este caso aplicaremos altas concentracio-
nes de oxigeno, 6xido nitrico e induccion de alcalosis
respiratoria para disminuir las resistencias vasculares pul-
monares.

La correccion anatomica tipo Jatene (switch arterial) o
variantes se llevard a cabo electivamente entre el dia 4 y 14
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de vida, antes de que se pierda la preparacion del VI (dis-
minucion de su masa muscular) al ir menguando las resis-
tencias vasculares pulmonares.

Entre 14 dias y un mes, individualizar cada caso con con-
trol de ecocardio. Si el septo interventricular es recto o abom-
ba hacia la derecha, el VI se considera preparado.

En mayores de 1 mes, en la mayoria de los centros la
practica habitual es rescatar el ventriculo izquierdo median-
te banding pulmonar (la estenosis artificial a la salida del
VI lo volvera a hipertrofiar para trabajar contra resistencias
sistémicas tras la correccion) +/- fistula sistémico pulmonar
tipo Blalock-Taussig modificado si se produce desaturacion
importante tras el cerclaje, para unas semanas después rea-
lizar la correccion anatomica.

En “instituciones de bajo riesgo para el switch” la ven-
tana sin paliacion se amplia hasta los dos meses de vida,
siendo frecuentemente necesario el soporte inicial postope-
ratorio con ECMO tras la correccion.

En los casos de TGA+CIV+EP la cirugia inicial suele ser
una paliativa tipo fistula sistémico pulmonar +/- Rashkind
o atrioseptectomia quirdrgica para aumentar la mezcla a ni-
vel auricular, reservando la reparacion con técnicas tipo Ras-
telli o Nikaidoh para niflos mayores de 10-15 kg.

TECNICAS QUIRURGICAS

En 1950, Blalock y Hanlon realizan la primera paliacion
eficaz mediante una septectomia cerrada. En 1966, Rash-
kind, consigue el mismo objetivo para mejorar la mezcla au-
ricular creando una CIA percutinea mediante un catéter ba-
16n que se introdujo por el foramen oval.

Primeras reparaciones “fisiolgicas” intraauriculares:
Senning, (1959) y Mustard (1964).

En 1969, Rastelli® repara una TGA+CIV+EP creando
la técnica con conducto VD-AP que lleva su nombre.

En 1971, Van Praagh propone la nomenclatura D-TGA.

En 1975, Jatene® realiza la primera correccion anat6-
mica en un caso de D-TGA + CIV (el VI mantuvo la prepa-
racion al estar bajo presion sistémica).

En 1983 (publicado al afio siguiente), Castafieda®™ lleva
a cabo la primera reparacion en periodo neonatal de una
D-TGA con septo integro en Boston. Durante esa década la
intervencion por él propuesta constituiria el manejo electi-
vo de esta cardiopatia, en detrimento de las correcciones au-
riculares.

En 1984, Nikaidoh® describe una técnica alternativa al
Rastelli para la reparacion de la TGA+CIV+EP.

Las correcciones fisiologicas auriculares

Senning y Mustard: utilizadas rutinariamente hasta la
década de los 90. Tienen una mortalidad hospitalaria del
8,5% (escala de riesgo quirurgico RACHS-1). Actualmen-
te abandonadas, excepto en la reparacion de la doble dis-
cordancia AV y VA (trasposicion de grandes arterias congé-
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nitamente corregida), que combina una correccion auricu-
lar con un switch arterial. Ambas dejan el VD como sisté-
mico debajo de la aorta, lo que acaba originando una dis-
funcion ventricular. Ambas desencadenan una importante
morbilidad arritmica auricular, en mas del 50% de los pa-
cientes en seguimiento a largo plazo.

Anatomicamente hablando, las lesiones residuales mas
importantes son la obstruccion de venas pulmonares en el
caso del Senning, y la del tinel de cavas en el Mustard (Fig.

1).

La correccion anatomica (Jatene, switch arterial)

Tiene como objeto la restauracién anatémica de la car-
diopatia, y en consecuencia también la fisiologia normal,
volviendo a relacionar cada ventriculo con su arteria.

El caso anatomico estdndar (Fig. 2) presenta la aorta an-
terior o anteroderecha y la pulmonar posterior o posteroiz-
quierda, las comisuras de ambas vélvulas estan alineadas
y existen dos arterias coronarias con el siguiente patron:

* La coronaria izquierda (CI) nace del seno I y da origen
a la arteria descendente anterior (ADA) y a la arteria cir-
cunfleja (Cx).

e La coronaria derecha (CD) nace del seno II.

Los senos [ 'y Il son adyacentes a los senos anteriores de
la pulmonar nativa. La cirugia se realiza mediante ester-
notomia media y circulacion extracorpdrea (CEC) con ca-
nulacion bicava e hipotermia moderada (26-30° C), pin-
zado aortico y parada cardiaca cardiopléjica.

FIGURA 1. RM cardiaca, secuencia FIESTA, plano coronal obli-
cuo. Importante dilatacion preestenética de la vena cava inferior,
en paciente con correccion tipo Mustard.

Tratamientos actuales aplicables a la transposicion de las grandes arterias 305



5

FIGURA 2. Patrén anatémico mas frecuente de la DTGA.

Técnica quirdirgica

Exploracion del patron coronario.

Diseccion de la aorta, del ductus, de la arteria pulmo-
nar y sus ramas principales.

Entrada en CEC, oclusion y seccion ductal, pinzado adr-
tico y parada cardiaca cardiopléjica.

Si existe obstruccion a la futura salida del VI (hipopla-
sia de arco, IIAo o CoA) se repara en primer lugar con téc-
nicas de perfusion cerebral selectiva®, (Fig. 3) y posterior-
mente, reestablecida la perfusion global, se contintia con los
pasos habituales de la cirugia.

Atriotomia derecha y drenado de cavidades izquierdas
por la CIA.

Transeccion de las dos grandes arterias y maniobra de
Lecompte, dejando la neoaorta posterior y suturando su pa-
red posterior para estabilizar los vasos.

Si existe CIV asociada (20-30% de las TGA) se cierra
en este momento, via tricispide o pulmonar (las mas fre-
cuentes son las conoventriculares con o sin malaalinea-
cion del septo infundibular).

Reseccion de los ostia coronarios de la raiz aértica na-
tiva.

Reconstruccion de la neoaorta:

e Traslocacion de los ostia coronarios a los senos anterio-
res de la pulmonar nativa.
e Sutura de la pared anterior de la neoaorta.

Reconstruccion de la neopulmonar® mediante un ani-
co parche de pericardio aut6logo sin tratar, al que se re-
suspende la comisura posterior de la neovalvula pulmo-
nar (Fig. 4).

Cierre de CIA, despinzado aértico, sutura de la atrio-
tomia derecha, colocacion del catéter de presion de auricu-
la izquierda (PAI) y salida de CEC, realizando ultrafiltra-
cién modificada (MUF) y valorar si térax abierto o cerrado
segun el grado de estabilidad hemodindmica del paciente
(Fig. 5).
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FIGURA 3. Técnica quirargica. TGA +CIV + hipoplasia de arco
adrtico: anastomosis terminolateral de la aorta descendente a la
ascendente (avance adrtico). Después se continia con el resto del
switch arterial.

Variantes y soluciones técnicas

* Trap door: es una incision en “J” en la raiz de la neo-
arta para conseguir una mayor rotacion del boton co-
ronario al traslocarlo y evitar tracciones o acodamien-
tos.

* Botones directos mediante punch en neoaorta y par-
ches independientes para la neopulmonar. Esta técni-
ca es mas conservadora con la raiz de la neoaorta, pe-
ro quizd mas insegura con la valvula y las anastomosis
coronarias.

* Situaciones de coronaria unica®/coronaria intramu-
ral: sutura a la neoaorta sin movilizacion completa
del bot6n coronario, con parche de ampliacion de pe-
ricardio, etc.
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FIGURA 4. Técnica quirtirgica. A: seccion de arterias y Lecomp-
te. B: anastomosis bot6n coronario a neoaorta. C: neopulmonar
con parche posterior de pericardio autdlogo.
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FIGURA 5. Técnica de Jatene (cortesia del Dr. E. Villagra).

* By pass con arteria subclavia) en caso de “rescate co-
ronario” si se produce algtin percance grave con alguna
de las anastomosis coronarias.

POSTOPERATORIO

Se mantendrd una perfusion estindar de dopamina en-
tre 5-10 pg/kg/min, milrinona 0,4-0,8 pg/kg/min y bloqueo
o mediante urapidilo.

Las entradas de liquidos se reduciran al 50% de las ne-
cesidades basales. Si la diuresis es inferior a 1-1,5 ml/kg/h a
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pesar de furosemida en perfusion i.v., iniciar dialisis perito-
neal.

El dato hemodinamico mds importante es la presion
de auricula izquierda (PAT), debe mantenerse entre 5 y 8 mm
Hg. La tension arterial (TA) sistolica oscilara entre 50 y
60 con medias de 40 mm Hg. las primeras 24 horas. PAI >
de 10 mm Hg y/o TA sistélica > de 70-80 mm Hg. son con-
traproducentes al ocasionar distension del VI, insuficiencia
mitral funcional, edema agudo de pulmén y aumento del
sangrado. Se tratardn con aumento de la vasodilatacion sis-
témica. Se realizaran gasometrias arteriales y venosas hora-
rias durante las 6 primeras horas incluso con el paciente es-
table, para espaciarlas a cada 2-4 horas posteriormente.

RESULTADOS

Hospitalarios
La reparacion de la TGA con septo intacto (TGA sim-

ple) es el principal marcador de calidad de un programa de
cirugia cardiaca neonatal. Exige esfuerzo y coordinacion
por parte de cirugia cardiaca, cardiopediatria, neonatolo-
gia, anestesistas y reanimadores postoperatorios. Son nu-
merosas las vias clinicas que logran estancias hospitalarias
de 7-10 dias tras la cirugia.

La mortalidad hospitalaria es segtin la escala RACHS-1
del 8,5% para la TGA simple (categoria 3). La principal
causa de muerte es la disfuncion del VI, aguda o subaguda,
consecuencia de algun defecto técnico en la traslocacion co-
ronaria. En algunas “instituciones de bajo riesgo para el
switch” la mortalidad esta entre el 2 y el 7%, sin incremen-
tarla la presencia de CIV asociada?. En el resto de centros
la mortalidad para la TGA compleja, de nuevo segun la es-
cala RACHS, es del 19,4%.

Son factores de riesgo cardiacos que aumentan la mor-
talidad quirtrgica:

e Toda la CI o alguna de sus ramas nace del seno I, y
especialmente si en esta situacion se hace anterior pa-
sando entre los dos grandes vasos.

e Presencia de CIV multiples u otra anomalia cardiaca ma-
yor asociada (CoA, ITAo).

Extracardiacos: presencia de otra malformacion congé-
nita mayor, prematuridad, peso inferior a 2,2-2,0 kg.

Tardios para la TGA simple

e Lamayoria de los pacientes a largo plazo se encuentran
asintomaticos y sin medicacion, pero precisardn revisio-
nes cardioldgicas de por vida. La supervivencia a 10 afios
en las “instituciones de bajo riesgo”, incluida la mor-
talidad hospitalaria, es superior al 90%, con fraccion de
eyeccion del VI normal.

e La complicacion mas frecuente es la estenosis pulmonar,
de resolucion hemodindmica intervencionista o quirtr-
gica (entre el 2-5% necesitaran reintervencion quirdrgi-
ca en los 10 primeros afios) (Fig. 6).
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FIGURA 6. Angio-RM con reconstruccion 3D, vision craneal. Po-
demos apreciar la morfologia y disposicion habitual de las arte-
rias pulmonares abrazando a la aorta ascendente en el switch ar-
terial con maniobra de Lecompte. Lo mds frecuente es la
disminucion del didmetro anteroposterior de una o ambas arte-
rias.

e Otras lesiones residuales a 5-10 afios: insuficiencia aor-
tica +/- dilatacion de la raiz es inexistente o trivial en el
60%, leve en el 35% y moderada-severa en un 5%. Es
previsible que con el paso del tiempo esta secuela empe-
ore, pues es, al fin y al cabo, una raiz pulmonar la que
queda como neoaorta sistémica. En controles angiogra-
ficos tardios aparecen oclusiones o estenosis coronarias
en asintomaticos entre el 3 y el 8%. Estd por definir el
papel diagnostico del TC multidetector"® en la detec-
cion de estos problemas, pero las primeras publicacio-
nes parecen prometedoras.

Arritmias supraventriculares, a diferencia de lo que acon-
tece en las correcciones auriculares, se observan solo en el

3% (Tabla 1).

CONCLUSION

Frente a las correcciones fisioldgicas (Senning y Mus-
tard) la correccion anatomica (Jatene o switch arterial) ha
mejorado significativamente la supervivencia inicial y tar-
dia de la TGA simple, ademds de la calidad de vida de los
pacientes.

La de la TGA compleja es mas dificil de evaluar por la
heterogeneidad del grupo. Técnicas recientes, como el avan-
ce adrtico en situaciones de obstruccion en el arco, o el res-
cate de otras, como el Nikaidoh con algunas modificacio-
nes en sustitucion del Rastelli (supervivencia solo del 50%
a 20 afnos) para la TGA+CIV+EP, pueden aportar mejoria
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TABLA 1. Diagnéstico diferencial por la clinica

Auriculares Anatémica
Mortalidad prerreparacion 10% Casi 0%
Mortalidad hospitalaria 8,5% 8,5%
Supervivencia 80% a 20 afios*™ > 90% a 10 anos
Disfuncién VI Si No
Arritmias >50% a 20 afos 3% a 10 afos
Lesion residual Si Si
Alta definitiva Nunca Nunca

* Sin contemplar la mortalidad prerreparacion

en los resultados a largo plazo de las formas mds comple-
jas de TGA4),

Dado que el Jatene tampoco consigue en todos los ca-
sos la curacion de la lesion, al existir lesiones residuales en
las formas simples y secuelas obligadas en las complejas,
consideramos mas apropiado el término reparacion ana-
tomica que el de correccion.
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ARTICULO ORIGINAL

Tratamiento quirtrgico del estrefimiento infantil

RESUMEN

Solamente el 5% de los casos de estrefiimiento infantil
son susceptibles de tratamiento quirargico. El 95% son de
causa funcional y se tratan con medidas conservadoras. Los
que tienen causas organicas se pueden beneficiar de la ciru-
gia, fisuras, fistulas, estenosis anales, hipertonia esfinteria-
na vy, sobre todo, la enfermedad de Hirschsprung. Esta se
caracteriza por la ausencia de elementos neuronales en la
pared del recto y colon y necesita una reseccion de la zona
aganglionica con posterior anastomosis de la zona normal
al ano. La técnica quirtrgica ha evolucionado en estos ulti-
mos afios y en la actualidad se prefiere utilizar la técnica de
de la Torre o descenso transanal en la que se extirpa el co-
lon enfermo a través del ano sin necesidad de laparoto-
mia. Se revisa el tratamiento empleado en 100 casos conse-
cutivos de enfermedad de Hirschsprung operados en nuestro
Servicio del Hospital La Paz entre 1990 y 2005 y sus re-
sultados. En la actualidad la tendencia es realizar la cirugia
cada vez mas precoz y menos invasiva.

Palabras clave: Estrefiimiento infantil; Hirschsprung.

ABSTRACT

About 95% of constipation in infancy is due to func-
tional problems, whereas 5% of the cases are caused by or-
ganic problems, and must be treated by surgery. These cas-
es include anal fissures, phistulas, anal stenosis and
Hirschsprung disease.Surgical treatment of Hirschsprung
disease consists of pull through of the ganglionic colon with
the resection of the aganglionic segment. The surgical tech-
nique has changed during the last five years and we current-
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ly perform the De la Torre procedure. This operation uses
the transanal approach without laparotomy. One hundred
consecutive cases of Hirschsprung disease were studied in
our paediatric surgical service Children’s Hospital La Paz
between 1990 and 2005. Nowadays we usually operate the
patients earlier and with non invasive technique.

Key words: Pediatric Constipation; Hirschsprung disease.

El estrefiimiento se define como un retraso o dificultad
en la defecacion que se prolonga al menos dos semanas.
Es un problema muy frecuente en el nifio que puede acom-
panarse de retencion de heces con o sin encopresis. Repre-
senta del 3 al 5% de las visitas al pediatra.

La frecuencia normal de las deposiciones varia con la
edad. Durante la primera semana de vida los nifios tienen
una media de cuatro deposiciones al dia, gradualmente va
disminuyendo hasta 1,7 a los 2 afios para estacionarse en
una deposicion diaria a los 4-5 afios.

El 95% de los casos de estrefiimiento son de origen idio-
patico. Las causas orgdnicas incluyen anomalias anatomi-
cas y diferentes trastornos neuroldgicos, endocrinos y me-
tabolicos (Tabla 1).

En el periodo neonatal el estrenimiento verdadero se de-
be con mayor frecuencia a enfermedad de Hirschsprung,
pseudoobstruccion intestinal o hipotiroidismo.

El estrefiimiento funcional tiene varios factores desen-
cadenantes: constitucionales, hereditarios, psicologicos, edu-
cacionales, dietéticos, dolor a la defecacion, etc. Muchas ve-
ces el origen del problema es una dieta con escasos residuos
y bajo contenido hidrico, y mejora al incluir frutas, verdu-
ras o mayor cantidad de liquido.

A veces el estrefiimiento se debe a fisuras anales pro-
ducidas por la distension de la unién cutaneomucosa. Esta
lesion, que es muy dolorosa, inhibe el deseo defecatorio re-
trasando la evacuacion, las heces se endurecen y aumenta
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TABLA 1. Causas de estrefiimiento crénico

1. Estrefiimiento funcional
Factores constitucionales y hereditarios (inercia cdlica)
Trastornos cognitivos
Déficit de atencion
Dieta con escasos residuos y bajo contenido hidrico

2. Secundario a lesiones anales
Fisura anal
Ano anterior
Fistula perianal
Estenosis anal
Hemorroides

3. Anomalias nerviosas o musculares intestinales
Enfermedad de Hirschsprung
Pseudoobstrucion intestinal cronica
Displasia neuronal

4. Defectos de la médula espinal
Médula anclada
Espina bifida

5. Trastornos metabolicos
Hipopotasemia
Hipercalcemia
Hipotiroidismo
Diabetes mellitus
MEN IIb

6. Trastornos intestinales
Enfermedad celiaca
Intolerancia a las proteinas de la leche de vaca
Fibrosis quistica
Enfermedad inflamatoria intestinal (estenosis)

7. Inducido por drogas
Anticolinérgicos
Narcoticos
Antidepresivos
Intoxicacion por vitamina D
Intoxicacion por plomo
Antiacidos
Metilfenidato

8. Enfermedades del tejido conjuntivo
Lupus eritematoso sistémico
Esclerodermia

el riesgo de perpetuar la fisura cada vez que se produce la
defecacion.

El estrefiimiento puede conducir a la ampliacion de la
capacidad del reservorio rectal. La presencia de heces volu-
minosas y endurecidas en el recto hace dificil la evacuacion.
La distension del colon y del recto disminuye la sensibilidad
del reflejo de la defecacion y la eficacia de la peristalsis. El
contenido acuoso del colon proximal se puede filtrar a tra-
vés y alrededor de las heces duras retenidas y es eliminado
por el recto sin que el nifio se de cuenta. Esta encopresis in-
voluntaria se puede confundir con diarrea. Los casos gra-
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ves y de larga evolucion se pueden acompaiiar de estasis en
el sistema urinario.

El tratamiento del estrefiimiento cronico consiste en edu-
car, desimpactar, prevenir la reacumulacion de heces y re-
conducir hacia un habito intestinal normal.

ESTRENIMIENTO FUNCIONAL.
TRATAMIENTO QUIRURGICO

El estrefiimiento funcional rara vez nos lleva al tratamien-
to quirargico. Esto ocurre solamente en situaciones en las que
el manejo del enfermo es imposible. Generalmente se plantea
en los nifios en la edad puberal en nifos con encopresis, a ve-
ces con una fisura anal afiadida y generalmente en el contex-
to de una mala relacion familiar o fracaso escolar. El nifio re-
tiene heces, no evacua lo suficiente y mancha el calzoncillo
con regularidad. En estos casos si el tratamiento médico con
enemas y dieta no es efectivo nos vemos obligados a actuar
quirdrgicamente sobre el esfinter anal que suele estar hiper-
tonico, el recto dilatado y con problemas de sensibilidad en
la ampolla rectal, detectados en la manometria"-2.

Para estos enfermos tenemos tres posibilidades qui-
rurgicas:

Dilatacion anal forzada bajo anestesia. Ayudada con ene-
mas de limpieza en los dias posteriores a la intervencion sue-
le ser efectiva los primeros meses, aunque si las causas del es-
trefiimiento no se han resuelto suele recidivar y es necesario
repetir el tratamiento.

Empleo de toxina botulinica. Se aprovecha su efecto rela-
jante sobre el esfinter externo y se inyecta en los cuatro pun-
tos cardinales del esfinter. Su efecto suele ser beneficioso du-
rante los seis primeros meses y luego es necesario repetirlo.

Esfinteromiotomia. En este caso se secciona el esfinter
interno, es decir, la propia pared del recto en una longitud
de 4 cm, tomandose un fragmento para biopsia, con lo que
desaparece la hipertonia del esfinter y facilita la evacuacion.

Tratamiento de la fisura anal

El tratamiento de las fisuras, que condicionan con fre-
cuencia el estrefiimiento infantil debe ser conservador en la
gran mayoria de los casos. Solamente cuando nos provo-
quen problemas de manejo del tratamiento médico pode-
mos actuar de forma quirtirgica, pero no siempre es efecti-
va la técnica de cauterizacion de la misma.

Tratamiento de la fistula perianal

En este caso y si ademds se acompaiia de estrefiimiento
a causa de la defecacion dolorosa si esta indicado el trata-
miento quirtrgico que consiste en la puesta a plano de la
fistula que suele acompaifiarse de curacion definitiva.

Tratamiento de las hemorroides infantiles

Son muy poco frecuentes, a veces son sintomas de una
enfermedad mds importante (hipertension portal), pero cuan-
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do son de etiologia desconocida y provocan estrefiimiento
es mejor optar por el tratamiento conservador hasta la edad
adulta.

Ano anterior

Es una anomalia bastante frecuente en las nifias. La po-
sicion del ano estd muy cerca de la vulva y esto provoca es-
treflimiento importante en los primeros afios de la vida. Mds
tarde estas nifias realizan la defecacion inclinindose hacia
delante para evitar el angulo que presenta el recto en su sa-
lida hacia el periné. Excepcionalmente tiene indicacion qui-
rurgica.

ESTRENIMIENTO SECUNDARIO

A MALFORMACIONES CONGENITAS

DEL INTESTINO

Enfermedad de Hirschsprung o megacolon aganglionico
Se trata de un trastorno de la evacuacion intestinal cau-

sado por la ausencia congénita de células nerviosas en los

ganglios intramurales (mientérico y submucosos) del in-

testino distal que da lugar a una falta de propagacion del

peristaltismo célico y a una falta de relajacion refleja del es-

finter interno.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La etiologia es desconocida. El mecanismo por el cual
no existen neuronas intramurales se explicaria por la deten-
cion en la migracion neuroblastica desde la cresta neural
hasta la pared intestinal y/o una falta de asentamiento de
dichos neuroblastos por algunas caracteristicas molecula-
res de la matriz tisular del intestino primitivo que impedi-
rian su colonizacion. Como la emigracion neuronal lleva
siempre direccion craneocaudal la porcion afectada es siem-
pre la mds distal del tubo digestivo se extiende desde el ano
en sentido proximal hasta una distancia variable y acaba en
un colon dilatado con inervacion normal.

Los procesos axonales de los nervios extrinsecos entran
y se dispersan en el intestino estimulando la contraccion y
al no existir la oposicion de las células ganglionares provo-
can una obstruccion funcional del tramo aganglionico. Es-
ta inervacion axonal de la mucosa es anormal y podria in-
fluir en la capacidad secretora y absortiva del intestino y en
la aparicion de enterocolitis. La espasticidad en las regiones
aganglionicas se podria deber a un déficit del 6xido nitri-
co por disminucion de la 6xido-nitrico sintasa.

GENETICA

La enfermedad de Hirschsprung se incluye en las neuro-
cristopatias simples. Es una malformacién multifactorial,
poligénica, autosdmica dominante de penetracion incom-
pleta dependiendo del sexo y expresividad variable. Se han
visto alteraciones en los cromosomas 2, 10 y 13 y se han
identificado mutaciones en diversos genes, tanto en la en-
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fermedad de Hirschsprung aislada como la asociada a otras
malformaciones: RET, GDNF, NTN, EDNR-B, EDN3,
ECE1, PHOX2b, SOX10, PAX3, SMADIP1, ZBEX1B®),

CLASIFICACION, FRECUENCIA Y ANOMALIAS
ASOCIADAS

La forma cldsica y mds frecuente (85% de los casos) com-
prende el recto y el sigmoide y se considera un segmento
corto. Serfa ultracorto si solo ocupa unos centimetros yux-
taanales y de segmento largo si el aganglionismo va més alla
de la union rectosigmoidea. En los casos en que todo el
colon esta afectado hablamos de aganglionismo colico to-
tal, e incluso hay casos muy graves en los que se afecta to-
do el intestino delgado.

La frecuencia oscila entre 1/5.000 y 1/8.000 nacidos vi-
vos. Es mds frecuente en la raza blanca y en recién nacidos
a término. En las formas cortas es cuatro veces mds frecuen-
te en el vardn, en las formas largas la proporcion practica-
mente se iguala 1:1. Existen antecedentes familiares en un
7% de los casos llegando hasta el 20% el riesgo de padecer
la enfermedad para varones cuya hermana tenga enferme-
dad de segmento largo.

Se han descrito numerosas anomalias congénitas asocia-
das a la enfermedad de Hirschsprung: sindrome de Down,
displasia neuronal, malformaciones uroldgicas, sindrome
de Waardenburg, sindrome de Ondine, cardiopatia.

CLINICA

El sintoma principal es el estrefiimiento que se inicia
en el periodo neonatal con un retraso en la eliminacion
del meconio, que el 99% de los neonatos sanos a término
eliminan en las primeras 48 horas de vida. La clinica varia
segtin la edad.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL RECIEN
NACIDO Y DEL LACTANTE

Suele tratarse de un neonato a término, de buen peso
(solo el 10% son prematuros o bajo peso) con retraso en la
evacuacion meconial. La enfermedad puede seguir su curso
durante semanas o meses instaurandose un cuadro de estre-
fiimiento pertinaz que se alterna ocasionalmente con episo-
dios de diarrea y distension intestinal o bien evolucionar ra-
pidamente en los 2 6 3 primeros dias de vida hacia un cuadro
de obstruccién intestinal baja con gran distension abdo-
minal y vomitos biliosos.

Alrededor de un tercio de los neonatos desarrollan en-
terocolitis, complicacion grave y la causa mas frecuente de
muerte por esta enfermedad. El aumento de la presion in-
traluminal en el intestino dilatado hace que disminuya la
perfusion sanguinea de la pared y que aparezcan ulceras en
la mucosa. El estancamiento permite el sobrecrecimiento e
invasion bacteriana (Clostridum difficile) que origina dia-
rrea de tipo paraddjico. Los sintomas de la enterocolitis son:
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fiebre, diarrea acuosa, sumamente fétida, y distension ab-
dominal y puede evolucionar rapidamente hacia una sepsis
generalizada y perforacion intestinal®).

En el examen fisico del recién nacido con enfermedad
de Hirschsprung llama la atencion la distension abdominal
y la ampolla rectal vacia al realizar un tacto rectal. El pa-
so de aire y heces después del examen digital del recto es ca-
racteristico y, a veces, suficiente para que disminuya visible
e inmediatamente la distension.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL NINO
MAYOR

Se presenta como un cuadro de estrefiimiento pertinaz
en el que la urgencia para defecar esta ausente, no aparece
encopresis, el recto se encuentra vacio, la distension abdo-
minal es inmensa con pérdida muscular en extremidades e
importante malnutricion.

El tacto rectal es muy demostrativo. La ampolla rectal
estd vacia, estrecha, adherente y con la punta del dedo lle-
gamos a una gran cavidad que puede contener heces en gran
cantidad, liquido y gases.

Diagnéstico

Los métodos cldsicos para diagnosticar la enfermedad
de Hirschsprung son el enema opaco, la manometria ano-
rrectal y la biopsia rectal por succion.

Manometria anorrectal. La prueba consiste en provocar
una distension rectal inflando el bal6n de una sonda espe-
cialmente disefiada que permite estudiar los cambios que es-
ta accion produce en el esfinter anal. Normalmente la dis-
tension rectal provoca la relajacion del esfinter interno (reflejo
inhibidor anorrectal). En la enfermedad de Hirschsprung
hay ausencia del reflejo inhibidor anorrectal, el esfinter no
se relaja, mantiene su presion e incluso puede aumentarla.
En manos expertas y con los medios adecuados es una prue-
ba fiable con una sensibilidad del 98% para el diagnédstico
de la enfermedad de Hirschsprung. Cabe sefalar que algu-
nos nifios estrefiidos de larga evolucion pueden tener una
ampolla rectal muy distendida con gran acumulo de heces
y la distension del balon puede que no provoque reflejo
inhibidor. Serian falsos positivos.

Biopsia rectal por succion. El diagnéstico definitivo lo
realizamos con el estudio histolégico. Se toman dos mues-
tras a 4 y 8 cm del margen anal. Los hallazgos son: ausencia
de células ganglionares tefiidas con hematoxilina-eosina en
el plexo submucoso superficial de Meissner, incremento e hi-
pertrofia de fibras nerviosas en la submucosa y la demostra-
cion histoquimica de un aumento de la actividad de la ace-
tilcolinesterasa, con la tipica imagen de enrejado por tincion
de las fibras colinérgicas que llegan hasta la mucosa‘®).

La biopsia rectal por succién no requiere anestesia ge-
neral, practicamente no existen complicaciones y se puede
repetir si fuera necesario.
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En el momento de la intervencion quirtrgica se hacen
biopsias que incluyen toda la pared pudiendo estudiar el
plexo mientérico de Auerbach. Se confirma el diagnostico,
la extension de la enfermedad o si existe una displasia neu-
ronal asociada.

Enema opaco. Los estudios radioldgicos nos ayudan a
delimitar la longitud del segmento afectado. En la placa sim-
ple podemos ver la dilatacion del colon, el recto vacio y a
veces signos de obstruccion. El enema opaco debe reali-
zarse con poca cantidad de contraste y sin preparacion pre-
via. Se puede ver la zona estrecha que se extiende desde el
ano en sentido proximal seguida por una zona de transicion
en forma de embudo para llegar hasta una zona dilatada.
El tramo estrecho en muchos casos tiene una apariencia den-
tada, el sigma se desvia a la derecha y en la porcion dilata-
da vemos el signo de “pilas de monedas” o yeyunizacion del
colon. Es importante realizar un control a las 24 horas en
el que podemos ver una retencion del contraste y a veces
mejor dibujada la zona aganglionica (Tabla 2).

Tratamiento quirtirgico de la enfermedad
de Hirschsprung

Una vez diagnosticada la enfermedad de Hirschsprung
el tratamiento quirtrgico es el tratamiento de eleccion. La
técnica quirtrgica a seguir va a depender de varios factores:
e Laedad al diagnostico.

* Los sintomas del comienzo de la enfermedad.
e Lalongitud del segmento afectado.

Hay pacientes que presentan una obstruccion intestinal
en el periodo neonatal inmediato con o sin perforacion in-
testinal y son diagnosticados de aganglionismo cdlico du-
rante la laparotomia. En estos casos el tratamiento de elec-
cion es la derivacion intestinal de acuerdo con el resultado
de las biopsias que se deben realizar a la vez que la lapa-
rotomia para asegurar al neonato una correcta evacuacion
fecal durante los primeros meses de la vida. Pasados 4 a 6
meses se puede realizar la intervencion definitiva que con-
siste en la reseccion del segmento intestinal afectado y el
descenso del colon normal con su anastomosis al ano. En
estos casos esta intervencion se realiza por laparotomia y
puede variar la técnica en funcion de la longitud del seg-
mento aganglionico y de la preferencia del cirujano.

Otros pacientes ain cuando son diagnosticados de en-
fermedad de Hirschsprung en el periodo neonatal, se bene-
fician durante un tiempo del tratamiento médico (nursing)
para conseguir una evacuacion fecal efectiva. Son casos en
los que el aganglionismo no es extenso, generalmente esta
afectado el recto y la union rectosigmoidea y pueden espe-
rar unos meses a la intervencion definitiva. En estos casos
se realiza una técnica novedosa, descrita por un cirujano
mejicano que extirpa la zona aganglionica a través de una
incision perirrectal. Es el llamado descenso transanal y no
necesita laparotomia. Esta técnica se puede realizar en los
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TABLA 2. Diagnéstico diferencial por la clinica

Estrenimiento funcional

Enfermedad de Hirschsprung

Inicio al nacimiento Raro
Enterocolitis No

Tamafio de las heces Voluminosas
Encopresis Frecuente
Retraso ponderal Raro
Ampolla rectal Llena

Tono del esfinter Variable
Obstruccién intestinal Rara

Enema
Manometria rectal

Biopsia rectal Células ganglionares normales

Recto dilatado. No zona de transicién
Relajacion del esfinter anal interno normal

Frecuente

Posible

Acintadas o normales

No

Frecuente

Vacia/angosta

Elevado

Frecuente

Recto adelgazado. Zona de transicion

Ausencia de relajacion del esfinter interno
Ausencia de células ganglionares. Hipertrofia de
troncos nerviosos. Aumento de acetilcolinesterasa

primeros meses de la vida y sus resultados son similares a
las técnicas tradicionales”.

Hay pacientes que presentan estrefiimiento cronico des-
de el nacimiento que incluso se alterna con diarreas y que a
veces al mes de vida y tras la realizacion de un enema opa-
co se muestra un aganglionismo muy extenso que no ha da-
do sintomas tan evidentes como los aganglionismos cortos.
Suelen afectar a todo el colon y el tratamiento de esta en-
fermedad lleva consigo la extirpacion de todo el colon con
descenso del ileon al ano. Estas formas son con frecuencia
familiares y en estos casos el estudio genético puede darnos
alguna luz sobre el origen de la enfermedad.

El empleo de las técnicas laparoscopicas ha abierto tam-
bién gran niimero de posibilidades en el tratamiento quirtr-
gico de esta enfermedad, aunque en la actualidad y ante un
caso de aganglioniso rectosigmoideo y sin derivacion pre-
via, el tratamiento de eleccion es el descenso transanal.

Casuistica y resultados

Hemos analizado los resultados en el tratamiento de 100
casos consecutivos intervenidos en nuestro Servicio del Hos-
pital Infantil La Paz durante los afios 1990 al 2005. Han si-
do 74 nifios y 26 nifias con un peso al nacimiento de media
de 3.200 g (rango 1.500-4.000 g). La edad al diagndstico
fue de 101 dias de media. Se entiende aqui el diagndstico de
confirmacion, clinico, manométrico y la confirmacion ana-
tomopatoldgica por biopsia. El tratamiento quirdrgico se
ha ido realizando de forma mds temprana en los tltimos
anos. Asi, para un aganglionismo rectosigmoideo que ha-
ce 15 anos realizibamos al afio, ahora lo hacemos a los 4
meses. Asimismo, el nimero de derivaciones intestinales pre-
vias a la intervencion definitiva, ha disminuido de forma
creciente. En esto 100 casos encontramos las siguientes ano-
malias asociadas: 6 casos de trisomia 21, 1 sindrome de
Wandemburg, 5 anomalias digestivas, 1 hernia diafragma-
tica congénita y 2 cardiopatias congénitas; 65 de los cua-
les correspondieron a formas rectosigmoideas, 26 al colon
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izquierdo y transverso, 5 a aganglionismos célico totales y
4 a aganglionismo intestinales amplios. Tres casos fallecie-
ron por complicaciones neonatales entre los casos mds gra-
ves. Los resultados a largo plazo fueron como ocurre en to-
das las series, de un 86% de buena continencia y vida
normal, un 11% que mancha ocasionalmente el calzonci-
llo, y un 3% que mancha habitualmente y tiene proble-
mas de incontinencia. Sin embargo, hemos constatado, co-
mo hacen otros autores, que a muy largo plazo la continencia
mejora considerablemente y los enfermos se adaptan a sus
limitaciones para llevar una vida normal.

PSEUDOOBSTRUCCION CRONICA INTESTINAL

La pseudoobstruccion cronica intestinal (SCI) es un cua-
dro clinico caracterizado por episodios recurrentes de sig-
nos y sintomas de oclusion o suboclusion intestinal en au-
sencia de impedimento mecanico evidenciable.

La SCI puede ocurrir como una enfermedad primaria
o ser secundaria a un gran nimero de trastornos que alte-
ran, de forma transitoria o permanente, la motilidad in-
testinal. Esta alteracion representa un amplio espectro de
trastornos patoldgicos, desde una actividad mioeléctrica
anormal hasta anomalias de los nervios (neuropatia visce-
ral) o de la musculatura (miopatia visceral) del intestino. La
forma de presentacion puede ser familiar o esporadica. La
mayoria de las formas congénitas de la SCI ocurren espo-
radicamente. Los pacientes con formas autosémicas de pseu-
doobstrucion tienen expresiones variables de la enferme-
dad. La pseudoobstrucion adquirida puede seguir a episodios
de gastroenteritis aguda presumiblemente debido al dafio
del plexo mientérico.

En la mayoria de los casos de pseudoobstrucion con-
génita puede demostrarse anomalias de la musculatura o los
nervios.

En la miopatia visceral la alteracion reside en la muscu-
latura lisa del intestino. Se caracteriza por presentar cam-
bios que consisten en degeneracion de las células muscula-
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res lisas y reemplazamiento por tejido fibroso. La conse-
cuencia es una contractilidad ordenada, pero débil e inefec-
tiva. Puede asociarse a afectacion de la musculatura lisa
de otras localizaciones.

La neuropatia visceral engloba procesos que pueden afec-
tar a cualquier eslabon de la regulacion nerviosa del intes-
tino desde el plexo mientérico al sistema nervioso central. Se
caracteriza por presentar unas contracciones eficaces, pero
con un patron desorganizado y no propulsivo. Cuando afec-
ta al sistema nervioso entérico se caracteriza por cambios de-
generativos con alteraciones en el nimero o en la morfolo-
gia (hipo o hiperganglionismo) de las neuronas del plexo
mientérico rodeadas o no de infiltrado inflamatorio.

Mas de la mitad de los nifios con pseudoobstrucion con-
génita presentan sintomas en los primeros meses de vida,
dos tercios de los cuales son prematuros y cerca del 40%
tiene una malrotacion intestinal. La distension abdominal
y los vomitos son los sintomas mds frecuentes (75%). El es-
trefiimiento, el retraso del crecimiento y el dolor abdomi-
nal ocurren en alrededor del 60% de los pacientes y la dia-
rrea en el 30-40%. Los sintomas tienen fases de exacerbacion
y remision. Puede asociarse patologia del tracto urinario,
como anomalias (megavejiga, megauréter) e infeccion recu-
rrente.

El diagnostico se basa en la presencia de sintomas com-
patibles en ausencia de obstruccion anatémica. Las radio-
grafias simples de abdomen demuestran niveles hidroaére-
os en el intestino delgado. En los estudios con contraste
observamos lentificacion del transito intestinal y microco-
lon en los neonatos. La motilidad esofdgica es anormal en
casi la mitad de los casos. Si el intestino superior esta afec-
tado hay alteracion en el vaciamiento gastrico y en la mo-
tilidad duodenoyeyunal. La motilidad anorrectal es normal,
y diferencia la pseudoobstrucion de la enfermedad de
Hirschsprung. La biopsia intestinal profunda puede mos-
trar la afectacion de las capas musculares y las anomalias
del plexo mientérico.
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El soporte nutricional es el eje principal del tratamien-
to en la pseudoobstruccion. Algunos pacientes pueden man-
tenerse con dietas orales selectivas, otros con la adminis-
tracion de complementos enterales intermitentes, y un alto
porcentaje (30-50%) requiere alimentacion parenteral a
largo plazo. Hay que prestar principal atencion al trata-
miento de la sobreinfeccion bacteriana intestinal y a las
infecciones del tracto urinario. Algunos ninos se benefi-
cian de ileostomias o colostomias descompresivas. La co-
lectomia con anastomosis ileorrectal serviria en los casos
en los que el trastorno de motilidad se confinara al colon.
En pacientes seleccionados puede ser util el trasplante in-
testinal ®),
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Laparoscopia en urologia infantil
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RESUMEN

El empleo de la laparoscopia en la urologia pedidtrica
se ha extendido de forma significativa en los tltimos afios.
Los beneficios de la laparoscopia estan bien definidos, acor-
ta la estancia hospitalaria, produce una recuperacion mds
rapida y ofrece un mejor resultado estético. La orquidope-
xia y la nefrectomia laparoscopica son procedimientos am-
pliamente aceptados y se ofrecen como alternativas a la ci-
rugia abierta. Aquellos procedimientos que demandan una
mayor dependencia técnica, tales como la pieloplastia, la ci-
rugia reconstructiva vesical y la reimplantacion ureteral, se
realizan en centros especialmente equipados y estan a la es-
pera de determinar sus beneficios potenciales.

Palabras clave: Laparoscopia; Pediatria; Orquidopexia; Ne-
frectomia.

ABSTRACT

The use of laparoscopy in pediatric urology has suffered
growth significantly over the last years. The benefits of la-
paroscopic procedures are well defined, shorter hospitaliza-
tion, quicker return and aesthetic advantages. Laparoscop-
ic orchiopexy and nephrectomy are become widely accepted
as alternatives to open surgery. More technically demand-
ing procedures, such as laparoscopic pieloplasty, bladder re-
construction and ureteral reimplantation are being performed
at specially equipped centers and have not yet specified its
potential benefits.

Key words: Laparoscopy; Pediatric; Orchiopexia; Nephrec-
tomy.
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INTRODUCCION

La endourologia pediatrica, y en particular la laparos-
copia es uno de los campos de la cirugia que mas ha cam-
biado en los dltimos afios, y son numerosos los procedimien-
tos que se realizan con esta técnica.

La laparoscopia fue introducida en la urologia pedidtri-
ca a finales de los anos 70 al descubrirse su utilidad en la
evaluacion de los testiculos no palpables!!.

La laparoscopia es bien tolerada por los nifios y sus re-
sultados son satisfactorios. El porcentaje de complicaciones
es del 1,2% vy el indice de reoperacion es del 0,4% . Los
cambios hemodindmicos y respiratorios que se pueden de-
tectar durante su realizacion se deben al efecto mecanico del
neumoperitoneo y a la absorcion de CO,, pero estos cam-
bios no llegan a ser significativos si se mantiene una presion
intraperitoneal entre 10-12 mm Hg®.

Se ha demostrado que existe capacidad técnica para lle-
var a cabo una larga lista de procedimientos uroldgicos (Ta-
bla 1) y que, ademas, esta capacidad esta estrechamente re-
lacionada con la mejora del instrumental y la tecnologia.

Los beneficios de la laparoscopia en la urologia pedié-
trica han de ser los mismos que los de cualquier cirugia
minimamente invasiva. Estos son: acortar la estancia hos-
pitalaria, conseguir una recuperacion mds rapida y un
resultado estético mejor. Sin embargo, estos beneficios
no son tan evidentes, en los nifios, como los observados
en los adultos.

En este articulo revisamos las indicaciones y limitacio-
nes de los procedimientos laparoscopicos que se realizan,
hoy dia, en la urologia infantil.

INDICACIONES

Cuando hablamos de cuales son las indicaciones de la
laparoscopia en la urologia pedidtrica, nos estamos refirien-
do a qué procedimientos uroldgicos hacemos con esta téc-
nica, y no a la indicacion del tratamiento propio del proce-
$0 que queremos tratar. La técnica que elegimos para llevar
a cabo un tratamiento no debe condicionar su indicacion.
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TABLA 1. Procedimientos laparoscopicos en urologia
pedidtrica

Procedimientos laparoscopicos en urologia pediatrica

¢ Gonadectomia

¢ Nefrectomia total y parcial
Adrenalectomia

Exéresis de utriculo prostatico y restos Mullerianos
Varicocelectomia

Litectomia

Orquidopexia

Pieloplastia

Reimplantacién ureteral
Reconstruccion vesical
Derivacion urinaria continente

Aunque la orquidopexia, la nefrectomia total o la ne-
frectomia parcial son indicaciones firmemente estableci-
das®%, existen otros procedimientos de cirugia urologica
reconstructiva que tienen una dependencia técnica mayor y
que se estan realizando en centros con un importante desa-
rrollo tecnoldgico, a la espera de que se defina en ellos el
verdadero valor de la laparoscopia.

Testiculos no palpables

Un 3% de los testiculos no descendidos son no palpa-
bles. Es una de las aplicaciones de la laparoscopia pe-
didtrica mejor descrita y mas util®®). En general, si un ni-
fio presenta un testiculo no palpable, el protocolo a seguir
debe ser la exploracion bajo anestesia general, y si el tes-
te se palpa, realizar la orquidopexia via inguinal, pero si
no se palpa, entonces pasaremos a realizar la laparosco-
pia (Fig. 1).

La visualizacion de un testiculo viable, puede permi-
tirnos realizar la orquidopexia en una sola etapa, es de-
cir, dejando los vasos espermdticos intactos. Esto solo pue-
de hacerse en nifios menores de dos afios y siempre que
la distancia entre el anillo inguinal interno y el testiculo
sea inferior a 2 cm. En nifilos mayores y cuando la distan-
cia entre el testiculo y el anillo inguinal interno es mayor
de 2 c¢m se realiza, en primer lugar, la seccion de los va-
sos espermaticos (primer tiempo de Fowler-Stephens) y se
pospone la orquidopexia para un segundo tiempo, trans-
curridos de 6 a 9 meses de la seccion de los vasos”). En
caso de no haber testiculo, puede evitarse la exploracion
inguinal.

Alteracion de la diferenciacion sexual

En pacientes con alteracion de la diferenciacion sexual
la laparoscopia nos va a permitir examinar las estructuras
genitales internas, asi como realizar biopsias diagndsticas o
incluso la exéresis gonadal si es preciso®),
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Laparoscopia

A

No testiculo

‘ VV. ciegos HVV esperméticos‘ ‘ Atrofia H Viable ‘

l
‘ Exploraci6n inguinal ‘ ‘ Orquiectomia /
/\

Fowler Stephens

‘ Teste H Restos testiculares ‘

' '
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FIGURA 1. Algoritmo para el tratamiento del testiculo no
palpable.

Nefrectomia

La nefrectomia ha sido el primer procedimiento im-
portante que se ha realizado en la urologia laparoscopica.
La primera nefrectomia pediatrica laparoscopica se reali-
z6 en el ano1992 y fue llevada a cabo por Ehrlich®),

La cirugia renal endoscdpica la podemos realizar des-
de una posicion anterior (transperitoneal) o desde un abor-
daje posterior (retroperitoneal). Cada abordaje tiene sus
ventajas y sus limitaciones. La nefrectomia laparoscopi-
ca transperitoneal nos proporciona mayor espacio de tra-
bajo, la orientacion es también mejor por las relaciones
anatémicas con otros 6rganos, y nos va a permitir reali-
zar otros procedimientos asociados cuando sea necesario.
En el abordaje retroperitoneal el acceso al rifon y los va-
sos renales es directo, no hay entrada en la cavidad peri-
toneal ni movilizacion cdlica, pero el espacio de trabajo es
mas limitado. Es importante seleccionar el abordaje de
acuerdo a la patologia que se vaya a tratar, la posicion del
rifién y la posibilidad de llevar a cabo otros procedimien-
tos?”. También hay que tener en cuenta las preferencias del
cirujano.

Nefrectomia laparoscopica transperitoneal (Fig. 2). Ge-
neralmente se utilizan tres puertos de entrada, aunque pue-
de ser necesario un cuarto para retraer el higado en el ca-
so de la nefrectomia derecha. Es fundamental localizar el
uréter para traccionar del mismo y exponer el hilio renal.
El control de los vasos renales puede realizarse con endo-
clips, electrocoagulacion, bisturi harménico o con ligadura
convencional. El abordaje transperitoneal permite una di-
seccion completa del uréter hasta la vejiga?.

Este abordaje esta especialmente indicado para rifiones
muy grandes como ocurre en la poliquistosis renal que, ade-
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FIGURA 2. Nefrectomia laparoscopica transperitoneal. Puer-
tos de entrada.

mds, con frecuencia requiere la nefrectomia bilateral y pue-
de asociarse la colocacion de un catéter para dialisis perito-
neal.

La nefrectomia retroperitoneoscopica se puede reali-
zar tanto en posicion de decubito prono como en decubi-
to lateral (Fig. 3). En ambas posiciones se necesita reali-
zar un espacio previo con la ayuda de un trocar de balon.
En posicion de prono'); el neumoperitoneo y el mismo
decubito hace que el rifion caiga anterior y lateral dando
una exposicion mejor del hilio renal. En posicion lateral
es preciso movilizar la reflexion peritoneal hacia la linea
media para evitar su lesion. En esta posicion se puede re-
alizar una diseccion del uréter mayor que en prono (has-
ta el cruce con los vasos iliacos), pero esta diseccion siem-
pre es menor que la que se puede realizar con el abordaje
transperitoneal.

El abordaje retroperitoneal? tiene la enorme ventaja
de poderse hacer en pacientes con cirugias abdominales
previas. El acceso al pediculo vascular es mas directo que
con el abordaje transperitoneal y acorta el tiempo opera-
torio.

Los rifiones pequefios, atréficos y los multiquisticos
(previa puncion de los quistes) se pueden extraer directa-
mente a través del puerto de mayor calibre (1,5-2 cm).

Cuando el rifién es muy grande y precisa ser troceado
para extraerlo, podemos introducir una bolsa laparoscopi-
ca dentro del espacio retroperitoneal, y una vez colocado
el rifién en su interior, lo troceamos y extraemos la bolsa
por el puerto de entrada de mayor calibre.
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En la experiencia del Hospital Infantil de la Paz, se han
realizado 87 nefrectomias totales por retroperitoneosco-
pia en pacientes con edades comprendidas entre 1y 16 afios.
Se han reconvertido 2 procedimientos a nefrectomia abier-
ta lo que supone un porcentaje de reconversion del 2,3%.
No hemos tenido complicaciones postoperatorias (Tabla 2).

Nefrectomia parcial laparoscopica

La nefrectomia parcial laparoscopica es el procedimien-
to mas util que ha surgido de la nefrectomia laparoscopica.
Principalmente la empleamos para el tratamiento de las ano-
malias de duplicacion!’>'4, Los principios basicos de la téc-
nica son los mismos, independientemente de la via de abor-
daje elegida (transperitoneal o retroperitoneal). La visualizacion
de los vasos renales polares es mejor con la laparoscopia que
con la cirugia abierta, y esto reduce el riesgo de dafio vascu-
lar al pielon restante.

No siempre es necesario realizar la nefrectomia parcial.
Si ambos pielones son funcionantes y existe ureterohidro-
nefrosis del pielon superior por ectopia ureteral, por ejem-
plo, puede realizarse una uretero-pielo anastomosis del uré-
ter superior al inferior.

Pieloplastia

Todavia no hay un criterio comun para decidir cuando
harfamos la pieloplastia laparoscopica. Se hace referencia a
que el candidato ideal para llevar a cabo la pieloplastia la-
paroscopica es el nifio mayor con una pelvis extrarrenal.

Tanto el abordaje transperitoneal™ como el retroperi-
toneal'® son factibles, pero hay una mayor tendencia hacia
la via transperitoneal. Esta ofrece mayor espacio de traba-
jo y reduce el tiempo operatorio, pero atn asi la curva de
aprendizaje es larga y se beneficia claramente del soporte
mecénico de la robética.

Cuando se trata de una hidronefrosis por un cruce vas-
cular, el uréter es disecado y dividido por debajo de la union
pieloureteral y se coloca por delante del vaso aberrante, sin
que requiera, dicho vaso, ninguna manipulacién. Estos va-
sos aberrantes irrigan con frecuencia dreas importantes
del rifion y no deben ser danados.

Reimplantacion ureteral

La reimplantacion ureteral laparoscopica, aunque esta ga-
nando popularidad entre las diferentes opciones de tratamien-
to quirtirgico para el reflujo vesicoureteral, todavia se encuen-
tra lejos de convertirse en una alternativa real de tratamiento
y se realiza en centros especialmente dotados de una mayor
tecnologia1”18),

Para llevar a cabo la reimplantacion ureteral laparoscopi-
ca extravesical se precisa de 3 trocares que se colocan a lo lar-
go de la linea de Pfannestiel, uno medial y 2 laterales. De es-
ta forma se entra en la cavidad peritoneal, se localiza y se libera
el uréter, retrayéndolo con un babcok. Con la vejiga distendi-
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FIGURA 3. Nefrectomia retroperitoneoscdpica. Localizacion de los puertos de
entrada. A) Prono. B) en decubito lateral.

TABLA 2. Nefrectomia retroperitoneoscopica. Hospital Infantil
la Paz (2003-2008)

Nefrectomia retroperitoneoscopica (%)
Displasia renal multiquistica 51
Pretrasplante 19
Reflujo v-u 14
Atréfico 9
Uréter ectopico 2,5
Obstructivo 4

da podemos realizar la incision en el musculo detrusor y pro-
ceder a la sutura muscular por encima del uréter, para alargar
su tinel muscular segtin la técnica de Lich-Greoir.

La reimplantacion ureteral laparoscopica intravesical se
realiza mediante neumovesicoscopia. No se entra en la ca-
vidad peritoneal y tampoco hay diseccion perivesical que
pudiera dafiar la inervacion de la vejiga. La vejiga es insu-
flada con CO,y los puertos se colocan directamente dentro
de la vejiga. La reimplantacion ureteral puede hacerse tan-
to por reflujo como por obstruccion. En cuanto a las técni-
cas de reimplantacion, se puede hacer cualquiera de ellas,
ya sea de avance o transtrigonal. Otros procedimientos co-
mo la enterocistoplastia o la creacion de un conducto ca-
teterizable tipo Mitrofanoff, estan siendo realizados en de-
terminados centros donde se dispone de la ayuda robética™.

LIMITACIONES

La laparoscopia, como cualquier otra técnica quirargi-
ca, tiene sus limitaciones y estas pueden ser propias del ci-
rujano, del paciente o de la tecnologia.
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La falta de preparacion del cirujano puede ser un factor
que limite la aplicacion de la laparoscopia. Disponemos
de numerosos y eficaces métodos de entrenamiento que ha-
cen mas facil la curva de aprendizaje. Los principales mé-
todos son: el pelvi-trainer, el animal de experimentacion y
los sistemas de realidad virtual.

A pesar de que los tiempos operatorios son mas largos en
la cirugia laparoscopica, y que tienen un coste elevado, el fac-
tor mas limitante por parte del paciente es el hecho de que en
los nifios pequefios, las ventajas propias de la laparoscopia
son poco significativas. Por otra parte, no hay una contrain-
dicacion formal para el tratamiento de la patologia tumoral
maligna por via laparoscopica, pero existe el riesgo, teori-
co, de metdstasis en el puerto de entrada o de diseminacion
peritoneal, principalmente referidas al neuroblastoma.

En cuanto a las limitaciones tecnoldgicas, la cirugia ro-
bética® permite realizar procedimientos menos invasivos
y mds precisos. Suple algunas de las deficiencias de la lapa-
roscopia convencional, ya que nos proporciona la vision tri-
dimensional y elimina el temblor de los movimientos. La ro-
botica esta disefiada para hacer més sencilla la laparoscopia
convencional.

Resumen

1. La laparoscopia ha cambiado el abordaje quirtirgico de
algunos procedimientos de la urologia infantil.

2. La nefrectomia laparoscopica es una indicacion firme en
la practica pediatrica.

3. La pieloplastia y la reimplantacion ureteral estdn a la es-
pera de ser ampliamente aceptadas.

4. La robotica ird quitando limites a la laparoscopia con-
vencional.
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5. Es nuestra responsabilidad determinar cuales son las ex-

pectativas razonables de esta técnica y contribuir a su
desarrollo.
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Situacion actual de los analgésicos en pediatria
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RESUMEN

El dolor cronico, aunque mucho menos frecuente que
en los adultos, parece afectar hasta el 5% de la poblacion
pedidtrica. Los nifios pueden padecer dolor crénico de tipo
neuropdtico, por espasticidad y por afectacion tisular noci-
ceptiva. La experiencia de las unidades de dolor multidisci-
plinarias que se encargan del dificil tratamiento de estos sin-
dromes refiere una alta eficacia del tratamiento con
analgésicos opidceos, antidepresivos y anticomiciales, pues
disminuyen el dolor crénico a la mitad y mejoran un 60%
la calidad de vida de estos nifios. De todos modos, a la ho-
ra de emplear firmacos analgésicos hay que tener en cuen-
ta una serie de inconvenientes. Los nifios pueden presen-
tar efectos farmacodinamicos especificamente pediatricos,
como pueda ser la relacion entre asma y paracetamol. Igual-
mente, desde el punto de vista farmacocinético, los anal-
gésicos experimentan importantes variaciones en su volu-
men de distribucion, aclaramiento y vida media plasmatica,
lo que obliga a una individualizacion muy importante de las
dosificaciones. Otra dificultad anadida es la ausencia de for-
mulaciones galénicas adecuadas.

Llama la atencién que en Espafia actualmente no hay
ninguna medicacion con indicacién exclusivamente anal-
gésica con presentacion exclusivamente pediatrica. Se re-
visan qué analgésicos se pueden utilizar en cada grupo de
edad infantil, ya que solo el paracetamol, la morfina y el
clonazepam pueden ser utilizados desde lactantes segtin su
ficha técnica. La modificacion legislativa permitira que
en breve se lleven a cabo mas ensayos clinicos de medica-
ciones analgésicas disponibles para los nifios con sindro-
mes dolorosos.
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ABSTRACT

Chronic pain, although much less frequent than in adults,
seems to affect up to 5% of the pediatric population. Chil-
dren may suffer neuropathic-type chronic pain due to spas-
ticity and nociceptive tissue involvement. The experience of
the multidisciplinary Pain Units responsible for the difficult
treatment of these syndromes shows high efficacy with opioid
analgesics, antidepressants and anti-seizure drugs since they
decrease chronic pain by half and improve the quality of li-
fe of these children by 60%. In any case, when analgesic
drugs are used, a series of disadvantages must be conside-
red. Children may have pharmacodynamic effects specific
to the pediatric field such as the relationship between asth-
ma and paracetamol. Furthermore, from the pharmacoki-
netic point of view, analgesics have significant variations in
their distribution volume, clearance and mean plasma life.
This makes it very important to individualize the dosages.
Another added difficult is the absence of adequate galenic
formulations.

It stands out that there are currently no medications for
analgesic indications for exclusive use in the pediatric group
in Spain. A study is made of which analgesics can be used
for every children's age group since only paracetamol, morp-
hine and clonazepam can be used from infant age according
to their data sheet. The change in the legislative will soon
make it possible to conduct more clinical trials with the avai-
lable analgesic drugs for children with painful syndromes.

Key words: Chronic childhood pain; Analgesics: Opioids;
Anti-seizure drugs; Antidepressants; Pain Unit for Children.

INTRODUCCION
La informacion cientifica disponible acerca del dolor pe-
didtrico se incrementa cada afio con la incorporacién de
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nuevos articulos disponibles en la literatura cientifica. En
Espania, segun los recientes estudios epidemiol6gicos™, apro-
ximadamente el 5% de la poblacion pediatrica padece de
dolor cronico intenso invalidante, frente al 20% estimado
de la poblacion adulta®. Esto supone que aproximadamen-
te 6.000.000 de adultos espafioles y 800.000 nifios espafo-
les padecen dolor cronico. Segun estos datos, en Espafa 1
de cada 10 pacientes con dolor cronico seria un nifio, mien-
tras que solo 1 de cada 100 ensayos clinicos se llevan a ca-
bo en nifios, lo que sugiere que el dolor cronico se trataria
10 veces menos en los nifios que en los adultos. Pero el he-
cho es que Espafia, actualmente, no existe ninguna medica-
cion con indicacion analgésica de presentacion exclusiva-
mente pediatrica.

Entre las causas de este deficiente tratamiento se encuen-
tran una serie de ideas con escaso fundamento cientifico co-
mo son: que la inmadurez del sistema nervioso infantil su-
pone una menor sensibilidad al dolor, o que el dolor que se
sufre en la infancia no producira secuelas posteriores, o que
el dolor crénico no se puede medir en los ninos (especial-
mente en aquellos que todavia no han desarrollado la ver-
balizacion), y finalmente que el propio tratamiento analgé-
sico puede ser, tanto o mas peligroso que el mismo dolor
que se queria evitar.

Ademas de todos estos motivos cientificos, otros motivos
politicos, sociales, econdmicos o incluso religiosos pueden es-
tar influyendo. Un ejemplo de este tipo de razones seria la fal-
ta de coordinacion entre las distintas sociedades cientificas
involucradas (como las de pediatria, cirugia pedidtrica y la
seccion pediatrica de anestesiologia) que tratan el dolor pe-
diatrico, exclusivamente desde sus puntos de vista sin tener
en cuenta los de los otros especialistas implicados.

EFICACIA DEL TRATAMIENTO ANALGESICO
EN PEDIATRIA. EXPERIENCIA DE LA UNIDAD
DE DOLOR INFANTIL DEL HOSPITAL LA PAZ
DE MADRID

La unidad de dolor infantil, con mds de una década de
funcionamiento, ha ido incrementando el nimero de pa-
cientes tratados anualmente (Fig. 1). En la unidad se tratan
distintos tipos de dolor que se clasifican dependiendo de
la duracion cronoldgica del mismo: dolor por procedimien-
tos (minutos u horas), dolor agudo postoperatorio y que-
mados (dias), y cronico (semanas, meses o incluso afios). Se
puede observar como, a excepcion del continuo incremen-
to del dolor por procedimientos (bdsicamente el dolor pro-
ducido por procedimientos médicos diagndsticos o terapéu-
ticos, como punciones de médula dsea, punciones lumbares,
endoscopias digestivas, inyecciones intrarticulares, etc.) el
resto de dolores mantiene una incidencia anual bastante es-
table (Fig. 1).

Por este motivo, se atienden unos 50 nuevos pacientes
anuales que consultan por dolor crénico infantil. La distri-
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bucién por edad y las causas del dolor crénico ya han sido
publicadas®. De los 125 primeros pacientes atendidos 18
eran pacientes neonatos o lactantes, 39 eran pacientes pre-
escolares (entre 2 y 6 afios), 55 eran pacientes escolares
(7 y 14 afios) y el resto, 12 pacientes, eran adolescentes (14-
18 afios). Las causas de dolor eran, tanto dolor oncoldgi-
co en la mitad de los casos, como no oncoldgico en la otra
mitad. Entre las causas de dolor no oncoldgico destacaban
el dolor neuropitico, el dolor por artritis cronica juvenil
y la espasticidad. El tratamiento que se sigue en estos sin-
dromes dolorosos infantiles consiste en un programa mul-
tidisciplinario con la participacion de diversos especialis-
tas entre los que destacan: anestesiélogos, cirujanos,
pediatras, psicologos y personal de enfermeria. Esto ha
permitido definir cinco programas de tratamiento del do-
lor crénico infantil bien definidos: dolor oncoldgico, ar-
tritis cronica, dolor neuropatico, dolor por espasticidad,
cuidados paliativos. En dichos programas se busca opti-
mizar el uso de firmacos analgésicos, como puedan ser los
analgésicos convencionales, como el paracetamol, el me-
tamizol, o los agentes tipo AINE. También incluye las me-
dicaciones llamadas coanalgésicas, como son los antide-
presivos, los anticomiciales o los antiespasticos. Igualmente
se protocolizan la administracion de firmacos coadyuvan-
tes como los laxantes, los antieméticos o los hipndticos se-
dantes (http://www.anestesiainfantil.com). Recientemente
se evaluo la eficacia de dichos tratamientos en el grupo
de pacientes de dolor no oncoldgico y se observo como la
instauracion de estas medidas analgésicas se seguian de una
reduccion del dolor crénico infantil que rondaba un 51%
y que se asociaba a una mejora en la calidad de vida de un
45%"%. Concretamente las escalas analdgicas visuales (EAV
donde 0 el menor dolor posible y 100 el peor dolor ima-
ginable) antes del tratamiento pasaban de los siguientes va-
lores (EAV maxima, media y minima); 77,9 £ 25, 56 £ 23,
y 42 £ 28 a los siguientes valores post-tratamiento: 42 =
32,29 £24 y 19 + 22, Igualmente, la calidad de vida me-
dida mediante la Escala de Afectacion de Salud Pediatrica
(EASP donde 0 era la calidad de vida 6ptima y 100 la pe-
or calidad de vida posible) pasaba de 46 = 27 antes del tra-
tamiento a 18 = 16 después del tratamiento. En general y
comparando con la eficacia de las medidas terapéuticas que
se instauran en los pacientes adultos, el tratamiento anal-
gésico en pediatria parece ser mas efectivo y conseguir una
tasas de alivio de dolor mayores.

El no tratar el dolor cronico en la infancia puede tener
consecuencias a largo plazo, incluso pueden extenderse has-
ta la edad adulta. De hecho, en un estudio de cohortes que
incluia mas de 10.000 nifios, con un seguimiento desde 1958,
se observo que, al comparar un grupo de pacientes que ha-
bian tenido dolor crénico en la infancia frente a otro gru-
po de pacientes que no habian padecido dolor crénico du-
rante su infancia, la incidencia de dolor crénico en la edad
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FIGURA 1. Casuistica de la Unidad de Dolor Infantil del Hospital Universitario La Paz de Madrid.

adulta era casi el doble (56 vs 32%) en el grupo de pacien-
tes que habian padecido dolor en su infancia®®.

SEGURIDAD DEL TRATAMIENTO ANALGESICO
EN PEDIATRIA

Otra causa de tratamiento inadecuado puede ser el
miedo a los efectos secundarios o a las complicaciones re-
lacionadas con el dolor. Hay varios campos en las inquie-
tudes del uso de analgésicos en pediatria que pueden te-
ner lugar:

Farmacodinamia

Medicaciones que se usan habitualmente con seguridad
en pacientes adultos pueden producir en pacientes pedidtri-
cos efectos adversos propios de la actuacion del firmaco en
organos diana en crecimiento. Asi, la rizomelia asociada a
la talidomida, la hipertrofia gingival asociada a la difenil-
hidantoina, o el sindrome del hombre gris asociado al clo-
ranfenicol serfan algunos ejemplos de estas complicaciones
especificamente pedidtricas. Estas preocupaciones se han
trasladado también al campo de los farmacos usados para
sedacion-anestesia, pues en recientes estudios experimenta-
les se ha constatado que la administracién de agentes hip-
noéticos (propofol y halogenados) o de agentes analgésicos
(como la ketamina) se asocian a efectos neurotdxicos sobre
las neuronas neonatales®. Estos estudios demostraban en
ratas, monos y conejos la produccién de apoptosis neuro-
nal en una manera dosis-dependiente y exposicion-depen-
diente con los agentes estudiados, y proponia la posibilidad
de que en humanos anestesiados repetidas veces en periodo
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neonatal se pudiese asociar un déficit cognitivo posterior
derivado de la técnica anestésica empleada’®.

Mais inquietante aun, si cabe, es la reciente asociacion
(vista en un estudio de cohortes que implicaba a miles de
pacientes pedidtricos) entre lactantes que habian tomado
paracetamol y la aparicion de enfermedad asmatica a los
6 anos de edad”). La especial sensibilidad del sistema inmu-
nitario en los pacientes mds pequefos seria el factor impli-
cado por los autores para explicar dicha asociacion.

Parece, pues, sensato que antes de iniciar cualquier me-
dicacion analgésica en el periodo neonatal sea conveniente
el comprobar previamente su seguridad en dicha grupo po-
blacional, y por extension en la infancia.

Farmacocinética
En general, hay importantisimas variaciones farmacoci-

néticas en la capacidad del organismo de manejar los dis-

tintos farmacos administrados. En el caso de los pacientes
pedidtricos, casi todas estas variaciones conducen a la pre-
disposicion a una mayor toxicidad. Asi, es caracteristico que
la administracion de opidceos por via espinal se asocia en
neonatos y lactantes a la posibilidad de depresion respira-
toria tardia debido al especial turn-over del liquido cefalo-
rraquideo en esta edad®).

Las principales variaciones farmacocinéticas que encon-
tramos en recién nacidos y lactantes son:

*  Aumento de la composicion corporal de agua: lo que se
traduce en un aumento del volumen de distribucion de
los farmacos mds hidrosolubles y polares y, por lo tan-
to, en una mayor dificultad del organismo para elimi-
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narlos, lo que supone un menor aclaramiento plasmati-

co y una mayor vida media de los mismos®).

e Inmadurez enzimatica hepatica y del filtrado renal: con
disminucion de la metabolizacion de los productos vy,
por tanto, de su eliminacion, lo que se traduce por una
mayor vida media plasmatica'?.

*  Menor concentracion de proteinas plasmaticas: lo que
supone un aumento de la fraccion libre plasmatica de
los farmacos, especialmente de aquellos mas liposolu-
bles, y en una mayor posibilidad de toxicidad sistémi-
calll),

Con estos datos las recomendaciones generales en los
pacientes pediatricos serian:
¢ Titulacion de la dosis ajustdndola al peso o a la superfi-

cie corporal del paciente.

¢ Individualizacién posoldgica: a pesar de dosis ajustadas
por peso o superficie, observar en cada paciente el efec-
to de la dosis administrada para modificar las dosis su-
cesivas dependiendo del efecto de la primera dosis.

* Recomendaciones por rango de edad de acuerdo con las
recomendaciones de las dosis empleadas en los pacien-
tes adultos.

- Neonatos: dosis menores por peso administradas a

intervalos mayores.

- Lactantes: dosis mayores por peso administradas a
intervalos mayores.

- Nifios menores de tres afios: dosis mayores por pe-
so administradas a intervalos menores.

- Nifios mayores de tres afios: dosis iguales por peso
administradas a intervalos iguales que en los pacien-
tes adultos.

A pesar de lo cual, se entiende la importancia de estu-
dios especificos en cada subgrupo de la poblacion pediatri-
ca, para identificar las caracteristicas farmacocinéticas de
cada analgésico a emplear en la poblacion pedidtrica.

Galénica: formulacion y etiquetado

Mis de la mitad de las medicaciones que se usan en
pacientes pedidtricos no tienen indicacion pediatrica, y en
esta segunda mitad se encuentran la casi totalidad de to-
das las medicaciones analgésicas. La principal causa radi-
ca en la complejidad de realizar estudios clinicos en nifios
y en la pequefia cuota de mercado que supone el subgru-
po de poblacién pediatrica para las empresas farmacéu-
ticas. Sin embargo, existen firmacos con presentacion pe-
diatrica que estdn comercializados con otras indicaciones,
como antitérmicos, antiinflamatorios, anticomiciales o in-
cluso como antitusivos que pueden ser utilizados como
agentes analgésicos y algunos de los cuales se han recogi-
do en la figura 2. Se puede observar como la mayoria de
los farmacos analgésicos, especialmente los de reciente
aprobacion, tienen autorizacion exclusivamente para pa-
cientes adultos. Por este motivo, en la mayoria de los
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casos la administracion de los analgésicos en pediatria se
produce bajo la indicacion de “uso compasivo”, lo que
implica su empleo fuera de su indicacion por patologia o
por edad.

Este abordaje supone evidentemente que el facultativo
debe asumir una importante serie de riesgos, pues farmacos
que son seguros en adultos no tienen porque ser seguros en
ninos, ni las dosis eficaces en adultos tampoco tienen por-
que ser eficaces en nifios. De hecho, se ha reportado recien-
temente como esta falta de seguridad puede condicionar in-
cluso complicaciones tan serias como el fallecimiento en
algunos nifios por el uso inadecuado del fentanilo transdér-
mico y el subsiguiente cambio de indicacion por parte de la
FDA(®2),

Hay también analgésicos que se comercializan con pre-
sentaciones para pacientes adultos, pero cuya autoriza-
cion incluye también a pacientes pedidtricos. En estos ca-
sos, el que se puedan utilizar dichos firmacos en pacientes
pediatricos dependera del tipo de formulacion galénica (Fig.
3). En general, presentaciones en soluciones en suspension,
como jarabes o gotas, permiten de un modo mucho mas fa-
cil su dosificacion en los pacientes mds pequefios. La pre-
sentacion en comprimidos ranurables, permite dosificar con
alguna limitacion, pues atn asi nos podemos encontrar con
que la porcion resultante exceda la dosis deseada. Finalmen-
te, las cdpsulas, los parches transdérmicos o los comprimi-
dos de liberacion retardada (no deben ser partidos) solo ad-
miten su administracion si la dosis total se corresponde al
peso del paciente. Los jarabes y gotas se suelen emplear en
recién nacidos y lactantes, las porciones de comprimidos en
nifios preescolares y escolares, y las capsulas o comprimi-
dos de liberacion retardada en nifios mayores y adolescen-
tes.

En cualquier caso, esta ausencia de medicaciones espe-
cificas en pediatria ha conllevado un esfuerzo legislativo a
ambos lados del Atlantico. De hecho, en Estados Unidos la
FDA ha incentivado, bajo la Ley de la Seccion 505-A de la
Federal Food, Drug and Cosmetic Act, la realizacion estu-
dios para otorgar exclusividad pediatrica a un gran nime-
ro de farmacos. La incentivacion consisti6 en la extension
de la patente por un periodo de seis meses al laboratorio
responsable del estudio.

También el Parlamento Europeo ha legislado la ley 1901
con incentivaciones en la extension de la exclusividad de las
patentes que van de 6 meses para las medicaciones habitua-
les y 2 afios para las indicaciones huérfanas (firmacos pa-
ra enfermedades raras). Con dicha propuesta se pretende
hacer frente a la situacion actual en Europa, en la que mas
del 50% de los medicamentos administrados a los nifios no
han sido sometidos a prueba ni estan autorizados para su
utilizacion pediatrica, lo que repercute sobre la salud y, con
ella, la calidad de vida de los nifios. El objetivo general de
la politica fue mejorar la salud de los nifios de Europa me-
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Dexketoprofeno

Ibuprofeno
Metamizol
Paracetamol

Amitriptilina
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FIGURA 2. Indicaciones por edad que se permiten en la ficha técnica de cada uno de los grupos farmacéuticos que pueden ser emplea-

dos como analgésicos en Espaiia.

diante el aumento de la investigacion, el desarrollo y la
autorizacion de medicamentos pediatricos. Sus objetivos ge-
nerales eran los siguientes:

e Aumentar el desarrollo de medicamentos pedidtricos.

o Asegurar que los medicamentos pediatricos se sometan
a una investigacion de calidad.

* Asegurar que los medicamentos pedidtricos estén debi-
damente autorizados para su administracion a nifios;

*  Mejorar la informacion disponible sobre la administra-
cion de medicamentos a nifios.

* Alcanzar estos objetivos sin someter a los nifios a estu-
dios clinicos innecesarios y cumpliendo plenamente la
legislacion comunitaria sobre ensayos clinicos (Directi-
va 2001/20/CE).

Una vez que en el mercado empiecen a haber mas me-
dicaciones analgésicas con indicacion especificamente pe-
didtrica, los diversos especialistas implicados en el cuida-
do de los nifios, deberdn coordinarse desarrollando
protocolos de tratamiento conjuntos que delimiten clara-
mente la responsabilidad de cada especialidad en cada ti-
po de dolor y como y donde derivar aquellos casos mas
dificiles, como puedan ser determinados pacientes con do-
lor crénico, que merecen una atencion mas especializa-

da.
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Edad a partir de la cual se pueden usar segun ficha técnica
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FIGURA 3. Tipo de presentacion galénica de los principales anal-
gésicos disponibles en el mercado en Espafia. Las medicaciones
en color negro se pueden utilizar incluso en lactantes, las medi-
caciones en gris se pueden utilizar en preescolares y escolares, y
las medicaciones en blanco sélo en nifios mayores y adolescentes.
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Anomalias vasculares congénitas oseas
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RESUMEN

El hueso no es un tejido habitualmente afectado por
las anomalias vasculares; sin embargo, han sido descritas
malformaciones venosas, arteriovenosas y linfaticas in-
traGseas aunque frecuentemente bajo denominaciones
erroneas. El objetivo de la presente revision es profundi-
zar en las claves para la caracterizacion, diagndstico pre-
coz y tratamiento de las anomalias vasculares 6seas en la
infancia.

Entre el afio 2000 y 2008, han sido evaluados en el De-
partamento de Cirugia Pedidtrica del Hospital Infantil La
Paz 37 pacientes con anomalias vasculares dseas. El grupo
mds frecuente (24 pacientes) es el de las malformaciones lin-
faticas. Diez presentaban malformaciones venosas (inclu-
yendo uno con sinus pericranii); 1) malformacion linfatico-
venosa; y 2) malformaciones arteriovenosas.

Las localizaciones y formas de presentacion han sido he-
terogéneas ya fueran como trastornos de sobrecrecimiento
o hipoplasia osea. El diagnéstico fue tardio en la mayoria
de los casos. El tratamiento ha sido individualizado segin
el tipo de malformacion y la localizacion. En los nifios con
infiltracion linfatica polidstica (sindrome de Gorham) el pro-
tocolo farmacoldgico establecido ha sido interferdn y bifos-
fonatos.

En resumen, el nifio con anomalias vasculares Gseas pre-
senta unas peculiaridades clinicas que hacen que el diagnds-
tico sea dificil y el tratamiento complejo, por lo que debe
ser evaluado por un equipo multidisciplinar pediatrico, qui-
rargico, ortopédico, radioldgico e histopatoldgico. El obje-
tivo final debe ser evitar tratamientos innecesarios o erro-
neos y minimizar secuelas.
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ABSTRACT

Vascular anomalies involving the bone are uncommon.
In addition, intraoseus venous, arteriovenous and lympha-
tic malformations have been widely described under confu-
sing and wrong terminology. Our purpose is to review the
epidemiology and management of vascular abnormalities
in skeletal tissue. Between 2000 and 2008, 37 patients with
vascular bone anomalies were seen in the Vascular Anoma-
lies Center at La Paz Children Hospital. 24 lymphatic mal-
formations, 10 venous malformations, (including one pa-
tient with sinus pericranii), one linfovenous and two
arteriovenous malformations have been reviewed. The lo-
cation and presentation were heterogeneous including both,
bone overgrowth or hypotrophy. Treatment has been indi-
vidualized for each patient by a multidisciplinary team. Only
patients with poliostotic lymphatic infiltration in Gorham
syndrome received pharmacological therapy with Interfe-
ron and bisphosphonates.

In our experience, diagnosis has been significantly dela-
yed and treatment difficulted. As in the more common skin
vascular anomalies the distinction between tumor and vas-
cular malformation is essential for a proper therapeutical
approach.

Early diagnosis, appropriate therapy and close follow
up are necessary in order to improve their management,
avoid mistreatment and minimize secuelae.

Key words: Vascular anomalies; Bones; Hemangioma; Os-
teolysis.

INTRODUCCION

El hueso no es ni mucho menos el tejido mas frecuen-
temente afectado por las anomalias vasculares (probable-
mente debido a su pobre vascularizacion intrinseca); sin em-
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bargo, malformaciones venosas, arteriovenosas y linfaticas
intradseas han sido descritas ampliamente, aunque bajo de-
nominaciones erroneas').

Los términos angioma cavernoso, hemangioma o hemo-
linfangioma éseo siguen siendo utilizados indiscriminada-
mente sin considerar que la apariencia vascular de la lesion
no tiene ninguna trascendencia diagnostica y puede con-
llevar graves errores terapéuticos. Mulliken puso fin en 1982
a décadas de confusion terminoldgica diferenciando taxati-
vamente los tumores de las malformaciones vasculares (aun-
que con frecuencia su aspecto sea idéntico, el aspecto tumo-
ral de las malformaciones venosas ha sido y es la causa
habitual de diagnéstico y tratamiento erréneos)?. Atn 25
afios después continua llamando la atencién la frecuencia
de este grave error en la literatura médica.

En la actualidad casi todas las malformaciones veno-
sas intradseas del nifio y el adulto son denominadas heman-
giomas en las publicaciones mds prestigiosas.

El hemangioma es un tumor benigno y es, sin duda, el
mas frecuente de todos en la edad pediatrica. Su caracteris-
tica fundamental es que, tanto en la piel como en visceras,
prolifera durante los primeros meses de vida para involu-
cionar siempre antes de la pubertad®. Es, por tanto, un tu-
mor exclusivo de la infancia y no existe en la edad adulta.
No se ha documentado la existencia de hemangiomas en
el tejido 6seo, aunque cuando afecta a algunas localizacio-
nes cutdneas podrian producir deformidad del hueso adya-
cente u ocasionar leve hipercrecimiento al proliferar.

Sin embargo, otros tumores vasculares mas agresivos
que los hemangiomas pueden ser primariamente intradse-
o0s, como el hemangioendotelioma y el hemangiopericito-
ma.

Las malformaciones venosas estan originadas por una
mutacion del receptor tirosinquinasa (TIE-2) que provoca
el defecto de SMC-actina en la pared de la vena, lo que da
lugar a su pérdida de consistencia y a la dilatacion progre-
siva del vaso afectado.

La dilatacion da paso al enlentecimiento sanguineo con
estancamiento hematico intradseo, formacion de flebolitos,
coagulopatia de consumo y dolor. El diagndstico es clinico,
radioldgico e histologico, mientras que el abordaje terapéu-
tico es radicalmente distinto al de los tumores.

El resto de malformaciones vasculares que cabe desta-
car y de las que hablaremos son las malformaciones linfa-
ticas, capilares y arteriovenosas.

El objetivo de la presente revision es profundizar en la
caracterizacion, epidemiologia y tratamiento de las anoma-
lias vasculares oseas.

MATERIAL Y METODOS

Entre el afio 2000 y 2008, 37 pacientes con anomalias
vasculares dseas han sido evaluados en el Departamento de
Cirugia Pedidtrica del Hospital Infantil La Paz. De ellas, 24
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eran linfaticas, 10 venosas (incluyendo un paciente con si-
nus pericranii), una linfaticovenosa y dos arteriovenosas.

RESULTADOS

El grupo de edad fue heterogéneo, ya que los pacientes
con malformacién linfatica (sindrome de Gorham) incluia
adultos, mientras que el grupo de malformaciones venosas,
epidemiologicamente mas frecuentes, era exclusivamente
pedidtrico (menores de 14 afios).

Nueve de los pacientes con infiltrado linfatico poliost6-
tico estan sometidos a tratamiento con interferon y bifos-
fonatos. Uno de ellos falleci6 por linfagiomatosis disemina-
da dsea y visceral. Tres pacientes con afectacion monostotica
han sido intervenidos para sustituir el cubito reabsorbido
por un peroné vascularizado (dos pacientes) y para extirpar
el tejido linfatico paradseo en el tercer metatarsiano del pie.

La paciente con malformacion linfaticovenosa presentd
una fractura patoldgica en un tobillo que precis6 osteosin-
tesis, y la paciente con sinus pericranii fue tratada, extirpan-
do la infiltracion venosa del hueso frontal y reemplazando
el fragmento por injerto de calota. No se llevo a cabo nin-
guna vertebroplastia ni esclerosis en las malformaciones ve-
nosas por no presentar sintomatologia, y solo pacientes con
afectacion costal fueron intervenidos para resecar las mal-
formaciones por dolor crénico o crecimiento desmesurado.

Los casos con malformacion arteriovenosa fueron inter-
venidos para reseccion completa (falange media) en un ca-
s0 y reseccion parcial (craneal) en el otro.

DISCUSION
El manejo adecuado de los pacientes con anomalias vas-
culares dseas debe seguir tres pasos sucesivos.
1. El reconocimiento de las diferentes lesiones.
2. La correlacion clinicohistoldgica.
3. Eltratamiento del paciente por un equipo multidiscipli-
nar entrenado.

Tumores vasculares dseos

La aparicion de tumores vasculares dseos en la infancia
es excepcional y por ello no hay descripciones de “verdade-
ros” hemangiomas confirmados por inmunohistoquimica,
ni tampoco angiomas congénitos, angioblastomas ni heman-
gioendoteliomas kaposiformes. Los cambios esqueléticos
son algo mds frecuentes en el caso de hemangiomas cutane-
os o subcutdneos que crecen en la vecindad del hueso. El
mecanismo de deformidad esquelética consistiria el efecto
masa, por un lado, y la hipervascularizacion, por otro, so-
bre un hueso en crecimiento durante la fase proliferativa del
tumor. Asi como ejemplo se han comprobado casos de alar-
gamiento de la cavidad orbitaria por un aumento expansi-
vo del volumen ocular, asi como alargamiento del cartilago
auricular y sobrecrecimiento del macizo facial en nifios con
un hemangioma facial (Fig. 1).
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FIGURA 1.Hipertrofia orbitaria por hemangioma.

Malformaciones vasculares dseas

Los canales vasculares en el hueso pueden ser asiento de
malformaciones capilares venosas, arteriovenosas o linfati-
cas.

Localizacion

En el caso de las malformaciones venosas predominan
en las vértebras y el craneo. Las malformaciones capilares
predominan en huesos planos y largos. Ambos tipos de mal-
formaciones pueden coexistir®. Las malformaciones linfa-
ticas son especialmente frecuentes en la columna lumbar y
pelvis.

Fisiopatologia

El mecanismo por el cual se produce la osteolisis no
estd claro. Los cambios radioldgicos iniciales son similares
a los que acontecen en casos de isquemia cronica. Ade-
mds, debe haber factores mecanicos implicados; por ejem-
plo, alteraciones repetidas en la presion intravascular cau-
sadas por cambios de postura. Esto podria erosionar el hueso
de una manera similar a un aneurisma aértico erosionando
una vértebra adyacente. Que se produzca por un aumento
de la reabsorcion 6sea normal parece poco probable, ya que
las biopsias no muestran un nimero mayor de osteoclastos.

El patron histologico es el de canales vasculares anor-
males con esclerosis focal. Los cambios osteoliticos inicia-
les tienen un aspecto radioldgico similar a la osteoporosis
parcheada. Cuando la osteolisis progresa se produce un re-
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emplazo por tejido fibroso y si el proceso continta se pro-
duce una desaparicion del hueso.

Clinica

Las malformaciones vasculares afectan al tejido 6seo de
forma directa por alteracion intrinseca del hueso o indirec-
tamente, como atrofia o hipertrofia 6sea especialmente en
malformaciones vasculares extensas que afectan las extre-
midades (Fig. 2).

La forma clinica predominante de aparicion de las mal-
formaciones vasculares Oseas es la de imagen osteolitica,
sea por dilatacion vascular simplemente o por predominio in-
ducido de la actividad osteoclstica.

La hipertrofia es caracteristica en el sindrome de Klippel-
Trenaunay o Proteus, tanto por origen genético como por hi-
pervascularizacion fisiaria. El sobrecrecimiento dseo no guar-
da relacion especifica con un drea afectada y es generalizado.

Sin embargo, en las malformaciones arteriovenosas el so-
brecrecimiento dseo es proporcionado y relacionado anato-
micamente con el drea afecta como ocurre en el sindrome
de Parkes-Weber.

En otros casos, como el sindrome de Servelle o la cutis
marmorata la afectacion dsea es en forma de hipoplasia. Al-
gunos autores creen que el acortamiento es debido a des-
truccion del cartilago epifisiario por la malformacion vas-
cular, aunque este acortamiento también se ha descrito en
el caso de anomalias venosas ocultas sin evidencia de impli-
cacion 6sea en los estudios radioldgicos.
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FIGURA 2. Hipertro-
fia femoral en pacien-
te con sindrome de
Klippel Trenaunay.

El hueso que presenta sobrecrecimiento suele estar ale-
jado de la propia malformacion y ello es probablemente el
resultado de una displasia dsea paralela mas que del efec-
to directo de los cambios hemodindmicos producidos por
la malformacion vascular.

Cuando hay afectacion directa del hueso por la malfor-
macion vascular, particularmente en las anomalias venosas
extensas, estas se hacen clinicamente evidentes cuando apa-
recen fracturas patologicas, algunas con mala consolidacion
o retraso en la consolidacion, y con disolucion del tejido
6seo.

Otra variedad de afectacion es la coexistencia de encon-
dromas, tanto en una zona bien definida de una extremidad
como en todo el cuerpo (sindrome de Maffucci).

Es caracteristica la destruccion de las estructuras dseas
adyacentes y/o compromiso 6seo en malformaciones arte-
riovenosas cervicofaciales afectando al maxilar superior o
a la mandibula® (Fig. 3). Estas pueden ser asintomaticas
o bien presentarse como una tumefaccion pulsatil de la man-
dibula con dolor punzante localizado o0 una hemorragia re-
pentina. Entre los hallazgos radiograficos podemos encon-
trar un patron alterado de radioluminescencia o bien una
lesion multilobular bien definida. Existe una entidad deno-
minada anomalia vascular retinofacial unilateral que afec-
ta a la nariz, mandibula, maxilar superior, asi como a la re-
tina y fosa craneal anterior. Se trata del llamado sindrome
de Wiburn-Masson.

Las malformaciones dseas generalmente se ponen en
evidencia de forma temprana. Sin embargo, la dismetria
de las extremidades inferiores y la escoliosis secundaria
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son problemas que suelen detectarse mas tarde, cuando
el nifio comienza a caminar. La dismetria de extremida-
des superiores es mas dificil de detectar, pasando desaper-
cibida en no pocas ocasiones a lo largo de la vida de los
pacientes.

Las malformaciones venosas intradseas multiples son
mucho menos frecuentes que las solitarias®. Tienen un com-
portamiento diferente, ya que producen destruccion 6sea
mds que expansion (Fig. 4). Se asocian frecuentemente con
malformaciones vasculares cutaneas. Algunas caracteristi-
cas que se pueden encontrar, no siendo necesario que todas
estén presentes, son las siguientes:

e Osteolisis progresiva con un patrén punteado lacunar
de reabsorcion.

e Fracturas patologicas.

e Flebolitos calcificados.

Las alteraciones vasculares con compromiso arterial 6seo
son relativamente infrecuentes y, por lo tanto, la experien-
cia es limitada en todos los centros. Es habitual el diag-
nostico tardio de las malformaciones de alto flujo, ya que,
en estadios iniciales (I'y I de Schobinger) son dificiles de
distinguir de las malformaciones capilares. Ello da lugar in-
cluso a que se espere a su resolucion espontanea imposibi-
litando un tratamiento precoz. Solo cuando evolucionan y
dan lugar a complicaciones graves, como la ulceracion, el
sangrado y la insuficiencia cardiaca el diagnéstico es ine-
quivoco. La unica posibilidad curativa sigue siendo la ex-
tirpacion completa que en numerosas ocasiones no es posi-
ble. Por ello son también importantes los cuidados paliativos
que permitan al nifio una aceptable calidad de vida. Debe
instaurarse presoterapia precozmente para disminuir el efec-
to expansivo y la hipertrofia tisular. Debe haber un segui-
miento por especialistas en el tratamiento del dolor y or-
topedas en el caso de que la malformacion asiente en
extremidades inferiores.

Mas intrigante resulta el especial tropismo del hueso por
la infiltracion linfatica, tanto aislada como en el contexto
de linfangiomatosis diseminada, dando lugar a una osteo-
lisis progresiva y a reabsorcion del hueso (sindrome de Gor-
ham-Stout)"”). Existe una controversia acerca de si hay va-
sos linfaticos en el tejido 6seo. Aunque se han descrito
linfangiomas en el hueso, no se han identificado morfolo-
gicamente con certeza vasos linfaticos en ninglin otro tu-
mor 6seo benigno o maligno ni en tejido 6seo humano nor-
mal. Existen marcadores inmunohistiquimicos especificos
de las células endoteliales linfaticas, como el D2-40 y el
Proxy-1 (Fig. 5). Estos marcadores permiten la identifica-
cién de los vasos linfaticos en tejidos normales y patologi-
cos y permiten la diferenciacion histologica entre vasos san-
guineos y linfaticos con certeza.

El sindrome de Gorham es una enfermedad rara carac-
terizada por una osteolisis masiva y reemplazamiento par-
cial o completo del hueso por tejido fibroso, sin respetar li-
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FIGURA 4. Osteolisis craneal por malformacién venosa mul-
tiple.

FIGURA 5. Inmunohlstoqmmlca osea D2-40 posmva para infil-
tracion linfitica.

mites anatomicos'®). Desde la descripcion de un caso de
osteolisis masiva por Jackson en 1838 se han propuesto va-
rias clasificaciones de osteolisis idiopatica. La ausencia de
asociacion con nefropatia o con una forma especifica de
transmision genética diferencia el sindrome de Gorham del
resto de procesos osteoliticos idiopaticos)

Desde el punto de vista anatomopatoldgico en el sindro-
me de Gorham se observa una sustitucion completa del hue-
so por tejido fibrovascular o linfético con proliferacion
capilar significativa'?.

El mecanismo patogénico del sindrome de Gorham
continda siendo desconocido. La controversia fundamen-
tal de las diversas hipdtesis se centra en la presencia o au-
sencia de osteoclastos!''2), Algunos autores, al igual que
Gorham y Stout, no encontraron osteoclastos en las zo-
nas de resorcion, ni tampoco osteogénesis reparativa, y
consideran que la angiomatosis es la causante. Otros au-
tores han encontrado osteoclastos en el analisis histolo-
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gico, y consideran que la resorcion dsea es debida a la ac-
tividad osteoclastica. La importante funcién de los proto-
oncogenes en el mecanismo de regulacion autocrina y pa-
racrina de los osteoclastos, hace considerar este fendmeno
fundamental en la patogenia del sindrome de Gorham.
Las hormonas y citoquinas estimulan la diferenciacion y
funcion osteocldstica. Especialmente la IL-6 parece ser un
mediador de la osteolisis masiva en pacientes con este sin-
drome),

El diagnostico de esta enfermedad es esencialmente por
exclusion y debe basarse en una combinacion de los hallaz-
gos clinicos, radiologicos e histologicos. Generalmente los
datos de laboratorio estdn en limites normales, con eleva-
ci6n ocasional de la fosfatasa alcalina. La densitometria 6sea
nos mostrard la ausencia de osteoporosis generalizada, en-
contrandose la osteolisis localizada en la zona afectada. En
el primer estadio se observa osteolisis intradsea difusa que
puede estar acompanada de fracturas patoldgicas. Poste-
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riormente se produce un incremento de la deformidad con
pérdida de masa 6sea. En el tercer estadio se rompe la cor-
tical invadiendo el tejido adyacente y en ocasiones afectan-
do a la articulacion. Por ultimo se produce una pérdida
total del extremo dseo.

Puede afectar a cualquier parte del esqueleto, pero los
huesos mds frecuentemente afectados son: el craneo, man-
dibula, cintura escapular, caja tordcica y pelvis (Fig. 6).

Se han observado lesiones dseas similares a las encon-
tradas en el sindrome de Gorham en el caso de pacientes
con antecedentes de fendmeno de Kassabach-Merritt y por-
tadores de angioblastoma o hemangioendotelioma kapo-
siforme, a causa de la infiltracion linfatica intensa de estos
tumores (Fig. 7).

El diagnostico de enfermedad de Gorham debe basarse
en la combinacion de hallazgos clinicos, radiol6gicos e his-
topatoldgicos. Heffez y colaboradores han propuesto los si-
guientes criterios para realizar el diagnostico:

* Biopsia positiva, con la presencia de tejido linfatico.
* Ausencia de atipia celular.
* Ausencia o minima presencia de respuesta osteocldstica

o de calcificaciones distroficas.

e Evidencia de reabsorcion 6sea progresiva.

e Ausencia de lesiones expansivas o ulcerativas.

e Patrén radioldgico de osteolisis.

* Ausencia de causas hereditarias, metabdlicas, neopla-
sicas, inmunoldgicas o infecciosas.

El tratamiento actual de este trastorno es la asociacion
de interferon y bifosfonatos, concretamente acido zole-
drénico y calcitonina'19), Los implantes 6seos son reabsor-
bidos en pocos meses si antes no se detiene el curso de la en-
fermedad farmacologicamente'”1%), Pocos casos resultan
letales, siendo en su mayoria autolimitados, pero dan lugar
a multiples secuelas™.
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FIGURA 6. Osteolisis severa de pelvis en paciente con sindrome

de Gorham.

Finalmente y aparte del sindrome de Gorham, las mal-
formaciones linfaticas especialmente las de de cabeza y cue-
llo pueden ocasionar un alargamiento de mandibula y/o ma-
xilar dando lugar a un prognatismo, mordida abierta y otras
maloclusiones complejas??,

En resumen, la separacion entre tumor vascular 6seo y
malformacion no es solo terminoldgica, ya que el manejo
de ambos es muy diferente:

* Los tumores vasculares dseos se tratan con farmacos an-
tiangiogénicos.

e Dor el contrario, las malformaciones vasculares 6seas no
responden a estos farmacos, por lo que se requiere la es-
cleroterapia a veces seguida de escision. La esclerotera-
pia puede disminuir la red vascular, pero tiene poco efec-
to sobre el crecimiento dseo, de modo que si este existe

FIGURA 7. Osteolisis de
escdpula en un paciente con
hemangioendotelioma ka-
posiforme toracico.
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generalmente se requerird tratamiento quirdrgico para

conseguir resultados adecuados®".

Un hueso con una malformacion vascular puede ser rein-
sertado y reconstruido, aunque cuando se realiza una esci-
sion parcial frecuentemente se produce una recanalizacion.
No siendo considerada esta como una recurrencia.

A menudo es mas aconsejable, tanto para el paciente co-
mo para el cirujano que el radidlogo intervencionista inten-
te inicialmente reducir la malformacion. En caso de ser
necesario la reseccion del hueso siempre puede ser llevada
a cabo mis tarde.

CONCLUSIONES

La distincion entre tumor y malformacion vascular 6sea
no es solo terminoldgica, ya que el diagndstico correcto es
fundamental para un adecuado enfoque terapéutico.

El tratamiento debe ser individualizado, para cada pa-
ciente, y llevado a cabo por un equipo multidisciplinar.

El diagnéstico y tratamiento precoz puede en muchos
casos evitar recidivas y minimizar secuelas.

El seguimiento estrecho del nifio nos permitird precisar
el momento idoneo para el tratamiento, una vez confir-
mada la naturaleza de la anomalia vascular.
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ARTICULO ESPECIAL

Franz Boas y sus estudios sobre antropologia fisica
(en recuerdo a los 150 afios de su nacimiento)

Su provincia fue el mundo...
Ruth Benedict

El antropdlogo alemdn-americano Franz Boas favorecio
el desarrollo de la moderna estructura de la antropologia
y aplico conclusiones antropoldgicas a problemas tales co-
mo la educacion, relaciones entre razas, nacionalismo e
internacionalismo, guerra y paz, y lucha por la democracia
y la libertad intelectual. La antropologia en EE.UU. era esen-
cialmente pre-profesional cuando Franz Boas comenz6 sus
estudios, ya que esta parte de la ciencia no se contemplaba
en ninguna universidad; los aficionados y los semiprofesio-
nales constitufan la parte activa.

Boas (Minden, Wesphalia, 1858-Nueva York, 1942) na-
ci6 en el seno de una familia comerciante, judia y agnosti-
ca. Aunque sus abuelos eran judios, sus padres, como la ma-
yor parte de los judios alemanes se insertaron en la moderna
sociedad alemana. Boas se opuso al antisemitismo y re-
chazé convertirse al cristianismo. Fue un aleman étnico, que
tratd de conservar y promover la cultura alemana y sus va-
lores en América.

ANOS INICIALES DE FORMACION

Boas, Durkheim, y Simmel nacieron en el mismo afo,
Freud en 1856, y Max Weber en 1864. Ocho afios sepa-
ran las fechas de nacimiento de un niimero sorprendente de
quienes han tenido un gran impacto durante el siglo XX,
considerando la importancia del hombre en la sociedad. Fue
también un periodo de una serie de acontecimientos inte-
lectuales que tuvo amplias consecuencias en la historia de
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la antropologia. Por ejemplo, en el afio 1859 se conocieron

las siguientes publicaciones:

e Darwin: Origin of Species.

*  Marx: Critique of Political Economy.

o Virchow: Cellular Pathology.

e Littré: Paroles de Philosophie Positive.

* Bain: Emotion and the Will.

e Mill: Essay on Nature.

o Whateley: Lessons on the Mind.

o Waitz: Anthropologie der Naturvolker (Vol. 1).

* Bastian: Ein Besuch in San Salvador, ein Beitrag zur Myt-
hologie und Psychologie.

Boas estudid botanica, geologia, matematicas, geogra-
fia, biologia, mineralogia, inglés, griego, latin. Con la ayu-
da de su madre estudio historia natural. Tuvo un tutor pri-
vado en botanica. Ley6 ampliamente a Schiller, Shakespeare
y a los clasicos, griegos y latinos. Homero fue su favorito
entre los poetas. Le gustaba Tucidides y Herodotus, entre
los escritores prolificos. En el gimnasio, la geografia era
su tema favorito. Ademds, fue evidente su entusiasmo por
las matematicas y las ciencias naturales.

En la universidad
El plan de estudios de Boas durante su doctorado fue

muy breve. Estudié un semestre en Heidelberg, cuatro en

Bonn, y dos en Kiel. Los nombres de sus profesores y las

materias correspondientes fueron:

* Robert W. Bunsen, Quimica en Heidelberg. Inventor del
mechero Bunsen.

* Moritz Cantor, Matematicas en Heidelberg. Autor de
Mathematische Beitrage zum Kulturleben der Volker.

¢ Rudolf Clausius, Fisica en Bonn. Conocido por sus tra-

bajos en cinética de gases y termodindmica.

Theobald Fischer, Geografia en Bonn y Kiel.

Johann v. Hanstein, Botdnica en Bonn.

Lazarus Fuchs, Matematicas en Heidelberg.

August Kekulé v. Stradonitz, Fisica y Quimica en Bonn.

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



e Arnold v. Lasaulx, Geologia y Mineralogia en Kiel. Au-
tor of Sicilien, ein geographisches Characterbild.

Franz v. Leydig, Bidlogo en Bonn.

Gustav Karsten, Fisica.

Karl Mobius, Biologia Marina.

Rudolf Lipschitz. Fisica y Matemdticas en Bonn.
Gerhard vom Rath. Mineralogia en Bonn.

Obtuvo sobresaliente cum laude en su tesis doctoral que
versd “Sobre las variaciones del color del agua”.

En los afios 1881-1883 escribid en Berlin sobre psico-
fisica e investig6 en bibliotecas acerca de la vida de los es-
quimales. Fue, sucesivamente, en Berlin, asistente en el Vol-
kerkunde Museum y profesor de Geografia en la Universidad,
donde recibi6 la influencia de las doctrinas de Bastian y Vir-
chow. En una reunion en Berlin de la Sociedad Antropold-
gica habl6 de sus proyectos con Bastian, quien mds tarde
instruy6 a Boas en antropometria. Orientado hacia la geo-
grafia humana participd en una expedicion a la Tierra de
Baffin (1883-84), que le inclind definitivamente hacia la an-
tropologia.

Actividad en EE.UU.

En 1887 Boas dimiti6 de su posicion como docente de
Geografia en la Universidad de Berlin, y ya casado se insta-
16 en Nueva York. Su primera posicion americana fue la de
ayudante de redaccion de Science (1887). En la facultad
de la Universidad de Clark (1888-1892) entrend al primer
americano que recibid un doctorado en antropologia. Fue
asistente en antropologia de la Exposicion Mundial de Co-
lumbia en Chicago (1892-1893), organizé extensas colec-
ciones etnograficas, y fue el primer conservador en antro-
pologia del Museo de Historia Natural fundado en Chicago
(1894). Durante anos realiz6 investigaciones en la Costa
Norte del Pacifico, principalmente bajo los auspicios de la
Asociacion Britanica para el Avance de la Ciencia, comen-
zando por las gentes Kwakiutl que duraron durante mas de
40 afios.

Las publicaciones de Boas de Kwakiutl y de la Costa No-
roeste totalizaron mas de 10.000 paginas, escritas durante
un periodo de casi seis décadas. El intento de generalizar la
vision de Boas de la cultura Kwakiutl, de las culturas non-
Kwakiutl de la Costa Noroeste, y sus relaciones mutuas se
debe a la consistencia de su informacion y al resultado de
sus acciones.

El principal rasgo del trabajo de Boas en Kwakiutl y
en la Costa Noroeste fue su énfasis en los aspectos simbo-
licos (mitologia, lengua, arte) de las culturas. Para Boas,
mientras puede pensarse que toda la cultura humana con-
tiene comportamiento simbdlico, la distincion entre la cul-
tura material y la no material tiene realmente un significa-
do analitico.

En 1895 Boas fue ayudante conservador del Museo Ame-
ricano de Historia Natural, en la ciudad de Nueva York, y
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conservador desde de 1901 hasta 1905. En 1896 ejerci6 en
la Universidad de Columbia como conferenciante en Antro-
pologia Fisica y en 1899 se inici6 como profesor de An-
tropologia, un puesto que mantuvo hasta su retiro en 1936.
En la Columbia, Boas llegd a ser el antropdlogo mas influ-
yente de su tiempo. Inicié a una generacion de antropdlo-
gos americanos y fund6 o promovié sociedades antropo-
l6gicas y publicaciones. Realizé y estimulé investigaciones
sobre afroamericanos, relaciones de la raza en América La-
tina y en el Extremo Oriente. En 1903, reconociendo dos
grandes dreas mundiales de civilizacion, Oeste y Este, inten-
t sin éxito establecer un Instituto Oriental de los Estados
Unidos. Sus publicaciones incluyen més de 30 libros.

ESTUDIOS SOBRE EL CRECIMIENTO HUMANO

La primera publicacion de Boas sobre crecimiento hu-
mano apareci6 en 1892, la Gltima en 1941. Fue, en gran
parte, responsable del descubrimiento de que algunos in-
dividuos son, durante su nifiez, mds avanzados que otros en
cuanto a madurez, y también en la introduccion del concep-
to de edad fisiologica o del desarrollo. Con sus estudios so-
bre el crecimiento y el desarrollo se inici6 la ensefianza de
la antropologia fisica en EE.UU. El primer doctor en antro-
pologia por una universidad americana fue A. F. Chamber-
lain, en 1892, uno de sus alumnos y su sucesor, que inves-
tigo sobre las alturas y los pesos de nifios de Worcester.

Cuando Boas se inici6 en el estudio del crecimiento hu-
mano dos cientificos eran ya contribuyentes excepcionales
a este campo: Roberts de Uxbridge, médico inglés, y Bow-
ditch de Harvard, primer profesor americano de fisiolo-
gia. Los dos trabajaron al mismo tiempo, aunque por sepa-
rado, e intercambiaron datos entre ellos. Afrontaron el tema
desde diferentes puntos de vista, aunque llegaron a las mis-
mas conclusiones. Detectaron la existencia del estiron del
adolescente y su presencia, mds precoz, en muchachas que
en muchachos.

Tempo of growth (ritmo de crecimiento)

Ni Roberts ni Bowditch pensaron que un nifio pudiera
estar mds adelantado en su crecimiento que otro. Este fue
el gran y fundamental descubrimiento de Boas, que puede
resumirse en su propia frase; Tempo of growth (“Ritmo
de crecimiento”). Llego a este descubrimiento de un modo
muy peculiar. Boas era contemporaneo de Karl Pearson, que
ya llevaba muchos afios en vanguardia en el desarrollo de
nuevas técnicas de biometria, y durante el periodo 1880-
1910 aporté gran cantidad de conocimientos a la estadisti-
ca, coincidentes con los estudios de biologia humana rea-
lizados en América y en Europa Continental. Con esos
nuevos conocimientos de biometria, Boas detectd (1892)
que las distribuciones de las alturas en cada afio de edad en
el informe de Bowditch (1877), no eran exactamente si-
métricas respecto de los valores medios, y que existian di-
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ferencias entre las medias aritméticas y las modas (entonces
se denominaba “promedio” a la media aritmética y moda
ala “media”).

Primer estudio americano sobre crecimiento longitudinal

La necesidad de realizar estudios de crecimiento longi-
tudinal era obvia para Roberts. El reconocimiento por par-
te de Boas de las diferencias de “ritmo” estimul6 tal estu-
dio. “Durante los pasados afios”, escribio Boas en 1892,”se
ha acumulado un gran nimero de observaciones que se
refieren al crecimiento de nifos. El tratamiento de los resul-
tados de tales observaciones ha consistido, en gran parte,
en una comparacion de datos promedios y en el analisis
de la frecuencia de casos en ciertos limites... La pregunta
surge si los resultados tienen a largo plazo un significado fi-
siol6gico o si son fendmenos puramente estadisticos. Gene-
ralmente se asume que los datos expresan hechos fisiol6-
gicos, aunque pueden oponerse serias objeciones. En casi
todos los casos... las observaciones han sido hechas una so-
la vez, en un gran nimero de individuos, pero no repeti-
damente durante un largo nimero de afnos en los mismos
individuos.... El conocimiento de las condiciones antropo-
métricas reales de nifios en una edad determinada... no nos
permite, o al menos lo hace solo de un modo muy imper-
fecto, deducir inferencias de valor fisiol6gico”.

En consecuencia, en mayo de 1891 Boas comenz6 un
estudio longitudinal a largo plazo de alumnos Worcester.
Se midieron ademds de la altura y del peso, la altura sen-
tado, la longitud del antebrazo, la anchura de la mano y
los didmetros anterior y lateral de la cabeza. El estudio
no tuvo buena suerte, ya que al poco tiempo Boas inicié un
nuevo trabajo para la Universidad de Clark que le habia
contratado con objeto de colaborar para la Exposicion de
Chicago.

Tan solo se habia completado el estudio del crecimien-
to de un afio, pero cuando Boas publicé sus resultados en
1897 tuvieron un gran efecto. La experiencia de manejar
sus propios datos longitudinales le aclaraba bastante, al pa-
recer, sus conceptos y de esta forma conseguia conocer me-
jor el tema de aceleracion/retraso. Proporciond medias y
desviaciones estandar de los incrementos anuales, y comen-
t6 que “los nifios jovenes crecen mas uniformemente que
los mds viejos. El aumento de la variabilidad (indice de cre-
cimiento) es grande durante los afios de adolescencia... es-
te aumento debe ser debido a los efectos del retraso y de
la aceleracion”. Entonces, dividio sus datos en dos mitades,
una con todos los nifios que eran mds bajos que el prome-
dio para su edad y otro con los que eran mads altos. En-
contrd que los nifios mds bajos crecieron menos que los mds
altos antes de la adolescencia. Pero durante la adolescencia
los mas bajos crecieron mas; es decir, siguieron creciendo
cuando los més altos se detenian. Asi demostr6 por pri-
mera vez la independencia relativa de la altura final adul-
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ta y la velocidad con la cual esta se alcanza. Quizas exage-
ré en la conclusion: “los nifios pequefios son a lo largo de
su periodo de crecimiento atrasados en el desarrollo, y la
pequefiez en cualquier periodo comparada con el promedio
debe, en la mayor parte de los casos, interpretarse como de-
bido a la lentitud del desarrollo”. Probablemente tenia al-
guna razon para decir esto, y quizas también, para concluir
que, “las diferencias del desarrollo entre clases sociales son,
en mayor parte, resultados de la aceleracion y del retraso
de crecimiento”.

Estandares de altura y peso para nifios americanos

Ademas del primer estudio del crecimiento longitudinal,
Boas elabord también los primeros estindares para la altu-
ray el peso de nifios americanos. “En 1891, cuando se ha-
cian los preparativos activos de la Exposicion Mundial, el
profesor EW. Putnam de la Universidad de Columbia... me
hizo responsable de la seccion de Antropologia Fisica... Con-
vinimos en un plan para representar tanto como fuera po-
sible el crecimiento y el desarrollo de los nifios americanos
(1898)”. Autoridades académicas de la Universidad de Co-
lumbia y las de Oakland, de California, y de Toronto acor-
daron contribuir con sus datos a los ya obtenidos por Bow-
ditch en Boston, Peckham en Milwaukee, Boas en Worcester,
y Porter en San Louis. Se obtuvieron datos de un total de
casi 90.000 nifios entre cinco y dieciocho afios. Boas reuni6
los resultados para elaborar los estdndares americanos, aun-
que a buen seguro le hubiera gustado que cada serie contri-
buyera con un nimero segiin el porcentaje de la poblacion
total americana. Los estindares para la altura fueron publi-
cadas en un Informe del Comisionado de Educacion en 1898
y como podria esperarse, el trabajo constituyd un modelo
a seguir posteriormente.

Final de primer periodo de estudios del crecimiento

Boas dejo la Exposicion de Chicago en 1894, y en 1896
se instald en Nueva York, en el Museo Americano y en la
Universidad de Columbia, donde pasé el resto de su vida.
Podemos considerar este paso como el final de su primer
periodo de los estudios del crecimiento. En 1908 comenzd
sus famosas investigaciones sobre inmigrantes. Hasta 1930,
cuando emprendi6 un segundo periodo del estudio de las
curvas del crecimiento humano, su valoracion sobre las me-
diciones en nifios fue mejor en sus relaciones familiares que
en el proceso de crecimiento en si mismo.

Segundo periodo de estudios del crecimiento, 1930-1942

Aparte de unas cuantas conferencias, Boas public6 po-
co sobre crecimiento desde 1912 hasta 1930. Durante este
tiempo estuvo mas preocupado por la genética biométri-
ca. Pero en 1930, a la edad de 72 afios, hizo la primera de
dos publicaciones que incorporaron una importante contri-
bucién al conocimiento del crecimiento humano.
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Un considerable nimero de curvas de crecimiento ha-
bian aparecido en la literatura desde1906. Particularmen-
te interesante era el trabajo de Baldwin, un psicdlogo que
publicé en 1914 los segundos datos de crecimiento longi-
tudinal en América, y fue en 1917 el primer director de la
Estacion de Investigacion de Proteccion a la Infancia en To-
wa. Su monografia de 1921, famosa por su bibliografia so-
bre estudios de crecimiento en varios paises, contiene un
analisis del crecimiento de 60 muchachos y 60 mucha-
chas seguidas en Horace Mann del Colegio de Profesores
de la Universidad Columbia, durante varios periodos de
edades de 7 a 17 afios Baldwin tenia datos sobre la edad
de la menarquia en muchachas y concluia que el crecimien-
to en estatura cesa poco después de la menarquia y publi-
6 las primeras graficas sobre velocidad de crecimiento
en altura para grupos, con diferentes edades de la menar-
quia.

Boas utiliz6 también métodos graficos, subdiviendo los
individuos en grupos en base a su altura a los 14 afios 0 a
la edad de maxima velocidad de crecimiento, o a la edad de
la menarquia, anotando el crecimiento de las medias de ca-
da unos de los grupos (Figs. 1y 2, Tabla 1).

Niflos de inmigrantes americanos

El estudio de inmigrantes a América y de sus hijos co-
menz6 en 1908. Lo realizé la Comision de Inmigracion de
Estados Unidos, cuyo objetivo era determinar si la afluen-
cia de inmigrantes causaba una deterioracion en el com-
ponente fisico de la poblacién americana. Boas y su equipo
midieron la estatura, el didmetro anteroposterior y la an-
chura cefalica, el didmetro bizigomatico, y en algunos ca-
sos el peso, de un total de casi 18.000 individuos de Nueva
York. Todos eran inmigrantes o hijos americanos de inmi-
grantes. De estos, aproximadamente 5.500 tenian una edad
de 25 afios 0 mds, y el resto mas de cuatro afios de edad. El
mayor numero era de judios de Europa del Este (aproxima-
damente 6.000), bohemios, sicilianos y napolitanos (apro-
ximadamente 3.000 de cada nacionalidad), con pequefios
grupos de polacos, hingaros y escoceses. El estudio consis-
tia casi exclusivamente en grupos familiares, realizindose
la principal comparacion entre nifios nacidos antes de que
los padres inmigraran y, por tanto, habian crecido en Euro-
pa, y nifios nacidos en América después de que sus padres
se asentaran en Nueva York.

El informe principal fue publicado en forma de libro en
1912 bajo el titulo Cambios en la Forma Corporal de los
Descendientes de Inmigrantes. El mismo afio fue publicado
un resumen de las conclusiones principales en el American
Anthropologist, junto con respuestas a algunas criticas que
ya habian aparecido. Las criticas continuaron durante afios,
y en 1928 se publicaron todos los datos brutos, constitu-
yendo la mayor coleccion de medidas familiares que ja-
mds se habian publicado.
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FIGURA 1.Estatura (medias) de muchachos de Newark Academy,
teniendo un maximo ritmo de crecimiento a edades de 12-13, 13-
14, etc. (Boas 1930).

185
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FIGURA 2. Estatura (medias) de muchachas de Horace Mann
School teniendo la menarquia a edades de 10-, 11-, 12-, 13-, 14-
,15- (Boas 1932).

El principal énfasis lo hizo sobre el indice cefalico. Al
parecer, el mismo Boas qued6 asombrado con los resul-
tados, pero esto no fue nada en comparacion con el asom-
bro de otros antrop6logos. “La forma de la cabeza, escri-
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TABLA 1. Incrementos en estatura (cm/afio) en muchachos de la Newark Academy durante intervalos de aproximadamente al afio
del maximo ritmo de crecimiento (Boas 1930)

Ritmo maximo en afos -0,5 a+0,5 -1,5 a +1,5 -25a+25 -3,5a+35
12-13 10,0 23,2 32,2 38,0
13-14 9,2 21,7 30,1 27,0
14-15 9,1 21,5 29,3 35,4
15-16 8,8 20,4 27,8 33,3
16-17 8,7 20,0 27,9 34,5

TABLA 2. Correlaciones familiares entre las medidas de la cabeza y de la estatura segin Boas para varios grupos de individuos

Relacion Anchura de la cabeza Longitud de la cabeza Indice cefélico Estatura
1907  1912(b) 1913 1907 1912 19071933(b) 1913

Padre-hijo 0,21 0,38 0,24 0,46 0,20 0,26

Padre-hija 0,23 0,36 0,34 0,40 0,20 0,26

Madre-hijo 0,33 0,35 020 028 025 0,34

Madre-hija 027 035 046 041 025 0,34

Hermano-hermano 0,56* 0,42 0,33

Padres-hijos 0,34 0,38 0,31

1907 192 familias de judios; valores de los nifios (mds de 5 arios) ajustados segiin curva término medio de crecimiento. Padre-hijo, -
hija. madre-hijo,-hija, cada uno, aproximadamente 250 pares; indice cefdlico 630 pares, hermanos 614 pares.
1912(b) Familias de judios, incluyendo inmigrantes. Valores de los nifios ajustados como en 1907. Valores conjuntos para nifios
nacidos en el extranjero y los nacidos en América. Padre-hijo. -hija, aproximadamente 500 pares cada uno, madre-hijo,-
hija, aproximadamente 650 pares cada unos. Padres-hijos 2.327 pares.

1933 Mismos datos de 1912.

1934 Datos de alemanes: 283 familias con 1.348 ninos. Los valores de los ninios ajustados para uso de la curva de crecimiento del

propio material.
* Para “mediciones de la cabeza™

bié Boas, aunque siempre se ha considerado una de las
caracteristicas mas estables y permanentes de las razas hu-
manas, experimenta importantes cambios coincidentes
con la transferencia de la gente del suelo europeo al ame-
ricano”. Y afiadi6: “Estos resultados son tan claros que
mientras antes se asumia que los tipos humanos eran es-
tables, todas las pruebas hablan en favor de una gran plas-
ticidad de los tipos, y su permanencia parece mds bien una
excepcion que la regla”. Ciertamente, estos comentarios
crearon gran preocupacion en los antropdlogos. Los re-
sultados principales son reproducidos en tablas 2 y 3,
en la que se observan las diferencias de la respuesta en
unos grupos.

Como ejemplos, otros resultados, entre muchos que se
presentan, es la disminucion del didmetro bicigomatico que
se observa en todos los grupos. Sorprendentemente, los ita-
lianos no aumentaban en estatura, que es quizds una indi-
cacion en cuanto a que las condiciones ambientales en Nue-
va York no han podido ser mejor que en Italia, segtiin Boas
parece asumir. La luz solar y el clima caliente son, al menos,
dos factores a considerar.
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Como causa de estos hallazgos, Boas confeso su preo-
cupacion, sobre la vaga suposicion de que el ambiente fue-
ra la causa: “Mi posicion es que me encuentro sin saber dar
una explicacion al fenémeno y que intentaré encontrar res-
puestas... Me inclino a estudiar material de otras fuentes
antes que forzar una soluciéon que puede ser especulati-
va”.

Varias explicaciones, la mayoria criticas, fueron suge-
ridas por otros autores. Variaban desde haber utilizado una
inadecuada técnica antropométrica hasta la existencia de

componentes de ilegitimidad.

Otros estudios

Cultivo, ademds, otros aspectos de la antropologia, que
muy brevemente se comentan. En lingiistica fue el verda-
dero iniciador del moderno estudio de las lenguas amerin-
dias: fundo el International Journal of American Linguis-
tics y dirigi6 el Handbook of American Indian Languages
(1911). Su interés por lo especifico de los varios aspectos de
cada una de las lenguas dio origen al componente descrip-
tivo de la escuela americana.
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TABLA 3. Diferencias de las medias en las dimensiones antropométricas entre nifios nacidos en el extranjero y los nacidos en

América
Nacionalidad Longitud cabeza Anchura cabeza Indice Anchura Estatura
y sexo (mm) (mm) cefalico cara (mm) (cm) Numero

Bohemios

Hombres -0,7 -2,3 -1,0 -2,1 +2,9 170

Mujeres -0,6 -1,3 -0,6 -1,7 +2,2 180
Judios

Hombres +2,2 -1,8 -2,0 -1,1 +1,7 654

Mujeres +1,9 -2,0 -2,0 -1,1 +1,5 259
Sicilianos

Hombres 24 +0,7 +1,3 12 -0,1 188

Mujeres 23,0 +0,8 +1.8 2,0 20,5 144
Napolitanos

Hombres -0,9 +0,9 +0,9 -1,2 +0,6 248

Mujeres -1,7 +1,0 +1,4 -0,6 -1,8 126

Diferencias calculadas entre cada grupo de edad y considerando el niimero en cada grupo

La antropologia cultural la analizé con gran rigor me-
todoldgico, con una creencia casi exclusiva en el método in-
ductivo, muy influido por la utilizacion de los datos. Es-
cribié: “La complejidad de los acontecimientos historicos
es tal, que debe entenderse la vida social de un pueblo o
de una tribu como consecuencia de las condiciones tnicas
en las cuales se ha manifestado”. Esta forma de entender la
antropologia, produjo frutos en la vertiente descriptiva,
en la elaboracion de metodologia para los trabajos de cam-
po, en la obtencion de datos y en la utilizacion de la esta-
distica.

Boas siempre nego ser creador de una escuela, pero to-
das las americanas de antropologia estan en deuda con él.
Chamberlain, Sapir, Kroeber, Benedict, Mead, Lowie, Gol-
denweiser, Radin y Herskovits fueron sus discipulos, y sus
trabajos sobre esquimales e indios del SO y del NO del Pa-
cifico, del Canad4, de la Columbia Britdnica, etc., son ejem-
plos de anilisis antropoldgico.

Gran parte del legado de Boas se centra en las actuales
creencias antropoldgicas, pero algunos elementos descan-
san olvidados esperando el dia en que sean sometidos a una
renovada apreciacion.
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PEDIATRIA EXTRAHOSPITALARIA
Fundamentos clinicos para Atencion Primaria.
Cuarta edicion.

M.T. Muioz Calvo, M.I. Hidalgo Vicario,

J. Clemente Pollan

Un volumen de 1.173 péginas.

Madrid. Ed. Ergon. 2008

Paralela a otras obras prestigiosas con igual orientacion,
el gran volumen que dirigen M.T. Mufioz Calvo, M.1. Hi-
dalgo v J. Clemente Pollan llega a mis manos pocos dias an-
tes de la Fiesta del Libro el 23 de abril, cuando la prima-
vera celebra una de las fiestas mds alegres y merecidas,
aunque libros cientificos y técnicos como el que tengo de-
lante no son frecuentes en los puestos que las librerias sa-
can a la calle a competir con las rosas. Para mi adquiere un
especial significado. Concedo a este libro un matiz especial,
al destacar por su veterania, alcanzando la mayoria de edad
de los libros médicos, la cuarta edicion. Con el tiempo,
como les pasa a muchos, aument6 su volumen para llegar
a las 1.173 paginas y el nimero de los amigos colabora-
dores, que sobrepasan los dos centenares. Si estas conside-
raciones son una manera de expresar de antemano la valia
del texto comentado, todavia antes de pasar a ojear sus pa-
ginas aparecen los parrafos elogiosos de los prdlogos, re-
dactados con pulcritud y acierto primero por Angel Noga-
les con motivo de la primera edicion en 1989 y luego por
Manuel Herndndez en las tres ediciones siguientes. Ademas,
es de justicia anotar que la Editorial Ergon ha puesto todo
su interés y probada maestria en conseguir una excelente
presentacion, que facilita la lectura y la seleccion del tema.

El pediatra actual se ve obligado a menudo a elegir
entre una actividad hospitalaria, con bastante responsa-
bilidad en la asistencia especializada, la docencia y la in-
vestigacion, o bien la Atencion Primaria o pediatria extra-
hospitalaria, que, sin renunciar a la obligacion de ensefiar
y también de investigar, debe prestar la maxima atencién
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a lo que se considera como primario o bésico, es decir, lo
mds frecuente y casi obligado en la mayoria de los nifios,
desde el nacimiento hasta el final de la adolescencia. Nada
de la pediatria les serd ajeno, pero no hay mas remedio que
proceder con arreglo a la mayor incidencia de algunos tras-
tornos, la vigilancia de todo lo referente a la salud, las ta-
reas preventivas, la vigilancia del crecimiento y desarrollo,
asi como la labor imprescindible de educacion sanitaria.
En algin tiempo, lejano pero conocido por quien escribe
esta nota bibliogréfica, estuvieron unidas y habia pediatras
que podian compaginar la actividad hospitalaria y extra-
hospitalaria, asi como la privada y la tutelada por un se-
guro estatal o personal. No es el momento de insistir en c6-
mo era posible, sino admitir que no es facil hoy dia. Ahora
bien, tampoco se deben considerar dos vertientes pediatri-
cas separadas de manera rigida. Un dato lo proporcionan
los mismos colaboradores de este libro, ya que, junto a los
dedicados a la Atencion Primaria, que son obligadamente
la mayoria, los directores de la obra no dudan en recurrir
a especialistas pedidtricos destacados como J. Argente en
endocrinologia, P. Castells, M.]. Mardomingo y ].L. Pe-
dreira Massa en paidopsiquiatria, J. Casado Flores en ur-
gencias, J. Cornelld en adolescencia, P. Jara en hepatolo-
gia, L. Madero en hematologia y oncologia, J. Quero en
neonatologia o J.C. Vitoria en gastroenterologia, por citar
solo algunos ejemplos.

Los directores del libro no se imitan a este dificil tra-
bajo de elegir la composicion del sumario, congregar tan-
tos colaboradores y unificar criterios, sino que se encar-
gan de redactar numerosos temas, sin dejar de utilizar las
valiosas contribuciones de 230 autores, con la ayuda prin-
cipal y logica de los que estan mas proximos a ellos, sea por
el centro de trabajo o la Sociedad de pediatria que les reu-
ne y patrocina, casi siempre con la orientacion propia de la
Atencion Primaria.

Sobre el contenido no haré un andlisis pormenorizado,
bastando con dejar constancia de que todo lo importante
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estd bien expuesto y por supuesto actualizado. Como direc-
tor que soy de un Tratado de Pediatria, ademas de compar-
tir las aportaciones de algunos destacados autores, no ten-
go inconveniente en decir que un libro como este lo considero
un amigo fiel para una consulta o revision inicial, sobre to-
do cuando se conoce bien su sumario y se sabe encontrar
pronto el tema a utilizar. De esta manera resulta una obra
complementaria para todos y, especialmente, para sus prin-
cipales destinatarios, los pediatras de Atencion Primaria, ca-
da vez con mayor actividad en la pediatria moderna y cada
vez mejor formados, aunque ellos mismos se unen a noso-
tros para reclamar una adecuacion del sistema MIR a sus
necesidades. Toda contribucion es bienvenida y asi este li-
bro prestard, sin duda, su ayuda a los que estan en la pri-
mera linea para luchar contra la morbilidad siempre cam-
biante y todavia la mortalidad infantil, que ha presentado
un descenso espectacular, pero que ofrece un pequefio por-
centaje de vidas recuperables. El salvar un solo nifio justifi-
ca toda una vida dedicada a la Pediatria. Ahora entre noso-
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tros la mortalidad infantil en sentido estricto estd en cotas
muy bajas, alrededor de 3 por 1.000, pero hay paises, co-
mo Finlandia o Singapur donde es menor, recordando que
siempre queda algo mas que hacer, aparte de que este dato
demografico no es quizas el mejor para definir la eficacia
de una sanidad.

A través de las paginas de Revista Espaiiola de Pedia-
tria envio mi felicitacion sincera y cordial a todos los res-
ponsables de este verdadero tratado de pediatria extrahos-
pitalaria, en la seguridad de que los pediatras, a la hora de
vigilar o tratar nifios y adolescentes, encontraran en ¢l los
puntos bdsicos de prevencion, diagndstico y tratamiento de
los principales problemas clinicos, sin olvidar el marco don-
de actian, como recuerdan al presentar los aspectos am-
bientales, legales y bioéticos.

Manuel Cruz Hernandez

Catedratico de Pediatria.
Profesor Emérito de la Universidad de Barcelona

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA





