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En este número de Revista Española de Pediatría se reu-
nen artículos sobre temas quirúrgicos de interés para el
pediatra.

La progresiva complejidad de cada una de las ramas de
la Pediatría como disciplina aleja inevitablemente a mu-
chos de nosotros de los foros en los que se discuten en pro-
fundidad los aspectos más especializados. Esto se está ha-
ciendo progresivamente más perceptible en lo que se refiere
a los temas quirúrgicos. La cirugía pediátrica, como una
especialidad en sí misma con programa de formación pro-
pio, interactúa permanentemente con la Pediatría, pero crea
y expone sus progresos muchas veces al margen de la mis-
ma. La información adecuada del pediatra que es crucial
para que la cirugía pediátrica funcione, está siempre ame-
nazada o precarizada por la subespecialización. En cada
congreso de cirujanos (y también en los de pediatras) yo
pienso varias veces que es necesario difundir tal o cual nue-
va información entre las dos especialidades, pero ello es di-
fícil por los caminos progresivamente más separados de
ambas.

Por este motivo, cuando la dirección de Revista Espa-
ñola de Pediatría me pidió que coordinara un número mo-
nográfico con temas quirúrgicos pensé que era una buena
oportunidad de facilitar el intercambio. He tenido la fortu-
na de poder contar con los especialistas quirúrgicos 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 día
la evolución de una técnica en rápida mutación. Los Dres.
Encinas y Rodríguez, que trabajan a nivel experimental y
clínico en este campo en nuestro Departamento y en el de
Obstetricia resumen concisamente las limitadas indicacio-
nes de la cirugía fetal abierta.

Los Dres. Carrero, de la Torre y Lassaletta, cirujanos pe-
diátricos generales de nuestro departamento revisan el fre-
cuente problema del estreñimiento en niños y las posibilda-
des de que un número reducido de ellos se beneficien del
tratamiento quirúrgico.

La Dra. Polo y cols. analizan la perfusión cerebral selec-
tiva usada en el tratamiento de las anomalías del arco aór-
tico, mientras que el Dr. Ángel Aroca y otros colegas del Ser-
vicio de Cardiocirugía de nuestro Departamento ponen al
día los tratamientos quirúrgicos aplicables a la trasposición
completa de los grandes vasos.

La Dra. Martínez Urrutia y colaboradores abordan el
papel actual de la cirugía mínimamente invasiva en urolo-
gía pediátrica, que se extiende cada vez más, como ocurre
en otras ramas del tratamiento instrumental.

El Dr. López Gutiérrez y cols., de la Sección de Cirugía
Plástica y Reconstructiva de la Paz exponen con auotirdad
el difícil 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 institución ponen al día la situación ac-
tual de la analgesia en niños, campo en el que tienen una
gran experiencia y un buen hacer del que nos beneficia-
mos todos los días.

Esperamos que este númerto quirúrgico, aunque contie-
ne solamente una parte de las novedades introducidas en
nuestro campo, sea del interés de los lectores de Revista Es-
pañola de Pediatría, y agradecemos que la dirección de la
publicación nos haya dado esta oportunidad de informar a
los pediatras de lo que hacemos y cómo lo hacemos.

Madrid, Junio de 2009
Juan A. Tovar

EDITORIAL
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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 fetoscópicas; sin embargo, existe un grupo
particular de malformaciones que solo pueden ser tratadas pre-
natalmente mediante cirugía fetal abierta. Nuestro objetivo en
este estudio ha sido revisar las indicaciones y resultados actua-
les de estos procedimientos.

Palabras clave: Tratamiento; Fetal; Malformación; Cirugía,
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.

INTRODUCCIÓN
Los avances diagnósticos obstétricos en técnica y calidad

de imagen traen consigo un aumento del número de malfor-
maciones congénitas diagnosticadas prenatalmente y un mejor

conocimiento de las consecuencias fisopatológicas de estas. En
algunos casos, es posible incluso predecir con cierto grado de
certeza los efectos nocivos que la evolución natural de la mal-
formación producirá sobre la gestación. Como resultado de es-
ta inversión en investigación básica y clínica en los últimos
años, el feto puede ser considerado en ciertas patologías como
un paciente hasta cierto punto independiente de la madre. 

Las técnicas actuales de tratamiento intrauterino se basan
en el abordaje fetoscópico 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 laparotomía e his-
terotomía para su tratamiento prenatal. El objetivo de este tra-
bajo es hacer una revisión de estas patologías, así como de sus
indicaciones actuales de tratamiento y resultados.

TÉCNICA DE CIRUGÍA FETAL ABIERTA
El momento idóneo para llevar a cabo una intervención

quirúrgica fetal abierta depende de la malformación que se va-
ya a tratar y de su curso.

Por lo general, el diagnóstico inicial preciso y la fragili-
dad del tejido fetal son factores limitantes antes de la semana
18 de gestación. Por otro lado, pasada la semana 30, la ma-
nipulación 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 más razonable suele ser inducir el parto y
tratar al niño mediante la técnica postnatal convencoinal. 

Para la técnica de cirugía fetal abierta se realiza una inci-
sión cutánea abdominal transversa y baja. La posición del fe-
to y de la placenta se observan intraoperatoriamente median-
te ecografía y, dependiendo de su localización, se realiza una
histerotomía anterior o posterior. La ecografía permite tam-
bién localizar al feto y sin haber realizado la histerotomía, anes-
tesiarlo mediante inyección percutánea de fentanilo y atracu-
rio.

La apertura del útero es particularmente difícil en estos ca-
sos y difiere de la incisión de la cesárea habitual; por un lado,

El tratamiento prenatal de las malformaciones 
congénitas mediante cirugía fetal abierta

J.L. Encinas, 1R. Rodríguez
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esta incisión se realiza en un útero que no está tan adelgazado
como en las etapas finales de la gestación y, por otro lado, la
incisión no puede interferir con la circulación placentaria.

El grupo de la Universidad de San Francisco (HUSF) des-
cribió en 1996(1) cómo realizaban la incisión uterina de mane-
ra segura para el feto: tras localizar la placenta mediante eco-
grafía introducían un trocar a través del cual aspiraban parte
del líquido amniótico consiguiendo, así, suavizar la tensión del
útero grávido; el trocar introducido dentro de la cavidad am-
niótica era puesto de manera forzada en posición horizontal y
de esta manera cortando el tejido uterino que quedaba sobre
el mismo trocar, era posible entrar en el útero con el bisturí
eléctrico sin dañar al feto y comprimir los bordes de la incisión
con hileras de grapas reabsorbibles. Este mismo grupo dio a
conocer entonces su separador, que permitía mejorar la ex-
posición del interior del útero, ofreciendo, además, una pre-
sión 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 incisión. 

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

La monitorización fetal se realiza mediante un pulsioxíme-
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 intervención se mantiene constantemente un flu-
jo de Ringer caliente sobre el feto; la cavidad uterina antes del
cierre se llena con esta misma solución y se añade un antibió-
tico, generalmente una cefalosporina de tercera generación(2,3). 

En el cierre, inicialmente se retiraba la sutura de grapas pa-
ra realizar la sutura entre las superficies cruentas de la incisión
uterina; esto se asoció a problemas de separación de la mem-
brana amniótica y actualmente esta línea de grapas absorbi-
bles se deja. El cierre de la incisión de la laparotomía 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(4-6). El par-
to se hará por cesárea utilizando la misma incisión.

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

La mayor parte de los niños con MMC pueden ser diag-
nosticados prenatalmente mediante determinación de α-feto
proteína en suero materno(7-10), mientras que la visualización
ecográfica directa del MMC no suele realizarse hasta la sema-
na 16 de gestación. El MMC puede no amenazar la vida del
niño, pero se asocia frecuentemente con secuelas neurológi-
cas, urológicas, sexuales y óseas devastadoras, y esto trae con-
sigo enormes costes personales, familiares, sanitarios y socia-
les.

La razón del planteamiento inicial de una intervención pre-
natal se basó en la observación de que los movimientos de las
extremidades inferiores, presentes en las primeras semanas del
embarazo, se van perdiendo progresivamente en los niños con
MMC. 

Varios trabajos con animales han demostrado de manera
sólida que la reparación intrauterina del MMC puede preser-
var la función de los nervios periféricos en extremidades infe-
riores(11-14). Aunque se asume que la médula espinal se encuen-
tra intrínsecamente dañada en el MMC, estos trabajos sugieren
que, al menos en parte, el daño neuronal se puede deber a la
exposición medular al líquido amniótico y, en estadios avan-
zados, también a la orina y al meconio(11). De la misma ma-
nera, cubrir el defecto evitaría la pérdida de líquido cefalorra-
quídeo, reduciendo la frecuencia de malformaciones cerebrales
y Chiari II e hidrocefalia y reduciría, así, la necesidad poste-
rior de colocar una derivación ventriculoperitoneal(13).

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

La evidencia clínica preliminar sugería que este procedi-
miento reduce la necesidad de establecimiento de una deriva-
ción ventricular y restablece una configuración morfológica
del cerebro y cerebelo más semejante a la normal. Sin embar-
go, estos estudios iniciales en humanos hicieron comparacio-
nes con controles históricos y sus resultados son cuestiona-
bles(15).

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 trabajará sobre 200
pacientes, y sus objetivos son: 1) determinar si la reparación
completa del MMC entre las semanas 19 y 26 de gestación me-
jora el resultado en cuanto a mortalidad y necesidad de una
derivación ventricular antes del año de edad; 2) determinar si
la reparación completa del MMC en ese período mejora la fun-
ción cognitiva medida por la escala de desarrollo infantil de
Bayley a los 30 meses de edad corregida.

Los criterios de inclusión generales son: feto menor de 26
semanas, cariotipo normal, movimientos de extremidades in-
feriores presentes y tamaño ventricular máximo de 17 mm(16). 

Los resultados preliminares tras 2 años han sido publica-
dos recientemente y describen la corrección intrauterina de la
malformación de Chiari tipo II, así como la reducción al 43%
de la necesidad a los 2 años de un shunt ventriculoperitone-
al(16,17). 

Malformación adenomatoide quística pulmonar
La malformación adenomatoidea quística (MAQ) es una

anomalía pulmonar congénita caracterizada por el crecimien-
to excesivo de los bronquiolos terminales, la proliferación
del tejido muscular y la ausencia de alveolos normales. El ta-
maño de la lesión y su capacidad de comprimir estructuras ve-
cinas se asocia en ocasiones a alteraciones en la función car-
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diaca fetal y a hipoplasia pulmonar. Los peores casos desarro-
llan hidrops fetal por compresión de la vena cava superior e
inferior e insuficiencia cardiaca por bajo gasto con aumento
de la presión venosa central(18,19). 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 regresión completa de la lesión sin repercusión alguna pa-
ra el feto o para el niño(20).

El parámetro ecográfico más utilizado en la evaluación del
pronóstico de niños con MAQ relaciona el tamaño de la lesión
con el perímetro cefálico (CVR), y fue descrito por Cromble-
holme en 2002. Los fetos con CVR mayor de 1´6 tienen un
80% de posibilidades de presentar hidrops, mientras que en
los casos con un CVR inferior su aparición es extraordinaria(21). 

Considerando el excelente pronóstico de los niños sin hi-
drops, tiene sentido pensar que los esfuerzos deben ser orien-
tados hacia aquellos que sí lo tengan y que son aproximada-
mente el 15% de las series. Si existe una malformación con un
quiste dominante, esta puede ser tratada mediante coloca-
ción percutánea de un shunt toracoamniótico cuya principal
limitación es la alta tasa de migración (hasta el 70%)(22).

Las lesiones sólidas con hidrops solo pueden ser tratadas
mediante cirugía fetal abierta y resección pulmonar, usando
grapadora con carga vascular generalmente. El grupo de Ad-
zick en Filadelfia describió en el año 2005 la resección de 13
masas sin quiste dominante e hidrops mediante cirugía fetal
abierta con una supervivencia superior al 50%, lo que contras-
ta enormemente con lo esperable 10%(23).

Teratoma sacrococcígeo
El teratoma sacrococcígeo (TSC) aparece en uno de cada

40.000 nacidos vivos(24). La historia natural de los TSC diag-
nosticados antes del nacimiento es muy diferente de los TSC
neonatales(25,26). 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 sanguíneo en tumores muy vascularizados(27,28).
El 15% de los TSC en fetos causan hidrops y en estos casos, si
no se realiza ningún tipo de tratamiento intrauterino, la mor-
talidad es del 100%(29). 

Los TSC en el feto pueden ser quísticos, sólidos o presen-
tar ambas características(30) y, en general, su aspecto es hetero-
géneo debido a la presencia de zonas de hemorragia, necrosis
y calcificación. El diagnóstico diferencial incluye el MMC y la
uropatía obstructiva(30). En casos de tumores grandes y muy
vascularizados, se ha descrito un incremento del flujo aórtico
distal, e incluso la existencia de vasos que salen directamente
de la placenta hacia el tumor. 

El TSC puede provocar una complicación materna parti-
cular, asociada también a la MAQ, que se denomina síndrome
de espejo materno o síndrome de Ballantine. En este síndrome,
la madre experimenta síntomas progresivos de preeclampsia,

que incluyen vómitos, hipertensión, edema periférico, protei-
nuria y edema pulmonar, debido a la liberación de factores va-
soactivos o a toxinas de células endoteliales procedentes de
la placenta edematosa. En este caso, la resección de la masa
podría revertir el hidrops, pero no revertirá la enfermedad ma-
terna; la impresión de varios autores es que el tratamiento pre-
natal tiene pocas esperanzas de éxito si ya existe hidrops y pla-
centomegalia(30).

La técnica quirúrgica es semejante a la postnatal y se lle-
va a cabo mediante cirugía fetal abierta(31,32). Inicialmente, Ha-
rrison describió un torniquete que, rodeando la base de la ma-
sa, trataba de impedir el robo de flujo sanguíneo y el crecimiento
tumoral. Existía, 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 disección de
estos elementos antes de colocar el torniquete. Este simple pa-
so eliminaría en teoría el problema hemodinámico fetal, pero
si no se reseca la masa, se abandonaría tejido necrótico intrau-
terino durante el resto de la gestación con un pronóstico in-
cierto.

Han sido descritos varios intentos fallidos de emboliza-
ción(33), esclerosis(34,35) o fulguración con láser(36) de los vasos
principales del tumor mediante abordaje fetoscópico o percu-
táneo guiado por ecografía.

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

La serie más grande publicada describe 5 casos con TSC
grandes con hidrops. Todos fueron operados mediante cirugía
fetal abierta, y a pesar del tratamiento tocolítico agresivo,
nacieron antes de término. Dos niños murieron, uno como con-
secuencia de un embolismo gaseoso durante la cirugía de re-
sección tumoral prenatal y el otro durante el parto(34).

Procedimiento EXIT
La estrategia utilizada inicialmente en el tratamiento pre-

natal de la hernia diafragmática congénita tratada mediante
clampaje traqueal con clips permitió desarrollar esta técnica.
Inicialmente comenzó a utilizarse en la eliminación de los clips
durante el parto y se denominó procedimiento EXIT (Ex Ute-
ro Intrapartum Treatment). Durante este procedimiento se re-
aliza una histerotomía, la cabeza y los hombros del feto se
sacan, pero el cordón no se clampa. Durante este período de
mantenimiento de la oxigenación 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 vía aérea esté ase-
gurada(38). Por último, se introduce surfactante intratraqueal y
se ventila a mano; cuando la saturación de oxígeno del niño
aumenta, se reduce el anestésico inhalado materno, el cordón
se corta y se administra oxitocina a la madre. Si este proceso
se realiza de manera coordinada entre anestesistas, obstetras,
cirujanos y neonatólogos, la pérdida sanguínea materna me-
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dia por atonía uterina es de 930 ml, valor comparable al de las
cesáreas tradicionales. El procedimiento EXIT desarrollado ini-
cialmente con estos fines ha demostrado ser esencial durante
la intubación postnatal inmediata de niños con masas cervica-
les(38).

Obstrucción congénita de las vías aéreas altas (CHAOS)
La causa del CHAOS es generalmente una atresia de tra-

quea o laringe, o una compresión extrínseca por una gran ma-
sa cervical, como un teratoma o un linfangioma(39). Los hallaz-
gos ecográficos o mediante RMN consisten en pulmones
distendidos, diafragmas desplazados hacia cavidad abdominal,
hidrops por compresión mediastínica y polihidramnios por
compresión esofágica(40). Si no se desarrolla hidrops durante el
embarazo el niño debe ser extraído, asegurando la vía aérea
mediante un procedimiento EXIT(41); durante este procedimien-
to y si el niño no puede ser intubado se tratará de extirpar la
masa o se realizará una traqueotomía. 

El procedimiento EXIT en niños con masas cervicales sin
hidrops proporciona un tiempo indispensable sin el cual en
ocasiones no es posible asegurar la permeabilidad de la vía aé-
rea. La ausencia de ventilación adecuada mayor a 5 minutos
en niños con intubaciones difíciles por compresión traqueal tu-
moral se asocia a lesiones neurológicas en el 100% de los ca-
sos. 

El procedimiento EXIT es también de gran utilidad en el
CHAOS cuando la única alternativa es la utilización del EC-
MO, ya que el tiempo que proporciona el procedimiento EXIT
es fundamental para la canulación(39,40). 

El tratamiento del polihidramnios se realizará mediante re-
poso, vaciamento periódico y tratamiento médico. Si el polihi-
dranios persiste, la masa crece o aparece hidrops será necesa-
ria la extirpación de la masa o la realización de una
traqueostomía prenatal(42).

Existen únicamente tres casos conocidos de supervivencia
después de un diagnóstico prenatal de CHAOS por masa cer-
vical con hidrops y sin tratamiento prenatal(38).

CONCLUSIÓN
El principal problema del abordaje quirúrgico fetal conti-

núa siendo el parto pretérmino y limitarlo depende probable-
mente más del desarrollo de técnicas fetoscópicas que de tra-
tamientos farmacológicos. Existe evidencia sólida en algunas
patologías de la mejoría del pronóstico postnatal si se aplica
la terapia prenatal adecuada. Otras patologías, sin embargo,
están aun sujetas a distintos estudios prospectivos que permi-
tan establecer claramente sus indicaciones y evaluar sus re-
sultados. 

El futuro del tratamiento quirúrgico prenatal de la mayor
parte de las malformaciones congénitas probablemente se ba-
se en técnicas fetoscópicas o robóticas.

Existen, sin embargo, pacientes cuyo pronóstico solo pue-
de ser mejorado actualmente mediante técnicas más agresivas

basadas en la cirugía fetal abierta. El procedimiento perinatal
EXIT, desarrollado inicialmente con otros objetivos ha demos-
trado ser extremadamente útil en el tratamiento postnatal in-
mediato de niños con masas cervicales. Los resultados del tra-
tamiento prenatal del MMC son prometedores; sin embargo,
sus indicaciones se encuentran aún 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 ecografía; 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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RESUMEN 
Introducción: La cirugía de arco aórtico en neonatos y

lactantes históricamente se realizaba con circulación extra-
corpórea, hipotermia profunda y parada circulatoria to-
tal, que como complicación pueden causar daño cerebral.
Las técnicas de perfusión 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-
construcción quirúrgica del arco aórtico desde 2002 hasta
2009, empleando técnicas de PSC. Análisis de distintas va-
riables con especial interés en la cirugía realizada y en los
resultados a corto-medio plazo. Estudio estadístico con SPSS
versión 15.0.

Resultados: Edad: 1,3 ± 2,4 meses; peso: 3,4 ± 1,7 kg;
55% varones. Cardiopatía asociada en un 90%. Morfolo-
gía del arco aórtico: hipoplásico 62%; interrumpido 30%;
recoartación postquirúrgica en 2 niños. El 82% necesitaron
prostaglandinas intravenosas. La anastomosis aórtica fue
terminolateral (avance aórtico) en el 77,5%, terminotermi-
nal en el 17,5% y aortoplastia con parche en el 5%. La PSC
duró 36 ± 11 minutos a 23º C rectales, canulando el tron-
co braquiocefálico en el 47%, reduciendo los flujos a 30-
40 ml/kg/min. La monitorización cerebral se hizo con pre-
sión radial derecha y saturación cerebral (INVOS). La
mortalidad hospitalaria fue del 10% y la tardía del 2,7%.
Durante la estancia hospitalaria concurrieron: lesión del re-
currente 38%, reintervención por recoartación precoz 5%,
e infarto cerebral 2,8%. El seguimiento medio es de 26 ±
21 meses. En la evolución posterior se recoartaron 3 pacien-
tes (8%) precisando 2 de ellos angioplastia percutánea.

Conclusiones: La PSC en la reconstrucción del arco aór-
tico permite al cirujano gran precisión, minimizando el ries-
go de injuria cerebral. La mortalidad hospitalaria es acep-
table y en cuanto a la morbilidad destaca la lesión del nervio
recurrente asociado a la movilización aórtica y a la resec-
ción ductal. La evolución posterior es buena estando el 92%
de los pacientes libres de recoartación.

Palabras clave: Perfusión cerebral selectiva; Cirugía arco
aórtico.

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, 23ºC
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.

INTRODUCCIÓN 
Las cardiopatías congénitas que incluyen coartación con

hipoplasia de arco asociada y las interrupciones de arco aór-
tico, siguen siendo un reto quirúrgico en la actualidad1. Es-
ta patología del arco aórtico suele debutar en el período ne-
onatal en los casos en los que la perfusión 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 patología es obligado instau-
rar tratamiento con prostaglandina E1 intravenosas, para
mantener abierto o reabrir el ductus, recuperar y estabili-
zar al niño antes de la cirugía. 

La reconstrucción quirúrgica del arco aórtico en neona-
tos y lactantes exige gran precisión técnica para realizar una
anastomosis perfecta en arterias de escasos milímetros de
calibre. Estas cirugías, históricamente se han realizado con
hipotermia profunda y parada circulatoria, que como efec-
to secundario pueden causar daño cerebral. Este último se
manifiesta como un desarrollo cerebral alterado, tanto en
el sistema motor, en las áreas del lenguaje y/o la coordina-
ción visual-espacial(2). 

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

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

Presentamos a continuación nuestra experiencia con es-
tas operaciones. 

MÉTODOS 
El trabajo es un estudio retrospectivo de las historias clí-

nicas de 40 pacientes con reconstrucción quirúrgica del
arco aórtico durante el período 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-

tante en el Hospital Universitario Montepríncipe, ambos lo-
calizados en Madrid. El equipo quirúrgico y el protocolo
seguido de PSC es el mismo en ambos hospitales. 

Las cirugías se han realizado por esternotomía media y
con circulación extracorpórea (CEC). Hemos empleado dos
estrategias de canulación arterial (elegida cada una por el
cirujano de cada caso): en la primera se colocó la cánula di-
rectamente en el tronco innominado sin cambiar su posi-
ción durante toda la cirugía, y en la segunda se canuló la
aorta ascendente proximal al tronco braquiocefálico y se
progresó al interior del mismo durante la anastomosis aór-
tica, retirándola a su posición inicial después. La canulación
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 varió desde moderada
hasta severa, según cada caso individual. El control y ajus-
te del pH y los gases se hizo con la estrategia α-stat. En la
mayoría de los casos se pinzó la aorta y se paró el corazón
mediante cardioplejia para completar la anastomosis aórti-
ca y el resto de la cirugía asociada. En el momento de rea-
lizar la reconstrucción aórtica comienza la PSC, con per-
fusión exclusiva por el tronco braquiocefálico y disminución
del flujo de bomba de CEC al 30-40% del total correspon-
diente a la temperatura del paciente. Durante la PSC la pre-
sión arterial radial derecha y la saturación cerebral (moni-
tor INVOS 5100, Somanetics Corp, Troy, MI), nos informan
de la adecuada perfusión cerebral. La perfusión del resto del
cuerpo en esos momentos depende de la circulación colate-
ral desde el tronco braquiocefálico. El uso de la PSC nos
permite hacer la anastomosis aórtica en un campo exangüe
similar al que proporciona la parada circulatoria total, eli-
minar completamente el tejido ductal, manteniendo en to-
do momento la perfusión cerebral con sangre oxigenada.

El seguimiento de los pacientes se ha realizado en la con-
sulta externa de cardiología con la exploración física y neu-
rológica de los niños, y con la valoración cardiaca y del ar-
co aórtico por ecocardiografía transtorácica. Se han estudiado
en nuestros pacientes diversas variables pre- intra- y posto-
peratorias, analizando con especial interés el tipo de cirugía
realizada y los resultados en cuanto a morbimortalidad hos-
pitalaria y seguimiento a medio plazo. Para el análisis esta-
dístico hemos utilizado el programa SPSS para Windows ver-
sión 15.0. Se expresan de forma descriptiva las variables
estudiadas, presentando las cuantitativas, como media ± des-
viación estándar y las cualitativas en porcentajes. El segui-
miento actuarial de la supervivencia y de pacientes libres de
reintervención lo hemos hecho con curvas de Kaplan-Meyer. 

RESULTADOS
Los pacientes tenían una edad media de 1,3 ± 2,4 meses

(rango de 4 días a 9 meses) siendo la mayoría (34) neona-
tos (< de 30 días), y pesaban 3,4 ± 1,7 kg. El 55% fueron
varones. 
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Solo en un 10% de los casos la coartación con arco aór-
tico hipoplásico fue una patología aislada. El 90% restan-
te asociaban cardiopatías diversas (transposición de gran-
des arterias, truncus, canal AV completo…), siendo lo mas
frecuente la presencia de una comunicación interventricu-
lar (CIV) en el 80% (Fig. 1). Tres niños (7,5%) tenían pa-
tología que obligó a una reparación univentricular. El res-
to siguieron una corrección biventricular.

Atendiendo a la anatomía del arco aórtico, 25 pacien-
tes (62,5%) presentaban coartación aórtica con arco hi-
poplásico(3) (Fig. 2), en 12 niños (30%) el arco estaba in-
terrumpido(4) (IAA), un paciente tenía una ventana
aortopulmonar distal, y los dos últimos eran recoartaciones
postquirúrgicas en niños con cardiopatía univentricular.
El 82,5% de los niños necesitaron perfusión de prostaglan-
dinas para mantener el ductus abierto, y a través de este la
perfusión de la aorta distal.

En la reconstrucción quirúrgica del arco, se hizo anas-
tomosis terminolateral (avance aórtico) 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 cirugía
asociada (Tabla 1). La canulación aórtica fue directa en el
tronco braquiocefálico 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 quirúrgicos medios fueron 150 ± 71 minu-
tos de CEC y 71 ± 51 minutos de pinzado aórtico. La PSC
duró una media de 36 ± 11 minutos (rango de 21-80), a una
temperatura mínima rectal de 23 ± 2,7º C, y manteniendo
flujos de 30-40 ml/kg/min. Se realizó hemodilución parcial,
con hematocritos mínimos de 25 ± 1,5% durante la CEC.
La monitorización cerebral durante la PSC se hizo con pre-
sión de la arteria radial derecha y saturación cerebral (IN-
VOS). En 27 niños (67,5%) se dejó el tórax abierto de ma-

nera electiva, para cerrarlo diferidamente el 2º-3er día en
la unidad de cuidados intensivos. 

La estimación del riesgo quirúrgico según la escala de
RACHS-1(5), sitúa al 90% de nuestros pacientes en la cate-
goría 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-

FIGURA 1.Arco aórtico hipoplásico, con perfusión de aorta descendente ductus dependiente. Reconstrucción tridimensional, TC mul-
ticorte. De izquierda a derecha: vista anterior, posterior, craneal (Cortesía de la Dra. M. Bret).

FIGURA 2. Arco aórtico hipoplásico, con perfusión de aorta des-
cendente ductus dependiente (Cortesía del Dr. F. Villagrá).
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rebeloso en un paciente (2,8%), lesión del nervio recurren-
te laríngeo izquierdo en 14 (38,9%), problemas de alimen-
tación y alta con sonda nasogástrica en 5 (13,8%), rein-
tervención quirúrgica por recoartación precoz en dos niños
(5%) al día y al mes respectivamente realizándose aorto-
plastia con parche en ambos. 

El seguimiento medio es de 26 ± 21 meses (rango de 1
mes hasta 6,5 años). La mortalidad tardía es del 2,8%, de-
bida a un lactante con hipoplasia de cavidades izquierdas
reparado en período neonatal hacia biventricular que rein-
gresó en el hospital a los dos meses postcirugía, por dete-
rioro brusco con colapso hemodinámico causado por este-
nosis mitral severa, indicándose cirugía tipo Norwood de
rescate, que evolucionó tórpidamente hasta su fallecimien-
to 43 días más tarde de esta segunda cirugía.

En la evolución posterior se han recoartado tres pacien-
tes (8%) precisando dos de ellos angioplastia percutánea a
los 3 y 7 meses respectivamente postcirugía, y otra niña ac-
tualmente está pendiente de cateterismo. Durante este tiem-
po, además, se han reoperado cinco pacientes (14%) por
complicaciones de su cardiopatía asociada (Tabla 2) no pre-
sentando ninguna anomalía en el arco operado. La explo-
ración neurológica realizada en el seguimiento en todos los
niños no muestra hallazgos patológicos secundarios a la ci-
rugía. En la última revisión cardiológica, ningún niño mues-
tra limitación de su actividad física, estando todos en gra-

TABLA 1. Cirugía asociada en 35 pacientes (87,5%)

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

FIGURA 4. Foto intraoperatoria con canulación arterial en el tron-
co braquiocefálico y cánula venosa en la aurícula derecha.

FIGURA 3. Reconstrucción quirúrgica del arco aórtico (de arriba
a abajo): anastomosis terminolateral (avance aórtico) y termino-
terminal (Cortesía del Dr. F. Villagrá).
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do funcional I. El ecocardiograma transtorácico muestra un
gradiente pico de 12 ± 8,7 mm Hg en la zona del arco aór-
tico operada. 

DISCUSIÓN 
El manejo de la coartación con arco aórtico hipoplási-

co o interrumpido en neonatos y lactantes, ya sea aislada o
asociada a otra cardiopatía, continúa siendo un gran de-
safío para todas las personas que participan en sus cuida-
dos. Son patologías complejas que habitualmente debutan
en el período neonatal tras el cierre del ductus, manifestán-
dose clínicamente como un cuadro de shock y bajo gasto
sistémico. Ante la simple sospecha, es recomendable instau-
rar una perfusión intravenosa de prostaglandinas que man-
tenga abierto el ductus y trasladar al bebé a un centro que
disponga de cardiología pediátrica y cirugía cardíaca infan-
til. Allí se estabilizará al niño, se confirmará y/o completa-
rá el diagnóstico con un ecocardiograma transtorácico y se
elegirá el momento más adecuado para la intervención. 

La reparación quirúrgica por esternotomía es obligada
en los casos de hipoplasia del arco proximal, y/o si existen
anomalías asociadas que se van a operar al mismo tiem-
po, como una CIV significativa, transposición de grandes
vasos, etc. Estas cirugías se hacen con CEC y la parte intra-
cardíaca con pinzamiento aórtico y parada cardíaca con car-
dioplejía. Para obtener buenos resultados, la reconstrucción
del arco aórtico exige una visibilidad perfecta y una gran
precisión técnica, puesto que se suturan arterias de esca-
sos milímetros y tejido friable (secundario a fragilidad ne-
onatal, persistencia de tejido ductal, retención hídrica por
las prostaglandinas…). Por estos motivos, tradicionalmen-
te estas cirugías se hacían con hipotermia profunda y para-
da circulatoria durante la cual se realizaba la anastomosis
aórtica. Diversos estudios han demostrado daño hipóxico-
isquémico cerebral asociado a la parada circulatoria y a la
duración de la misma(6). La afectación neurológica a largo
plazo aparece en el 21-69% de las cardiopatías complejas
reparadas en el período neonatal-infancia: problemas con

el control de movimiento fino-grueso, integración visual-
motora, problemas de atención y comportamiento, dificul-
tad para hablar y aprender, bajo rendimiento escolar, difi-
cultad para la integración(7)…

Los lactantes cardiópatas tienen una alta incidencia de
patología neurológica manifestada como leucomalacia pe-
riventricular de etiología multifactorial: prenatal (malfor-
maciones, cromosomopatías, flujo cerebral anormal intra-
útero), preoperatorio (cianosis, hipoperfusión cerebral,
alcalosis, hipocarbia), quirúrgico (CEC, coagulación alte-
rada, hipotermia profunda y parada circulatoria, hemodi-
lución, enfriamiento o calentamiento no uniformes, hipo-
hiperaflujo cerebral) y postoperatorio (bajo gasto, cianosis,
alteración iónica o de gases, hipertermia…). Dentro de las
estrategias adoptadas para minimizar el daño cerebral en
estos pacientes está el mantenimiento de flujos altos de per-
fusión durante la CEC, sustituir la parada circulatoria por
la PSC, manejar hematocritos altos en CEC, y monitoriza-
ción neurológica con saturación y Doppler transcraneal(8). 

Definimos la PSC como un conjunto de técnicas usadas
junto a la circulación extracorpórea para perfundir el cere-
bro en las cirugías de reconstrucción del arco aórtico, evi-
tando la parada circulatoria y, por tanto, eliminar el daño
neurológico asociado a la misma. De esta manera, se hace
la anastomosis aórtica en un campo exangüe, y en todo mo-
mento llega sangre oxigenada a la cabeza desde la cánula
arterial en el tronco braquiocefálico y a los órganos subdia-
fragmáticos por circulación colateral. Estas técnicas descri-
tas desde 1996(9), progresivamente van extendiendo su uso,
aunque aún quedan varias cuestiones por resolver, como:
¿cuál es la mejor estrategia de canulación?, ¿cuáles son el
flujo y la temperatura óptimos durante la PSC? y ¿cuál es
la monitorización neurológica ideal?… Actualmente, aun-
que la PSC es prometedora, ningún estudio publicado de-
muestra su superioridad frente a la parada(10). Es necesario
esperar y evaluar los resultados dentro de unos años, y com-
pararlos con los estudios de la literatura científica 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(11,12), y los resultados obte-
nidos son similares a los publicados por otros centros ex-
tranjeros. La mortalidad hospitalaria de estas cardiopatías
complejas es aceptable, es mejor que la de pacientes simila-
res operados en parada circulatoria, y menor que la espera-
da según la escala de RACHS-1. Atendiendo a las compli-
caciones postoperatorias, el daño neurológico apareció en
un solo paciente (2,8%). Destacamos la lesión del nervio re-
currente laríngeo izquierdo en el 38% de los pacientes,
posiblemente relacionada con la disección y movilización
del ductus y de la aorta descendente para hacer la sutura
aórtica sin tensión(13). Creemos que el uso de la PSC permi-
te realizar la reconstrucción del arco aórtico cómodamente

TABLA 2. Reoperación en el seguimiento

Tipo de Tiempo desde
Paciente reoperación 1ª cirugía

1, biventricular Retirada banding arteria 6 meses
pulmonar

1, biventricular Ross-Konno 6 años
1, biventricular Conversión a univentricular: 2 meses

Stansel + Sano
1, univentricular Stansel + Glenn 18 meses
1, univentricular Plastia tricuspídea ineficaz 2,5 años

Trasplante cardíaco
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eliminando el tejido ductal casi en su totalidad, sin aumen-
tar la morbimortalidad hospitalaria, y también está relacio-
nada con una baja tasa de recoartación en el seguimiento,
como ya ha sido descrito por otros autores(14,15). Destaca-
mos la importancia de las anomalías asociadas a la cirugía
y a la evolución posterior, ya que un número importante de
pacientes (14% en nuestra serie) se reoperan por estos mo-
tivos. En el seguimiento cardiológico de estos niños es im-
portante la valoración ecocardiográfica exhaustiva, tanto
del arco como de la cardiopatía asociada, para establecer
correctamente las indicaciones de reintervención cuando sea
necesario, antes de que aparezcan síntomas o lesiones irre-
versibles. 

CONCLUSIONES
El uso de la PSC en la cirugía del arco permite realizar

la anastomosis aórtica con gran precisión, evitando la pa-
rada circulatoria y, por tanto, minimizando el riesgo de
injuria cerebral. La mortalidad hospitalaria es buena, infe-
rior a la esperada según escala de RACHS-1. Respecto a
la morbilidad postoperatoria, la tasa de daño cerebral es ba-
ja y, por el contrario, es alta la lesión del nervio recurrente
laríngeo que posiblemente está asociada a la disección aór-
tica durante la cirugía. Tras la hospitalización la evolu-
ción posterior es buena estando la mayoría de los pacientes
(92%) libres de recoartación. En los ecocardiogramas rea-
lizados en el seguimiento, es mandatario valorar, además
del arco, la cardiopatía asociada, para identificar precoz-
mente a los niños que necesiten reintervención.

BIBLIOGRAFÍA
1. R. Jonas. Comprehensive surgical management of Congeni-

tal Heart Disease. 1st edition. London: Hodder Arnold, 2004,
chapter 12 (page 207-224), chapter 15 (page 256-278), chap-
ter 27 (470-482).

2. Bellinger DC, Wypij D, Kuban KCK, et al. Developmental
and neurological status of children at 4 years of age after
heart surgery wiyh hipophermic circulatory arrest or low
flow cardiopulmonary bypass. Circulation 1999; 100: 526-
32.

3. Moulaert AJ, Bruins CC, Oppenheimer-Dekker A. Anoma-
lies of the aortic arch and ventricular septal defects. Circula-
tion 1976; 53: 1011-5.

4. Celoria GC, Patton RB. Congenital absence of the aortic arch.
Am. Heart J. 1959; 48: 407.

5. Jenkins KJ, Gauvreau K, Newburger JW et al. Consensus.ba-
sed method for risk adjustement for surgery for congenital
heart disease. J Thorac Cardiovasc Surg 2002; 123: 110-8.

6. Wypij D, Newburger JW, Rappaport LA, et al. The effect of
duration of deep hypothermic circulatory arrest in infant he-
art surgery on late neurodevelopment: The Boston circulatory
arrest trial. J Thorac Cardiovasc Surg 2003; 126: 1397-403.

7. Bellinger DC, Wypij D, duPlessis AJ, et al. Neurodevelopmen-
tal status at 8 years in children with dextro-Transposition
of the great arteries: The Boston circulatory arrest trial. J Tho-
rac Cardiovasc Surg 2003; 126: 1385-96.

8. Nelson DP, Andropoulos DB, Fraser CD. Perioperative neu-
roprotective strategies. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pe-
diatr Card Surg Ann 2008; 11: 49-56.

9. Asou T, Kado H, Imoto Y, et al. Selective perfusion techni-
que during aortic arch repair in neonates. Ann Thorac Surg
1996; 61: 1546-8.

10. Fraser CD, Andropoulos DB. Principles of antegrade Cere-
bral Perfusion during Arch Reconstruction in Newborn/In-
fants. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Ann
2008; 11: 61-8.

11. Malhotra SP, Hanley F. Routine Continuous Perfusion for
Aortic Arch Reconstruction in the Neonate. Semin Thorac
Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Ann 2008; 11: 57-60.

12. Oppido G, Napoleone CP, Turci S, et al. Moderately hypo-
termic Cardiopulmonary Bypass and Low-Flow antegrade se-
lective Cerebral Perfusion for neonatal aortic Arch surgery.
Ann Thorac Surg 2006; 82: 2233-39.

13. Truong MT, Messner AH, Kerschner JE, et al. Pediatric vo-
cal fold paralysis after cardiac surgery: rate of recovery and
sequelae. Otolaryngology-Head and Neck Surgery 2007; 137:
780-4.

14. Lim HG, Kim WH, Jang WS et al. One stage total repair of
aortic arch anomaly using regional perfusion. Eur J Cardiot-
horac Surg 2007; 31: 242-8.

15. Morales DL, Scully PT, Braud BE, et al. Interrupted aortic arch
repair: aortic arch advancement without a patch minimizes
arch reinterventions. Ann Thorac Surg 2006; 82: 1577-84.



Tratamientos actuales aplicables a la transposición de las grandes arterias 303VOL. 65 Nº4, 2009

RESUMEN
Las distintas variantes de trasposición completa de gran-

des arterias (TGA) constituyen el 8% del total de cardiopa-
tías congénitas. Además, la TGA es la primera causa de cia-
nosis neonatal de origen cardíaco.

Por su frecuencia y homogeneidad, la corrección anató-
mica de la TGA simple es el principal marcador de calidad
de un programa de cirugía cardíaca neonatal.

Se incide en aspectos fisiopatológicos, diagnósticos y de
manejo pre y postoperatorio, y se revisan históricamente las
diferentes técnicas quirúrgicas que se han empleado para re-
parar las TGA simples y complejas, hasta la corrección ana-
tómica (operación de Jatene).

Se analiza la mejora en la mortalidad hospitalaria y tar-
día hasta llegar a la excelente situación actual, que ha va-
riado el ominoso pronóstico de esta cardiopatía, abando-
nada a su evolución natural. En cualquier caso, los pacientes
portadores de una TGA reparada, aún asintomáticos y sin
tratamiento farmacológico, necesitarán revisiones cardio-
lógicas de por vida.

Palabras clave: Trasposición de grandes arterias; Manejo
preoperatorio; Técnicas quirúrgicas; 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.

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 trasposición completa de grandes arterias (TGA) es

una discordancia aislada ventriculoarterial. La aorta, en si-
tuación anterior, sale del ventrículo derecho. La pulmonar,
posterior, nace del ventrículo izquierdo. En la inmensa ma-
yoría de los casos existe un cono subaórtico bien definido
y continuidad mitropulmonar, a semejanza de la mitroa-
órtica de un corazón normal.

Se denomina TGA simple cuando no existen defectos
anatómicos asociados y TGA compleja cuando los hay
(comunicación interventricular, obstrucción a algún nivel
del arco aórtico/coartación de aorta o estenosis pulmo-
nar).

Esta definición excluye la doble discordancia atrioven-
tricular (AV) y ventriculoarterial (VA) también denomi-
nada trasposición congénitamente corregida, las situacio-
nes de ventrículo único (VU) de doble entrada con vasos
en TGA y la atresia de una válvula AV con vasos en TGA.

EPIDEMIOLOGÍA E HISTORIA NATURAL
Es una cardiopatía congénita frecuente, 8% del total. En

general son recién nacidos a término, con peso adecuado
para la edad gestacional y casi siempre sin relación con cro-
mosomopatías u otras malformaciones congénitas mayores.

En el caso de la TGA simple, esta importante casuísti-
ca y la homogeneidad de pacientes, referencia su corrección
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anatómica como el principal indicador de calidad de un pro-
grama de cirugía cardíaca neonatal.

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

Entre un 7 y un 10% de los casos, las TGA asocian obs-
trucción a uno o varios niveles del arco aórtico o de la aor-
ta descendente (hipoplasia, interrupción de istmo o coarta-
ción). Esta variante conlleva frecuentemente grados variables
de hipoplasia de ventrículo derecho (VD) y válvula tricús-
pide.

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

La TGA constituye la primera causa cardíaca 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-
nistración de oxígeno al 100% (test de hiperoxia), no hay
mejoría de la cianosis, se realizará una valoración cardioló-
gica y un ecocardiograma urgente. 

La historia natural de la enfermedad sin cirugía es omi-
nosa1: mortalidad global del 45% en el primer mes y solo
sobreviven un 10% a la edad de un año sin intervención te-
rapéutica.

CLÍNICA Y FISIOPATOLOGÍA
Ambas circulaciones están en paralelo. El ventrículo de-

recho recibe la sangre de retorno venoso sistémico (desatu-
rada) y la envía a la aorta y de nuevo a todos los tejidos. El
ventrículo izquierdo (VI) recibe la sangre de retorno veno-
so pulmonar (oxigenada) y la envía a la pulmonar y, por
tanto, otra vez a los pulmones. Esta situación condiciona
cianosis grave desde el nacimiento con rápida evolución ha-
cia la acidosis metabólica y el shock.

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

na E1.
• En la comunicación interauricular (CIA), que si es res-

trictiva se ampliará con maniobra de Rashkind (ruptu-
ra percutánea del tabique interauricular) en la UCI ne-
onatal mediante catéter balón vía umbilical/femoral y
control ecocardiográfico.

DIAGNÓSTICO
Se realiza mediante ecocardiografía. El cardiólogo pe-

diátrico debe valorar meticulosamente el tracto de salida
ventricular izquierdo y la válvula pulmonar (tras la repara-

ción quirúrgica será el tracto de salida sistémico), la anato-
mía y función de las válvulas mitral y tricúspide, la pre-
sencia de lesiones asociadas (CIV, patología del arco aórti-
co, EP) y las arterias coronarias ya que la TGA asocia con
frecuencia anomalías de las mismas y estas son un factor
determinante a la hora de la corrección quirúrgica. La eva-
luación de la función del VI por ecocardiografía es esencial
ya que nos informa sobre la viabilidad del futuro ventrí-
culo sistémico.

El cateterismo raramente es necesario.
En situaciones de TGA + obstrucción a la salida del VI

postreparación anatómica por hipoplasia de arco, interrup-
ción de istmo aórtico (IIAo) o coartación (CoA), se puede
valorar la realización de una RM cardíaca y/o angio-RM
para definir mejor la anatomía del arco aórtico. En las si-
tuaciones de TGA+CIV+EP esta última prueba no invasi-
va ayudará al estudio de las arterias pulmonares. Con la lle-
gada de los TC multidetector se ha conseguido obtener
imágenes más nítidas, con mejor resolución espacial y me-
nor tiempo de sala de pacientes neonatos y en situaciones
clínicas a veces críticas. El principal inconveniente a tener
en cuenta es la radiación ionizante, que se irá sumando a la
historia radiológica de estos niños que van a precisar con-
troles evolutivos de por vida. No obstante, cada vez son me-
nores las dosis administradas con la evolución tecnológica
constante de los equipos. 

El diagnóstico es indicación de tratamiento quirúrgico
per se en todos los casos en el período neonatal, salvo en la
TGA+CIV+EP, donde en ocasiones la cirugía puede ser pos-
tergada más allá 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 “preparación”.

MANEJO PREOPERATORIO
Generalmente los pacientes críticamente enfermos, des-

pués de la atrioseptostomía y la correción de la acidosis me-
tabólica, mejoran rápidamente. 

Se intentará mantener al paciente extubado, con SaO2

entre 75 y 85%. Si se consigue una buena mezcla a nivel au-
ricular por CIA no restrictiva o tras maniobra de Rashkind,
se infundirá la mínima dosis de prostaglandinas posible, in-
cluso retirándolas, para evitar un edema tisular e insuficien-
cia cardíaca por hiperaflujo ductal.

Si persiste una presión arterial de oxígeno baja a pesar
de las maniobras encaminadas a mejorar la mezcla de san-
gre, debemos sospechar la presencia de hipertensión arte-
rial pulmonar. En este caso aplicaremos altas concentracio-
nes de oxígeno, óxido nítrico e inducción de alcalosis
respiratoria para disminuir las resistencias vasculares pul-
monares.

La corrección anatómica tipo Jatene (switch arterial) o
variantes se llevará a cabo electivamente entre el día 4 y 14
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de vida, antes de que se pierda la preparación del VI (dis-
minución de su masa muscular) al ir menguando las resis-
tencias vasculares pulmonares.

Entre 14 días 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 mayoría de los centros la
práctica habitual es rescatar el ventrículo izquierdo median-
te banding pulmonar (la estenosis artificial a la salida del
VI lo volverá a hipertrofiar para trabajar contra resistencias
sistémicas tras la corrección) +/- fístula sistémico pulmonar
tipo Blalock-Taussig modificado si se produce desaturación
importante tras el cerclaje, para unas semanas después rea-
lizar la corrección anatómica.

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

En los casos de TGA+CIV+EP la cirugía inicial suele ser
una paliativa tipo fístula sistémico pulmonar +/- Rashkind
o atrioseptectomía quirúrgica para aumentar la mezcla a ni-
vel auricular, reservando la reparación con técnicas tipo Ras-
telli o Nikaidoh para niños mayores de 10-15 kg.

TÉCNICAS QUIRÚRGICAS
En 1950, Blalock y Hanlon realizan la primera paliación

eficaz mediante una septectomía cerrada. En 1966, Rash-
kind, consigue el mismo objetivo para mejorar la mezcla au-
ricular creando una CIA percutánea mediante un catéter ba-
lón que se introdujo por el foramen oval.

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

En 1969, Rastelli(2) 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(3) realiza la primera corrección anató-

mica en un caso de D-TGA + CIV (el VI mantuvo la prepa-
ración al estar bajo presión sistémica).

En 1983 (publicado al año siguiente), Castañeda(4) lleva
a cabo la primera reparación en período neonatal de una
D-TGA con septo íntegro en Boston. Durante esa década la
intervención por él propuesta constituiría el manejo electi-
vo de esta cardiopatía, en detrimento de las correcciones au-
riculares.

En 1984, Nikaidoh(5) describe una técnica alternativa al
Rastelli para la reparación de la TGA+CIV+EP.

Las correcciones fisiológicas auriculares
Senning y Mustard: utilizadas rutinariamente hasta la

década de los 90. Tienen una mortalidad hospitalaria del
8,5% (escala de riesgo quirúrgico RACHS-1)(6). Actualmen-
te abandonadas, excepto en la reparación de la doble dis-
cordancia AV y VA (trasposición de grandes arterias congé-

nitamente corregida), que combina una corrección auricu-
lar con un switch arterial. Ambas dejan el VD como sisté-
mico debajo de la aorta, lo que acaba originando una dis-
función ventricular. Ambas desencadenan una importante
morbilidad arrítmica auricular, en más del 50% de los pa-
cientes en seguimiento a largo plazo.

Anatómicamente hablando, las lesiones residuales más
importantes son la obstrucción de venas pulmonares en el
caso del Senning, y la del túnel de cavas en el Mustard (Fig.
1).

La corrección anatómica (Jatene, switch arterial)
Tiene como objeto la restauración anatómica de la car-

diopatía, y en consecuencia también la fisiología normal,
volviendo a relacionar cada ventrículo con su arteria.

El caso anatómico estándar (Fig. 2) presenta la aorta an-
terior o anteroderecha y la pulmonar posterior o posteroiz-
quierda, las comisuras de ambas válvulas están alineadas
y existen dos arterias coronarias con el siguiente patrón:
• La coronaria izquierda (CI) nace del seno I y da origen

a la arteria descendente anterior (ADA) y a la arteria cir-
cunfleja (Cx).

• La coronaria derecha (CD) nace del seno II. 
Los senos I y II son adyacentes a los senos anteriores de

la pulmonar nativa. La cirugía se realiza mediante ester-
notomía media y circulación extracorpórea (CEC) con ca-
nulación bicava e hipotermia moderada (26-30º C), pin-
zado aórtico y parada cardíaca cardiopléjica.

FIGURA 1. RM cardíaca, secuencia FIESTA, plano coronal obli-
cuo. Importante dilatación preestenótica de la vena cava inferior,
en paciente con corrección tipo Mustard.
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Técnica quirúrgica
Exploración del patrón coronario. 
Disección de la aorta, del ductus, de la arteria pulmo-

nar y sus ramas principales.
Entrada en CEC, oclusión y sección ductal, pinzado aór-

tico y parada cardíaca cardiopléjica.
Si existe obstrucción a la futura salida del VI (hipopla-

sia de arco, IIAo o CoA) se repara en primer lugar con téc-
nicas de perfusión cerebral selectiva(7), (Fig. 3) y posterior-
mente, reestablecida la perfusión global, se continúa con los
pasos habituales de la cirugía.

Atriotomía derecha y drenado de cavidades izquierdas
por la CIA.

Transección 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, vía tricúspide o pulmonar (las más fre-
cuentes son las conoventriculares con o sin malaalinea-
ción del septo infundibular).

Resección de los ostia coronarios de la raíz aórtica na-
tiva.

Reconstrucción de la neoaorta: 
• Traslocación de los ostia coronarios a los senos anterio-

res de la pulmonar nativa.
• Sutura de la pared anterior de la neoaorta.

Reconstrucción de la neopulmonar(8) mediante un úni-
co parche de pericardio autólogo sin tratar, al que se re-
suspende la comisura posterior de la neoválvula pulmo-
nar (Fig. 4).

Cierre de CIA, despinzado aórtico, sutura de la atrio-
tomía derecha, colocación del catéter de presión de aurícu-
la izquierda (PAI) y salida de CEC, realizando ultrafiltra-
ción modificada (MUF) y valorar si tórax abierto o cerrado
según el grado de estabilidad hemodinámica del paciente
(Fig. 5).

Variantes y soluciones técnicas
• Trap door: es una incisión en “J” en la raíz de la neo-

arta para conseguir una mayor rotación del botón 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 más conservadora con la raíz de la neoaorta, pe-
ro quizá más insegura con la válvula y las anastomosis
coronarias.

• Situaciones de coronaria única(9)/coronaria intramu-
ral(10): sutura a la neoaorta sin movilización completa
del botón coronario, con parche de ampliación de pe-
ricardio, etc.

FIGURA 2. Patrón anatómico más frecuente de la DTGA.

FIGURA 3. Técnica quirúrgica. TGA +CIV + hipoplasia de arco
aórtico: anastomosis terminolateral de la aorta descendente a la
ascendente (avance aórtico). Después se continúa con el resto del
switch arterial.
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• By pass con arteria subclavia(11) en caso de “rescate co-
ronario” si se produce algún percance grave con alguna
de las anastomosis coronarias.

POSTOPERATORIO
Se mantendrá una perfusión estándar de dopamina en-

tre 5-10 µg/kg/min, milrinona 0,4-0,8 µg/kg/min y bloqueo
α mediante urapidilo.

Las entradas de líquidos se reducirán al 50% de las ne-
cesidades basales. Si la diuresis es inferior a 1-1,5 ml/kg/h a

FIGURA 4. Técnica quirúrgica. A: sección de arterias y Lecomp-
te. B: anastomosis botón coronario a neoaorta. C: neopulmonar
con parche posterior de pericardio autólogo.

A

C

B

FIGURA 5. Técnica de Jatene (cortesía del Dr. F. Villagrá).

Sección aórtica
Sección art.
pulmonar

Desinserción aórtica 
Art. coronarias
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pesar de furosemida en perfusión i.v., iniciar diálisis perito-
neal.

El dato hemodinámico más importante es la presión
de aurícula izquierda (PAI), debe mantenerse entre 5 y 8 mm
Hg. La tensión arterial (TA) sistólica oscilará entre 50 y
60 con medias de 40 mm Hg. las primeras 24 horas. PAI >
de 10 mm Hg y/o TA sistólica > de 70-80 mm Hg. son con-
traproducentes al ocasionar distensión del VI, insuficiencia
mitral funcional, edema agudo de pulmón y aumento del
sangrado. Se tratarán con aumento de la vasodilatación sis-
témica. Se realizarán gasometrías 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 reparación de la TGA con septo intacto (TGA sim-
ple) es el principal marcador de calidad de un programa de
cirugía cardíaca neonatal. Exige esfuerzo y coordinación
por parte de cirugía cardíaca, cardiopediatría, neonatolo-
gía, anestesistas y reanimadores postoperatorios. Son nu-
merosas las vías clínicas que logran estancias hospitalarias
de 7-10 días tras la cirugía.

La mortalidad hospitalaria es según la escala RACHS-1
del 8,5% para la TGA simple (categoría 3). La principal
causa de muerte es la disfunción del VI, aguda o subaguda,
consecuencia de algún defecto técnico en la traslocación co-
ronaria. En algunas “instituciones de bajo riesgo para el
switch” la mortalidad está entre el 2 y el 7%, sin incremen-
tarla la presencia de CIV asociada(12). En el resto de centros
la mortalidad para la TGA compleja, de nuevo según la es-
cala RACHS, es del 19,4%.

Son factores de riesgo cardíacos que aumentan la mor-
talidad quirúrgica:
• Toda la CI o alguna de sus ramas nace del seno II, y

especialmente si en esta situación se hace anterior pa-
sando entre los dos grandes vasos.

• Presencia de CIV múltiples u otra anomalía cardíaca ma-
yor asociada (CoA, IIAo).
Extracardíacos: presencia de otra malformación congé-

nita mayor, prematuridad, peso inferior a 2,2-2,0 kg.

Tardíos para la TGA simple 
• La mayoría de los pacientes a largo plazo se encuentran

asintomáticos y sin medicación, pero precisarán revisio-
nes cardiológicas de por vida. La supervivencia a 10 años
en las “instituciones de bajo riesgo”, incluída la mor-
talidad hospitalaria, es superior al 90%, con fracción de
eyección del VI normal.

• La complicación más frecuente es la estenosis pulmonar,
de resolución hemodinámica intervencionista o quirúr-
gica (entre el 2-5% necesitarán reintervención quirúrgi-
ca en los 10 primeros años) (Fig. 6).

• Otras lesiones residuales a 5-10 años: insuficiencia aór-
tica +/- dilatación de la raíz 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 raíz pulmonar la que
queda como neoaorta sistémica. En controles angiográ-
ficos tardíos aparecen oclusiones o estenosis coronarias
en asintomáticos entre el 3 y el 8%. Está por definir el
papel diagnóstico del TC multidetector(13) en la detec-
ción 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).

CONCLUSIÓN
Frente a las correcciones fisiológicas (Senning y Mus-

tard) la corrección anatómica (Jatene o switch arterial) ha
mejorado significativamente la supervivencia inicial y tar-
día de la TGA simple, además de la calidad de vida de los
pacientes.

La de la TGA compleja es más difícil de evaluar por la
heterogeneidad del grupo. Técnicas recientes, como el avan-
ce aórtico en situaciones de obstrucción en el arco, o el res-
cate de otras, como el Nikaidoh con algunas modificacio-
nes en sustitución del Rastelli (supervivencia solo del 50%
a 20 años) para la TGA+CIV+EP, pueden aportar mejoría

FIGURA 6. Angio-RM con reconstrucción 3D, visión craneal. Po-
demos apreciar la morfología y disposición habitual de las arte-
rias pulmonares abrazando a la aorta ascendente en el switch ar-
terial con maniobra de Lecompte. Lo más frecuente es la
disminución del diámetro anteroposterior de una o ambas arte-
rias.
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en los resultados a largo plazo de las formas más comple-
jas de TGA(14).

Dado que el Jatene tampoco consigue en todos los ca-
sos la curación de la lesión, al existir lesiones residuales en
las formas simples y secuelas obligadas en las complejas,
consideramos más apropiado el término reparación ana-
tómica que el de corrección.
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TABLA 1. Diagnóstico diferencial por la clínica

Auriculares Anatómica

Mortalidad prerreparación 10% Casi 0%
Mortalidad hospitalaria 8,5% 8,5%
Supervivencia 80% a 20 años* > 90% a 10 años
Disfunción VI Sí No
Arritmias > 50% a 20 años 3% a 10 años
Lesión residual Sí Sí
Alta definitiva Nunca Nunca

* Sin contemplar la mortalidad prerreparación
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RESUMEN
Solamente el 5% de los casos de estreñimiento infantil

son susceptibles de tratamiento quirúrgico. El 95% son de
causa funcional y se tratan con medidas conservadoras. Los
que tienen causas orgánicas se pueden beneficiar de la ciru-
gía, fisuras, fístulas, estenosis anales, hipertonía esfinteria-
na y, 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 quirúrgica ha evolucionado en estos últi-
mos años 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-
mía. 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 cirugía
cada vez más precoz y menos invasiva.

Palabras clave: Estreñimiento 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-

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 estreñimiento se define como un retraso o dificultad
en la defecación que se prolonga al menos dos semanas.
Es un problema muy frecuente en el niño que puede acom-
pañarse de retención de heces con o sin encopresis. Repre-
senta del 3 al 5% de las visitas al pediatra.

La frecuencia normal de las deposiciones varía con la
edad. Durante la primera semana de vida los niños tienen
una media de cuatro deposiciones al día, gradualmente va
disminuyendo hasta 1,7 a los 2 años para estacionarse en
una deposición diaria a los 4-5 años.

El 95% de los casos de estreñimiento son de origen idio-
pático. Las causas orgánicas incluyen anomalías anatómi-
cas y diferentes trastornos neurológicos, endocrinos y me-
tabólicos (Tabla 1).

En el período neonatal el estreñimiento verdadero se de-
be con mayor frecuencia a enfermedad de Hirschsprung,
pseudoobstrucción intestinal o hipotiroidismo.

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

A veces el estreñimiento se debe a fisuras anales pro-
ducidas por la distensión de la unión cutaneomucosa. Esta
lesión, que es muy dolorosa, inhibe el deseo defecatorio re-
trasando la evacuación, las heces se endurecen y aumenta
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el riesgo de perpetuar la fisura cada vez que se produce la
defecación.

El estreñimiento puede conducir a la ampliación de la
capacidad del reservorio rectal. La presencia de heces volu-
minosas y endurecidas en el recto hace difícil la evacuación.
La distensión del colon y del recto disminuye la sensibilidad
del reflejo de la defecación 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 niño se de cuenta. Esta encopresis in-
voluntaria se puede confundir con diarrea. Los casos gra-

ves y de larga evolución se pueden acompañar de estasis en
el sistema urinario.

El tratamiento del estreñimiento crónico consiste en edu-
car, desimpactar, prevenir la reacumulación de heces y re-
conducir hacia un hábito intestinal normal.

ESTREÑIMIENTO FUNCIONAL. 
TRATAMIENTO QUIRÚRGICO

El estreñimiento funcional rara vez nos lleva al tratamien-
to quirúrgico. Esto ocurre solamente en situaciones en las que
el manejo del enfermo es imposible. Generalmente se plantea
en los niños en la edad puberal en niños con encopresis, a ve-
ces con una fisura anal añadida y generalmente en el contex-
to de una mala relación familiar o fracaso escolar. El niño 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
quirúrgicamente sobre el esfínter anal que suele estar hiper-
tónico, el recto dilatado y con problemas de sensibilidad en
la ampolla rectal, detectados en la manometría(1,2).

Para estos enfermos tenemos tres posibilidades qui-
rúrgicas:

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

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

Esfinteromiotomía. En este caso se secciona el esfínter
interno, es decir, la propia pared del recto en una longitud
de 4 cm, tomándose un fragmento para biopsia, con lo que
desaparece la hipertonía del esfínter y facilita la evacuación.

Tratamiento de la fisura anal
El tratamiento de las fisuras, que condicionan con fre-

cuencia el estreñimiento infantil debe ser conservador en la
gran mayoría de los casos. Solamente cuando nos provo-
quen problemas de manejo del tratamiento médico pode-
mos actuar de forma quirúrgica, pero no siempre es efecti-
va la técnica de cauterización de la misma.

Tratamiento de la fístula perianal
En este caso y si además se acompaña de estreñimiento

a causa de la defecación dolorosa sí está indicado el trata-
miento quirúrgico que consiste en la puesta a plano de la
fístula que suele acompañarse de curación definitiva.

Tratamiento de las hemorroides infantiles
Son muy poco frecuentes, a veces son síntomas de una

enfermedad más importante (hipertensión portal), pero cuan-

TABLA 1. Causas de estreñimiento crónico

1. Estreñimiento funcional
Factores constitucionales y hereditarios (inercia cólica)
Trastornos cognitivos
Déficit de atención
Dieta con escasos residuos y bajo contenido hídrico

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

3. Anomalías nerviosas o musculares intestinales
Enfermedad de Hirschsprung
Pseudoobstrución intestinal crónica
Displasia neuronal

4. Defectos de la médula espinal
Médula anclada
Espina bífida

5. Trastornos metabólicos
Hipopotasemia
Hipercalcemia
Hipotiroidismo
Diabetes mellitus
MEN IIb

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

7. Inducido por drogas
Anticolinérgicos
Narcóticos 
Antidepresivos
Intoxicación por vitamina D
Intoxicación por plomo
Antiacidos 
Metilfenidato 

8. Enfermedades del tejido conjuntivo
Lupus eritematoso sistémico
Esclerodermia 
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do son de etiología desconocida y provocan estreñimiento
es mejor optar por el tratamiento conservador hasta la edad
adulta.

Ano anterior
Es una anomalía bastante frecuente en las niñas. La po-

sición del ano está muy cerca de la vulva y esto provoca es-
treñimiento importante en los primeros años de la vida. Más
tarde estas niñas realizan la defecación inclinándose hacia
delante para evitar el ángulo que presenta el recto en su sa-
lida hacia el periné. Excepcionalmente tiene indicación qui-
rúrgica.

ESTREÑIMIENTO SECUNDARIO 
A MALFORMACIONES CONGÉNITAS 
DEL INTESTINO
Enfermedad de Hirschsprung o megacolon agangliónico

Se trata de un trastorno de la evacuación 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 propagación del
peristaltismo cólico y a una falta de relajación refleja del es-
fínter interno.

ETIOLOGÍA Y PATOGENIA
La etiología es desconocida. El mecanismo por el cual

no existen neuronas intramurales se explicaría por la deten-
ción en la migración neuroblástica desde la cresta neural
hasta la pared intestinal y/o una falta de asentamiento de
dichos neuroblastos por algunas características molecula-
res de la matriz tisular del intestino primitivo que impedi-
rían su colonización. Como la emigración neuronal lleva
siempre dirección craneocaudal la porción afectada es siem-
pre la más distal del tubo digestivo se extiende desde el ano
en sentido proximal hasta una distancia variable y acaba en
un colon dilatado con inervación normal.

Los procesos axonales de los nervios extrínsecos entran
y se dispersan en el intestino estimulando la contracción y
al no existir la oposición de las células ganglionares provo-
can una obstrucción funcional del tramo agangliónico. Es-
ta inervación axonal de la mucosa es anormal y podría in-
fluir en la capacidad secretora y absortiva del intestino y en
la aparición de enterocolitis. La espasticidad en las regiones
agangliónicas se podría deber a un déficit del óxido nítri-
co por disminución de la óxido-nítrico sintasa.

GENÉTICA
La enfermedad de Hirschsprung se incluye en las neuro-

cristopatias simples. Es una malformación multifactorial,
poligénica, autosómica dominante de penetración 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-

fermedad de Hirschsprung aislada como la asociada a otras
malformaciones: RET, GDNF, NTN, EDNR-B, EDN3,
ECE1, PHOX2b, SOX10, PAX3, SMADIP1, ZBFX1B(3).

CLASIFICACIÓN, FRECUENCIA Y ANOMALÍAS
ASOCIADAS

La forma clásica y más frecuente (85% de los casos) com-
prende el recto y el sigmoide y se considera un segmento
corto. Sería ultracorto si solo ocupa unos centímetros yux-
taanales y de segmento largo si el aganglionismo va más allá
de la unión rectosigmoidea. En los casos en que todo el
colon está afectado hablamos de aganglionismo cólico 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 más frecuente en la raza blanca y en recién nacidos
a término. En las formas cortas es cuatro veces más frecuen-
te en el varón, en las formas largas la proporción práctica-
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 anomalías congénitas asocia-
das a la enfermedad de Hirschsprung: síndrome de Down,
displasia neuronal, malformaciones urológicas, síndrome
de Waardenburg, síndrome de Ondine, cardiopatía.

CLÍNICA
El síntoma principal es el estreñimiento que se inicia

en el período neonatal con un retraso en la eliminación
del meconio, que el 99% de los neonatos sanos a término
eliminan en las primeras 48 horas de vida. La clínica varía
según la edad.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL RECIÉN
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
evacuación meconial. La enfermedad puede seguir su curso
durante semanas o meses instaurándose un cuadro de estre-
ñimiento pertinaz que se alterna ocasionalmente con episo-
dios de diarrea y distensión intestinal o bien evolucionar rá-
pidamente en los 2 ó 3 primeros días de vida hacia un cuadro
de obstrucción intestinal baja con gran distensión abdo-
minal y vómitos biliosos.

Alrededor de un tercio de los neonatos desarrollan en-
terocolitis, complicación grave y la causa más frecuente de
muerte por esta enfermedad. El aumento de la presión in-
traluminal en el intestino dilatado hace que disminuya la
perfusión sanguínea de la pared y que aparezcan úlceras en
la mucosa. El estancamiento permite el sobrecrecimiento e
invasión bacteriana (Clostridum difficile) que origina dia-
rrea de tipo paradójico. Los síntomas de la enterocolitis son:
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fiebre, diarrea acuosa, sumamente fétida, y distensión ab-
dominal y puede evolucionar rápidamente hacia una sepsis
generalizada y perforación intestinal(4).

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

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG DEL NIÑO
MAYOR

Se presenta como un cuadro de estreñimiento pertinaz
en el que la urgencia para defecar está ausente, no aparece
encopresis, el recto se encuentra vacío, la distensión abdo-
minal es inmensa con pérdida muscular en extremidades e
importante malnutrición.

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

Diagnóstico
Los métodos clásicos para diagnosticar la enfermedad

de Hirschsprung son el enema opaco, la manometría ano-
rrectal y la biopsia rectal por succión.

Manometría anorrectal. La prueba consiste en provocar
una distensión rectal inflando el balón de una sonda espe-
cialmente diseñada que permite estudiar los cambios que es-
ta acción produce en el esfínter anal. Normalmente la dis-
tensión rectal provoca la relajación del esfínter interno (reflejo
inhibidor anorrectal). En la enfermedad de Hirschsprung
hay ausencia del reflejo inhibidor anorrectal, el esfínter no
se relaja, mantiene su presión e incluso puede aumentarla.
En manos expertas y con los medios adecuados es una prue-
ba fiable con una sensibilidad del 98% para el diagnóstico
de la enfermedad de Hirschsprung. Cabe señalar que algu-
nos niños estreñidos de larga evolución pueden tener una
ampolla rectal muy distendida con gran acumulo de heces
y la distensión del balón puede que no provoque reflejo
inhibidor. Serían falsos positivos(5).

Biopsia rectal por succión. El diagnóstico definitivo lo
realizamos con el estudio histológico. Se toman dos mues-
tras a 4 y 8 cm del margen anal. Los hallazgos son: ausencia
de células ganglionares teñidas con hematoxilina-eosina en
el plexo submucoso superficial de Meissner, incremento e hi-
pertrofia de fibras nerviosas en la submucosa y la demostra-
ción histoquímica de un aumento de la actividad de la ace-
tilcolinesterasa, con la típica imagen de enrejado por tinción
de las fibras colinérgicas que llegan hasta la mucosa(6).

La biopsia rectal por succión no requiere anestesia ge-
neral, prácticamente no existen complicaciones y se puede
repetir si fuera necesario.

En el momento de la intervención quirúrgica se hacen
biopsias que incluyen toda la pared pudiendo estudiar el
plexo mientérico de Auerbach. Se confirma el diagnóstico,
la extensión de la enfermedad o si existe una displasia neu-
ronal asociada.

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

Tratamiento quirúrgico de la enfermedad 
de Hirschsprung

Una vez diagnosticada la enfermedad de Hirschsprung
el tratamiento quirúrgico es el tratamiento de elección. La
técnica quirúrgica a seguir va a depender de varios factores:
• La edad al diagnóstico.
• Los síntomas del comienzo de la enfermedad.
• La longitud del segmento afectado.

Hay pacientes que presentan una obstrucción intestinal
en el período neonatal inmediato con o sin perforación in-
testinal y son diagnosticados de aganglionismo cólico du-
rante la laparotomía. En estos casos el tratamiento de elec-
ción es la derivación intestinal de acuerdo con el resultado
de las biopsias que se deben realizar a la vez que la lapa-
rotomía para asegurar al neonato una correcta evacuación
fecal durante los primeros meses de la vida. Pasados 4 a 6
meses se puede realizar la intervención definitiva que con-
siste en la resección del segmento intestinal afectado y el
descenso del colon normal con su anastomosis al ano. En
estos casos esta intervención se realiza por laparotomía y
puede variar la técnica en función de la longitud del seg-
mento agangliónico y de la preferencia del cirujano.

Otros pacientes aún cuando son diagnosticados de en-
fermedad de Hirschsprung en el período neonatal, se bene-
fician durante un tiempo del tratamiento médico (nursing)
para conseguir una evacuación fecal efectiva. Son casos en
los que el aganglionismo no es extenso, generalmente está
afectado el recto y la unión rectosigmoidea y pueden espe-
rar unos meses a la intervención definitiva. En estos casos
se realiza una técnica novedosa, descrita por un cirujano
mejicano que extirpa la zona agangliónica a través de una
incisión perirrectal. Es el llamado descenso transanal y no
necesita laparotomía. Esta técnica se puede realizar en los
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primeros meses de la vida y sus resultados son similares a
las técnicas tradicionales(7).

Hay pacientes que presentan estreñimiento crónico des-
de el nacimiento que incluso se alterna con diarreas y que a
veces al mes de vida y tras la realización de un enema opa-
co se muestra un aganglionismo muy extenso que no ha da-
do síntomas tan evidentes como los aganglionismos cortos.
Suelen afectar a todo el colon y el tratamiento de esta en-
fermedad lleva consigo la extirpación 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 laparoscópicas ha abierto tam-
bién gran número de posibilidades en el tratamiento quirúr-
gico de esta enfermedad, aunque en la actualidad y ante un
caso de aganglioniso rectosigmoideo y sin derivación pre-
via, el tratamiento de elección es el descenso transanal.

Casuística 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 años 1990 al 2005. Han si-
do 74 niños y 26 niñas con un peso al nacimiento de media
de 3.200 g (rango 1.500-4.000 g). La edad al diagnóstico
fue de 101 días de media. Se entiende aquí el diagnóstico de
confirmación, clínico, manométrico y la confirmación ana-
tomopatológica por biopsia. El tratamiento quirúrgico se
ha ido realizando de forma más temprana en los últimos
años. Así, para un aganglionismo rectosigmoideo que ha-
ce 15 años realizábamos al año, ahora lo hacemos a los 4
meses. Asimismo, el número de derivaciones intestinales pre-
vias a la intervención definitiva, ha disminuido de forma
creciente. En esto 100 casos encontramos las siguientes ano-
malías asociadas: 6 casos de trisomía 21, 1 síndrome de
Wandemburg, 5 anomalías digestivas, 1 hernia diafragmá-
tica congénita y 2 cardiopatías congénitas; 65 de los cua-
les correspondieron a formas rectosigmoideas, 26 al colon

izquierdo y transverso, 5 a aganglionismos cólico totales y
4 a aganglionismo intestinales amplios. Tres casos fallecie-
ron por complicaciones neonatales entre los casos más 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.

PSEUDOOBSTRUCCIÓN CRÓNICA INTESTINAL
La pseudoobstrucción crónica intestinal (SCI) es un cua-

dro clínico caracterizado por episodios recurrentes de sig-
nos y síntomas de oclusión o suboclusión intestinal en au-
sencia de impedimento mecánico evidenciable.

La SCI puede ocurrir como una enfermedad primaria
o ser secundaria a un gran número de trastornos que alte-
ran, de forma transitoria o permanente, la motilidad in-
testinal. Esta alteración representa un amplio espectro de
trastornos patológicos, desde una actividad mioeléctrica
anormal hasta anomalías de los nervios (neuropatía visce-
ral) o de la musculatura (miopatía visceral) del intestino. La
forma de presentación puede ser familiar o esporádica. La
mayoría de las formas congénitas de la SCI ocurren espo-
rádicamente. Los pacientes con formas autosómicas de pseu-
doobstrución tienen expresiones variables de la enferme-
dad. La pseudoobstrución adquirida puede seguir a episodios
de gastroenteritis aguda presumiblemente debido al daño
del plexo mientérico.

En la mayoría de los casos de pseudoobstrución con-
génita puede demostrarse anomalías de la musculatura o los
nervios.

En la miopatía visceral la alteración reside en la muscu-
latura lisa del intestino. Se caracteriza por presentar cam-
bios que consisten en degeneración de las células muscula-

TABLA 2. Diagnóstico diferencial por la clínica

Estreñimiento funcional Enfermedad de Hirschsprung

Inicio al nacimiento Raro Frecuente
Enterocolitis No Posible
Tamaño de las heces Voluminosas Acintadas o normales
Encopresis Frecuente No
Retraso ponderal Raro Frecuente
Ampolla rectal Llena Vacía/angosta
Tono del esfínter Variable Elevado
Obstrucción intestinal Rara Frecuente
Enema Recto dilatado. No zona de transición Recto adelgazado. Zona de transición
Manometría rectal Relajación del esfínter anal interno normal Ausencia de relajación del esfínter interno
Biopsia rectal Células ganglionares normales Ausencia de células ganglionares. Hipertrofia de 

troncos nerviosos. Aumento de acetilcolinesterasa
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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 afectación de la musculatura lisa
de otras localizaciones. 

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

Más de la mitad de los niños con pseudoobstrución con-
génita presentan síntomas en los primeros meses de vida,
dos tercios de los cuales son prematuros y cerca del 40%
tiene una malrotación intestinal. La distensión abdominal
y los vómitos son los síntomas más frecuentes (75%). El es-
treñimiento, 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 síntomas tienen fases de exacerbación
y remisión. Puede asociarse patología del tracto urinario,
como anomalías (megavejiga, megauréter) e infección recu-
rrente. 

El diagnóstico se basa en la presencia de síntomas com-
patibles en ausencia de obstrucción anatómica. Las radio-
grafías simples de abdomen demuestran niveles hidroaére-
os en el intestino delgado. En los estudios con contraste
observamos lentificación del transito intestinal y microco-
lon en los neonatos. La motilidad esofágica es anormal en
casi la mitad de los casos. Si el intestino superior está afec-
tado hay alteración en el vaciamiento gástrico y en la mo-
tilidad duodenoyeyunal. La motilidad anorrectal es normal,
y diferencia la pseudoobstrución de la enfermedad de
Hirschsprung. La biopsia intestinal profunda puede mos-
trar la afectación de las capas musculares y las anomalías
del plexo mientérico.

El soporte nutricional es el eje principal del tratamien-
to en la pseudoobstrucción. Algunos pacientes pueden man-
tenerse con dietas orales selectivas, otros con la adminis-
tración de complementos enterales intermitentes, y un alto
porcentaje (30-50%) requiere alimentación parenteral a
largo plazo. Hay que prestar principal atención al trata-
miento de la sobreinfección bacteriana intestinal y a las
infecciones del tracto urinario. Algunos niños se benefi-
cian de ileostomías o colostomías descompresivas. La co-
lectomía con anastomosis ileorrectal serviría en los casos
en los que el trastorno de motilidad se confinara al colon.
En pacientes seleccionados puede ser útil el trasplante in-
testinal(8).
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RESUMEN
El empleo de la laparoscopia en la urología pediátrica

se ha extendido de forma significativa en los últimos años.
Los beneficios de la laparoscopia están bien definidos, acor-
ta la estancia hospitalaria, produce una recuperación más
rápida y ofrece un mejor resultado estético. La orquidope-
xia y la nefrectomía laparoscópica son procedimientos am-
pliamente aceptados y se ofrecen como alternativas a la ci-
rugía abierta. Aquellos procedimientos que demandan una
mayor dependencia técnica, tales como la pieloplastia, la ci-
rugía reconstructiva vesical y la reimplantación ureteral, se
realizan en centros especialmente equipados y están a la es-
pera de determinar sus beneficios potenciales.

Palabras clave: Laparoscopia; Pediatría; Orquidopexia; Ne-
frectomía.

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.

INTRODUCCIÓN
La endourología pediátrica, y en particular la laparos-

copia es uno de los campos de la cirugía que más ha cam-
biado en los últimos años, y son numerosos los procedimien-
tos que se realizan con esta técnica.

La laparoscopia fue introducida en la urología pediátri-
ca a finales de los años 70 al descubrirse su utilidad en la
evaluación de los testículos no palpables(1).

La laparoscopia es bien tolerada por los niños y sus re-
sultados son satisfactorios. El porcentaje de complicaciones
es del 1,2% y el índice de reoperación es del 0,4%(2). Los
cambios hemodinámicos y respiratorios que se pueden de-
tectar durante su realización se deben al efecto mecánico del
neumoperitoneo y a la absorción de CO2, pero estos cam-
bios no llegan a ser significativos si se mantiene una presión
intraperitoneal entre 10-12 mm Hg(3).

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

Los beneficios de la laparoscopia en la urología pediá-
trica han de ser los mismos que los de cualquier cirugía
mínimamente invasiva. Estos son: acortar la estancia hos-
pitalaria, conseguir una recuperación más rápida y un
resultado estético mejor(4). Sin embargo, estos beneficios
no son tan evidentes, en los niños, como los observados
en los adultos.

En este artículo revisamos las indicaciones y limitacio-
nes de los procedimientos laparoscópicos que se realizan,
hoy día, en la urología infantil.

INDICACIONES
Cuando hablamos de cuales son las indicaciones de la

laparoscopia en la urología pediátrica, nos estamos refirien-
do a qué procedimientos urológicos hacemos con esta téc-
nica, y no a la indicación del tratamiento propio del proce-
so que queremos tratar. La técnica que elegimos para llevar
a cabo un tratamiento no debe condicionar su indicación.
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Aunque la orquidopexia, la nefrectomía total o la ne-
frectomía parcial son indicaciones firmemente estableci-
das(4,5), existen otros procedimientos de cirugía urológica
reconstructiva que tienen una dependencia técnica mayor y
que se están realizando en centros con un importante desa-
rrollo tecnológico, a la espera de que se defina en ellos el
verdadero valor de la laparoscopia.

Testículos no palpables
Un 3% de los testículos no descendidos son no palpa-

bles. Es una de las aplicaciones de la laparoscopia pe-
diátrica mejor descrita y más útil(6). En general, si un ni-
ño presenta un testículo no palpable, el protocolo a seguir
debe ser la exploración bajo anestesia general, y si el tes-
te se palpa, realizar la orquidopexia vía inguinal, pero si
no se palpa, entonces pasaremos a realizar la laparosco-
pia (Fig. 1).

La visualización de un testículo viable, puede permi-
tirnos realizar la orquidopexia en una sola etapa, es de-
cir, dejando los vasos espermáticos intactos. Esto solo pue-
de hacerse en niños menores de dos años y siempre que
la distancia entre el anillo inguinal interno y el testículo
sea inferior a 2 cm. En niños mayores y cuando la distan-
cia entre el testículo y el anillo inguinal interno es mayor
de 2 cm se realiza, en primer lugar, la sección de los va-
sos espermáticos (primer tiempo de Fowler-Stephens) y se
pospone la orquidopexia para un segundo tiempo, trans-
curridos de 6 a 9 meses de la sección de los vasos(7). En
caso de no haber testículo, puede evitarse la exploración
inguinal.

Alteración de la diferenciación sexual
En pacientes con alteración de la diferenciación sexual

la laparoscopia nos va a permitir examinar las estructuras
genitales internas, así como realizar biopsias diagnósticas o
incluso la exéresis gonadal si es preciso(4,5).

Nefrectomía 
La nefrectomía ha sido el primer procedimiento im-

portante que se ha realizado en la urología laparoscópica.
La primera nefrectomía pediátrica laparoscópica se reali-
zó en el año1992 y fue llevada a cabo por Ehrlich(8).

La cirugía renal endoscópica la podemos realizar des-
de una posición anterior (transperitoneal) o desde un abor-
daje posterior (retroperitoneal). Cada abordaje tiene sus
ventajas y sus limitaciones. La nefrectomía laparoscópi-
ca transperitoneal nos proporciona mayor espacio de tra-
bajo, la orientación es también mejor por las relaciones
anatómicas con otros órganos, y nos va a permitir reali-
zar otros procedimientos asociados cuando sea necesario.
En el abordaje retroperitoneal el acceso al riñón y los va-
sos renales es directo, no hay entrada en la cavidad peri-
toneal ni movilización cólica, pero el espacio de trabajo es
más limitado. Es importante seleccionar el abordaje de
acuerdo a la patología que se vaya a tratar, la posición del
riñón y la posibilidad de llevar a cabo otros procedimien-
tos(9). También hay que tener en cuenta las preferencias del
cirujano.

Nefrectomía laparoscópica transperitoneal (Fig. 2). Ge-
neralmente se utilizan tres puertos de entrada, aunque pue-
de ser necesario un cuarto para retraer el hígado en el ca-
so de la nefrectomía 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, electrocoagulación, bisturí harmónico o con ligadura
convencional. El abordaje transperitoneal permite una di-
sección completa del uréter hasta la vejiga(10).

Este abordaje está especialmente indicado para riñones
muy grandes como ocurre en la poliquistosis renal que, ade-

Atrofia

Laparoscopia

Testículo

ViableVV. ciegos VV. espermáticos

Exploración inguinal

Teste Restos testiculares

Orquidopexia Extirpación

Orquiectomía

Fowler Stephens

No testículo

Orquidopexia

FIGURA 1. Algoritmo para el tratamiento del testículo no
palpable.

TABLA 1. Procedimientos laparoscópicos en urología
pediátrica

Procedimientos laparoscópicos en urología pediátrica

• Gonadectomía
• Nefrectomía total y parcial
• Adrenalectomía
• Exéresis de utrículo prostático y restos Mullerianos
• Varicocelectomía
• Litectomía
• Orquidopexia
• Pieloplastia
• Reimplantación ureteral
• Reconstrucción vesical
• Derivación urinaria continente 
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más, con frecuencia requiere la nefrectomía bilateral y pue-
de asociarse la colocación de un catéter para diálisis perito-
neal.

La nefrectomía retroperitoneoscópica se puede reali-
zar tanto en posición de decúbito prono como en decúbi-
to lateral (Fig. 3). En ambas posiciones se necesita reali-
zar un espacio previo con la ayuda de un trocar de balón.
En posición de prono(11), el neumoperitoneo y el mismo
decúbito hace que el riñón caiga anterior y lateral dando
una exposición mejor del hilio renal. En posición lateral
es preciso movilizar la reflexión peritoneal hacia la línea
media para evitar su lesión. En esta posición se puede re-
alizar una disección del uréter mayor que en prono (has-
ta el cruce con los vasos ilíacos), pero esta disección siem-
pre es menor que la que se puede realizar con el abordaje
transperitoneal.

El abordaje retroperitoneal(12) tiene la enorme ventaja
de poderse hacer en pacientes con cirugías abdominales
previas. El acceso al pedículo vascular es más directo que
con el abordaje transperitoneal y acorta el tiempo opera-
torio.

Los riñones pequeños, atróficos y los multiquísticos
(previa punción de los quistes) se pueden extraer directa-
mente a través del puerto de mayor calibre (1,5-2 cm).

Cuando el riñón es muy grande y precisa ser troceado
para extraerlo, podemos introducir una bolsa laparoscópi-
ca dentro del espacio retroperitoneal, y una vez colocado
el riñón en su interior, lo troceamos y extraemos la bolsa
por el puerto de entrada de mayor calibre.

En la experiencia del Hospital Infantil de la Paz, se han
realizado 87 nefrectomías totales por retroperitoneosco-
pia en pacientes con edades comprendidas entre 1 y 16 años.
Se han reconvertido 2 procedimientos a nefrectomia abier-
ta lo que supone un porcentaje de reconversión del 2,3%.
No hemos tenido complicaciones postoperatorias (Tabla 2).

Nefrectomía parcial laparoscópica 
La nefrectomía parcial laparoscópica es el procedimien-

to más útil que ha surgido de la nefrectomía laparoscópica.
Principalmente la empleamos para el tratamiento de las ano-
malías de duplicación(13,14). Los principios básicos de la téc-
nica son los mismos, independientemente de la vía de abor-
daje elegida (transperitoneal o retroperitoneal). La visualización
de los vasos renales polares es mejor con la laparoscopia que
con la cirugía abierta, y esto reduce el riesgo de daño vascu-
lar al pielón restante.

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

Pieloplastia
Todavía no hay un criterio común para decidir cuando

haríamos la pieloplastia laparoscópica. Se hace referencia a
que el candidato ideal para llevar a cabo la pieloplastia la-
paroscópica es el niño mayor con una pelvis extrarrenal.

Tanto el abordaje transperitoneal(15) como el retroperi-
toneal(16) son factibles, pero hay una mayor tendencia hacia
la vía transperitoneal. Esta ofrece mayor espacio de traba-
jo y reduce el tiempo operatorio, pero aún así la curva de
aprendizaje es larga y se beneficia claramente del soporte
mecánico de la robótica.

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

Reimplantación ureteral
La reimplantación ureteral laparoscópica, aunque está ga-

nando popularidad entre las diferentes opciones de tratamien-
to quirúrgico para el reflujo vesicoureteral, todavía se encuen-
tra lejos de convertirse en una alternativa real de tratamiento
y se realiza en centros especialmente dotados de una mayor
tecnología(17,18).

Para llevar a cabo la reimplantación ureteral laparoscópi-
ca extravesical se precisa de 3 trocares que se colocan a lo lar-
go de la línea 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-

FIGURA 2. Nefrectomía laparoscópica transperitoneal. Puer-
tos de entrada.
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da podemos realizar la incisión en el músculo detrusor y pro-
ceder a la sutura muscular por encima del uréter, para alargar
su túnel muscular según la técnica de Lich-Greoir.

La reimplantación ureteral laparoscópica intravesical se
realiza mediante neumovesicoscopia. No se entra en la ca-
vidad peritoneal y tampoco hay disección perivesical que
pudiera dañar la inervación de la vejiga. La vejiga es insu-
flada con CO2 y los puertos se colocan directamente dentro
de la vejiga. La reimplantación ureteral puede hacerse tan-
to por reflujo como por obstrucción. En cuanto a las técni-
cas de reimplantación, se puede hacer cualquiera de ellas,
ya sea de avance o transtrigonal. Otros procedimientos co-
mo la enterocistoplastia o la creación de un conducto ca-
teterizable tipo Mitrofanoff, están siendo realizados en de-
terminados centros donde se dispone de la ayuda robótica(19).

LIMITACIONES
La laparoscopia, como cualquier otra técnica quirúrgi-

ca, tiene sus limitaciones y estas pueden ser propias del ci-
rujano, del paciente o de la tecnología.

La falta de preparación del cirujano puede ser un factor
que limite la aplicación de la laparoscopia. Disponemos
de numerosos y eficaces métodos de entrenamiento que ha-
cen más fácil la curva de aprendizaje. Los principales mé-
todos son: el pelvi-trainer, el animal de experimentación y
los sistemas de realidad virtual.

A pesar de que los tiempos operatorios son más largos en
la cirugía laparoscópica, y que tienen un coste elevado, el fac-
tor mas limitante por parte del paciente es el hecho de que en
los niños pequeños, las ventajas propias de la laparoscopia
son poco significativas. Por otra parte, no hay una contrain-
dicación formal para el tratamiento de la patología tumoral
maligna por vía laparoscópica, pero existe el riesgo, teóri-
co, de metástasis en el puerto de entrada o de diseminación
peritoneal, principalmente referidas al neuroblastoma. 

En cuanto a las limitaciones tecnológicas, la cirugía ro-
bótica(20) permite realizar procedimientos menos invasivos
y más precisos. Suple algunas de las deficiencias de la lapa-
roscopia convencional, ya que nos proporciona la visión tri-
dimensional y elimina el temblor de los movimientos. La ro-
bótica está diseñada para hacer más sencilla la laparoscopia
convencional.

Resumen
1. La laparoscopia ha cambiado el abordaje quirúrgico de

algunos procedimientos de la urología infantil.
2. La nefrectomía laparoscópica es una indicación firme en

la práctica pediátrica. 
3. La pieloplastia y la reimplantación ureteral están a la es-

pera de ser ampliamente aceptadas.
4. La robótica irá quitando límites a la laparoscopia con-

vencional. 

FIGURA 3. Nefrectomía retroperitoneoscópica. Localización de los puertos de
entrada. A) Prono. B) en decúbito lateral.

A B

TABLA 2. Nefrectomía retroperitoneoscópica. Hospital Infantil
la Paz (2003-2008)

Nefrectomía retroperitoneoscópica (%)

Displasia renal multiquística 51
Pretrasplante 19
Reflujo v-u 14
Atrófico 9
Uréter ectópico 2,5
Obstructivo 4
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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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RESUMEN
El dolor crónico, aunque mucho menos frecuente que

en los adultos, parece afectar hasta el 5% de la población
pediátrica. Los niños pueden padecer dolor crónico de tipo
neuropático, por espasticidad y por afectación tisular noci-
ceptiva. La experiencia de las unidades de dolor multidisci-
plinarias que se encargan del difícil tratamiento de estos sín-
dromes refiere una alta eficacia del tratamiento con
analgésicos opiáceos, antidepresivos y anticomiciales, pues
disminuyen el dolor crónico a la mitad y mejoran un 60%
la calidad de vida de estos niños. De todos modos, a la ho-
ra de emplear fármacos analgésicos hay que tener en cuen-
ta una serie de inconvenientes. Los niños pueden presen-
tar efectos farmacodinámicos específicamente pediátricos,
como pueda ser la relación entre asma y paracetamol. Igual-
mente, desde el punto de vista farmacocinético, los anal-
gésicos experimentan importantes variaciones en su volu-
men de distribución, aclaramiento y vida media plasmática,
lo que obliga a una individualización muy importante de las
dosificaciones. Otra dificultad añadida es la ausencia de for-
mulaciones galénicas adecuadas. 

Llama la atención que en España actualmente no hay
ninguna medicación con indicación exclusivamente anal-
gésica con presentación exclusivamente pediátrica. 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 según su
ficha técnica. La modificación legislativa permitirá que
en breve se lleven a cabo más ensayos clínicos de medica-
ciones analgésicas disponibles para los niños con síndro-
mes dolorosos.

Palabras clave: Dolor crónico infantil; Analgésicos: Opiáceos;
Anticomiciales; Antidepresivos; Unidad de Dolor Infantil.

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.

INTRODUCCIÓN
La información científica disponible acerca del dolor pe-

diátrico se incrementa cada año con la incorporación de
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nuevos artículos disponibles en la literatura científica. En
España, según los recientes estudios epidemiológicos(1), apro-
ximadamente el 5% de la población pediátrica padece de
dolor crónico intenso invalidante, frente al 20% estimado
de la población adulta(2). Esto supone que aproximadamen-
te 6.000.000 de adultos españoles y 800.000 niños españo-
les padecen dolor crónico. Según estos datos, en España 1
de cada 10 pacientes con dolor crónico sería un niño, mien-
tras que solo 1 de cada 100 ensayos clínicos se llevan a ca-
bo en niños, lo que sugiere que el dolor crónico se trataría
10 veces menos en los niños que en los adultos. Pero el he-
cho es que España, actualmente, no existe ninguna medica-
ción con indicación analgésica de presentación exclusiva-
mente pediatríca. 

Entre las causas de este deficiente tratamiento se encuen-
tran una serie de ideas con escaso fundamento científico 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 producirá secuelas posteriores, o que
el dolor crónico no se puede medir en los niños (especial-
mente en aquellos que todavía no han desarrollado la ver-
balización), y finalmente que el propio tratamiento analgé-
sico puede ser, tanto o más peligroso que el mismo dolor
que se quería evitar. 

Además de todos estos motivos científicos, otros motivos
políticos, sociales, económicos o incluso religiosos pueden es-
tar influyendo. Un ejemplo de este tipo de razones sería la fal-
ta de coordinación entre las distintas sociedades científicas
involucradas (como las de pediatría, cirugía pediátrica y la
sección pediátrica de anestesiología) que tratan el dolor pe-
diátrico, exclusivamente desde sus puntos de vista sin tener
en cuenta los de los otros especialistas implicados. 

EFICACIA DEL TRATAMIENTO ANALGÉSICO 
EN PEDIATRÍA. EXPERIENCIA DE LA UNIDAD 
DE DOLOR INFANTIL DEL HOSPITAL LA PAZ
DE MADRID

La unidad de dolor infantil, con más de una década de
funcionamiento, ha ido incrementando el número de pa-
cientes tratados anualmente (Fig. 1). En la unidad se tratan
distintos tipos de dolor que se clasifican dependiendo de
la duración cronológica del mismo: dolor por procedimien-
tos (minutos u horas), dolor agudo postoperatorio y que-
mados (días), y crónico (semanas, meses o incluso años). Se
puede observar como, a excepción del continuo incremen-
to del dolor por procedimientos (básicamente el dolor pro-
ducido por procedimientos médicos diagnósticos o terapéu-
ticos, como punciones de médula ósea, 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 crónico infantil. La distri-

bución por edad y las causas del dolor crónico ya han sido
publicadas(3). De los 125 primeros pacientes atendidos 18
eran pacientes neonatos o lactantes, 39 eran pacientes pre-
escolares (entre 2 y 6 años), 55 eran pacientes escolares
(7 y 14 años) y el resto, 12 pacientes, eran adolescentes (14-
18 años). Las causas de dolor eran, tanto dolor oncológi-
co en la mitad de los casos, como no oncológico en la otra
mitad. Entre las causas de dolor no oncológico destacaban
el dolor neuropático, el dolor por artritis crónica juvenil
y la espasticidad. El tratamiento que se sigue en estos sín-
dromes dolorosos infantiles consiste en un programa mul-
tidisciplinario con la participación de diversos especialis-
tas entre los que destacan: anestesiólogos, cirujanos,
pediatras, psicólogos y personal de enfermería. Esto ha
permitido definir cinco programas de tratamiento del do-
lor crónico infantil bien definidos: dolor oncológico, ar-
tritis crónica, dolor neuropático, dolor por espasticidad,
cuidados paliativos. En dichos programas se busca opti-
mizar el uso de fármacos 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 antiespásticos. Igualmente
se protocolizan la administración de fármacos coadyuvan-
tes como los laxantes, los antieméticos o los hipnóticos se-
dantes (http://www.anestesiainfantil.com). Recientemente
se evaluó la eficacia de dichos tratamientos en el grupo
de pacientes de dolor no oncológico y se observó como la
instauración de estas medidas analgésicas se seguían de una
reducción del dolor crónico infantil que rondaba un 51%
y que se asociaba a una mejora en la calidad de vida de un
45%(4). Concretamente las escalas analógicas 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 máxima, media y mínima); 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 Afectación de Salud Pediátrica
(EASP donde 0 era la calidad de vida óptima 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 pediatría parece ser más efectivo y conseguir una
tasas de alivio de dolor mayores.

El no tratar el dolor crónico 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
incluía más de 10.000 niños, con un seguimiento desde 1958,
se observó que, al comparar un grupo de pacientes que ha-
bían tenido dolor crónico en la infancia frente a otro gru-
po de pacientes que no habían padecido dolor crónico du-
rante su infancia, la incidencia de dolor crónico en la edad



Situación actual de los analgésicos en pediatría 323VOL. 65 Nº4, 2009

adulta era casi el doble (56 vs 32%) en el grupo de pacien-
tes que habían padecido dolor en su infancia(5).

SEGURIDAD DEL TRATAMIENTO ANALGÉSICO 
EN PEDIATRÍA

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 pediatría que pueden te-
ner lugar:

Farmacodinamia
Medicaciones que se usan habitualmente con seguridad

en pacientes adultos pueden producir en pacientes pediátri-
cos efectos adversos propios de la actuación del fármaco en
órganos diana en crecimiento. Así, la rizomelia asociada a
la talidomida, la hipertrofia gingival asociada a la difenil-
hidantoína, o el síndrome del hombre gris asociado al clo-
ranfenicol serían algunos ejemplos de estas complicaciones
específicamente pediátricas. Estas preocupaciones se han
trasladado también al campo de los fármacos usados para
sedación-anestesia, pues en recientes estudios experimenta-
les se ha constatado que la administración de agentes hip-
nóticos (propofol y halogenados) o de agentes analgésicos
(como la ketamina) se asocian a efectos neurotóxicos sobre
las neuronas neonatales(6). Estos estudios demostraban en
ratas, monos y conejos la producción de apoptosis neuro-
nal en una manera dosis-dependiente y exposición-depen-
diente con los agentes estudiados, y proponía la posibilidad
de que en humanos anestesiados repetidas veces en período

neonatal se pudiese asociar un déficit cognitivo posterior
derivado de la técnica anestésica empleada(6). 

Más inquietante aún, si cabe, es la reciente asociación
(vista en un estudio de cohortes que implicaba a miles de
pacientes pediátricos) entre lactantes que habían tomado
paracetamol y la aparición de enfermedad asmática a los
6 años de edad(7). La especial sensibilidad del sistema inmu-
nitario en los pacientes más pequeños sería el factor impli-
cado por los autores para explicar dicha asociación.

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

Farmacocinética
En general, hay importantísimas variaciones farmacoci-

néticas en la capacidad del organismo de manejar los dis-
tintos fármacos administrados. En el caso de los pacientes
pediátricos, casi todas estas variaciones conducen a la pre-
disposición a una mayor toxicidad. Así, es característico que
la administración de opiáceos por vía espinal se asocia en
neonatos y lactantes a la posibilidad de depresión respira-
toria tardía debido al especial turn-over del líquido cefalo-
rraquídeo en esta edad(8).

Las principales variaciones farmacocinéticas que encon-
tramos en recién nacidos y lactantes son:
• Aumento de la composición corporal de agua: lo que se

traduce en un aumento del volumen de distribución de
los fármacos más hidrosolubles y polares y, por lo tan-
to, en una mayor dificultad del organismo para elimi-

FIGURA 1. Casuística de la Unidad de Dolor Infantil del Hospital Universitario La Paz de Madrid.
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narlos, lo que supone un menor aclaramiento plasmáti-
co y una mayor vida media de los mismos(9).

• Inmadurez enzimática hepática y del filtrado renal: con
disminución de la metabolización de los productos y,
por tanto, de su eliminación, lo que se traduce por una
mayor vida media plasmática(10). 

• Menor concentración de proteínas plasmáticas: lo que
supone un aumento de la fracción libre plasmática de
los fármacos, especialmente de aquellos más liposolu-
bles, y en una mayor posibilidad de toxicidad sistémi-
ca(11).
Con estos datos las recomendaciones generales en los

pacientes pediátricos serían:
• Titulación de la dosis ajustándola al peso o a la superfi-

cie corporal del paciente.
• Individualización posológica: 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.
- Niños menores de tres años: dosis mayores por pe-

so administradas a intervalos menores.
- Niños mayores de tres años: 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 específicos en cada subgrupo de la población pediátri-
ca, para identificar las características farmacocinéticas de
cada analgésico a emplear en la población pediátrica.

Galénica: formulación y etiquetado
Más de la mitad de las medicaciones que se usan en

pacientes pediátricos no tienen indicación pediátrica, 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 clínicos en niños
y en la pequeña cuota de mercado que supone el subgru-
po de población pediátrica para las empresas farmacéu-
ticas. Sin embargo, existen fármacos con presentación pe-
diátrica que están 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 mayoría de
los fármacos analgésicos, especialmente los de reciente
aprobación, tienen autorización exclusivamente para pa-
cientes adultos. Por este motivo, en la mayoría de los

casos la administración de los analgésicos en pediatría se
produce bajo la indicación de “uso compasivo”, lo que
implica su empleo fuera de su indicación por patología o
por edad. 

Este abordaje supone evidentemente que el facultativo
debe asumir una importante serie de riesgos, pues fármacos
que son seguros en adultos no tienen porque ser seguros en
niños, ni las dosis eficaces en adultos tampoco tienen por-
que ser eficaces en niños. De hecho, se ha reportado recien-
temente como esta falta de seguridad puede condicionar in-
cluso complicaciones tan serias como el fallecimiento en
algunos niños por el uso inadecuado del fentanilo transdér-
mico y el subsiguiente cambio de indicación por parte de la
FDA(12). 

Hay también analgésicos que se comercializan con pre-
sentaciones para pacientes adultos, pero cuya autoriza-
ción incluye también a pacientes pediátricos. En estos ca-
sos, el que se puedan utilizar dichos fármacos en pacientes
pediátricos dependerá del tipo de formulación galénica (Fig.
3). En general, presentaciones en soluciones en suspensión,
como jarabes o gotas, permiten de un modo mucho más fá-
cil su dosificación en los pacientes más pequeños. La pre-
sentación en comprimidos ranurables, permite dosificar con
alguna limitación, pues aún así nos podemos encontrar con
que la porción resultante exceda la dosis deseada. Finalmen-
te, las cápsulas, los parches transdérmicos o los comprimi-
dos de liberación retardada (no deben ser partidos) solo ad-
miten su administración 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
niños preescolares y escolares, y las cápsulas o comprimi-
dos de liberación retardada en niños mayores y adolescen-
tes.

En cualquier caso, esta ausencia de medicaciones espe-
cíficas en pediatría ha conllevado un esfuerzo legislativo a
ambos lados del Atlántico. De hecho, en Estados Unidos la
FDA ha incentivado, bajo la Ley de la Sección 505-A de la
Federal Food, Drug and Cosmetic Act, la realización estu-
dios para otorgar exclusividad pediátrica a un gran núme-
ro de fármacos. La incentivación consistió en la extensión
de la patente por un período de seis meses al laboratorio
responsable del estudio. 

También el Parlamento Europeo ha legislado la ley 1901
con incentivaciones en la extensión de la exclusividad de las
patentes que van de 6 meses para las medicaciones habitua-
les y 2 años para las indicaciones huérfanas (fármacos pa-
ra enfermedades raras). Con dicha propuesta se pretende
hacer frente a la situación actual en Europa, en la que más
del 50% de los medicamentos administrados a los niños no
han sido sometidos a prueba ni están autorizados para su
utilización pediátrica, lo que repercute sobre la salud y, con
ella, la calidad de vida de los niños. El objetivo general de
la política fue mejorar la salud de los niños de Europa me-
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diante el aumento de la investigación, el desarrollo y la
autorización de medicamentos pediátricos. Sus objetivos ge-
nerales eran los siguientes:
• Aumentar el desarrollo de medicamentos pediátricos. 
• Asegurar que los medicamentos pediátricos se sometan

a una investigación de calidad.
• Asegurar que los medicamentos pediátricos estén debi-

damente autorizados para su administración a niños;
• Mejorar la información disponible sobre la administra-

ción de medicamentos a niños.
• Alcanzar estos objetivos sin someter a los niños a estu-

dios clínicos innecesarios y cumpliendo plenamente la
legislación comunitaria sobre ensayos clínicos (Directi-
va 2001/20/CE).
Una vez que en el mercado empiecen a haber más me-

dicaciones analgésicas con indicación específicamente pe-
diátrica, los diversos especialistas implicados en el cuida-
do de los niños, deberán coordinarse desarrollando
protocolos de tratamiento conjuntos que delimiten clara-
mente la responsabilidad de cada especialidad en cada ti-
po de dolor y cómo y dónde derivar aquellos casos más
difíciles, como puedan ser determinados pacientes con do-
lor crónico, que merecen una atención más especializa-
da.

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 España. 
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FIGURA 3. Tipo de presentación galénica de los principales anal-
gésicos disponibles en el mercado en España. 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 sólo en niños mayores y adolescentes.
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RESUMEN
El hueso no es un tejido habitualmente afectado por

las anomalías vasculares; sin embargo, han sido descritas
malformaciones venosas, arteriovenosas y linfáticas in-
traóseas aunque frecuentemente bajo denominaciones
erróneas. El objetivo de la presente revisión es profundi-
zar en las claves para la caracterización, diagnóstico pre-
coz y tratamiento de las anomalías vasculares óseas en la
infancia.

Entre el año 2000 y 2008, han sido evaluados en el De-
partamento de Cirugía Pediátrica del Hospital Infantil La
Paz 37 pacientes con anomalías vasculares óseas. El grupo
más frecuente (24 pacientes) es el de las malformaciones lin-
fáticas. Diez presentaban malformaciones venosas (inclu-
yendo uno con sinus pericranii); 1) malformación linfático-
venosa; y 2) malformaciones arteriovenosas.

Las localizaciones y formas de presentación han sido he-
terogéneas ya fueran como trastornos de sobrecrecimiento
o hipoplasia ósea. El diagnóstico fue tardío en la mayoría
de los casos. El tratamiento ha sido individualizado según
el tipo de malformación y la localización. En los niños con
infiltración linfática polióstica (síndrome de Gorham) el pro-
tocolo farmacológico establecido ha sido interferón y bifos-
fonatos.

En resumen, el niño con anomalías vasculares óseas pre-
senta unas peculiaridades clínicas que hacen que el diagnós-
tico sea difícil y el tratamiento complejo, por lo que debe
ser evaluado por un equipo multidisciplinar pediátrico, qui-
rúrgico, ortopédico, radiológico e histopatológico. El obje-
tivo final debe ser evitar tratamientos innecesarios o erró-
neos y minimizar secuelas. 

Palabras clave: Anomalías vasculares; Hueso; Hemangio-
mas; Osteolisis.

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.

INTRODUCCIÓN
El hueso no es ni mucho menos el tejido más frecuen-

temente afectado por las anomalías vasculares (probable-
mente debido a su pobre vascularización intrínseca); sin em-
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bargo, malformaciones venosas, arteriovenosas y linfáticas
intraóseas han sido descritas ampliamente, aunque bajo de-
nominaciones erróneas(1). 

Los términos angioma cavernoso, hemangioma o hemo-
linfangioma óseo siguen siendo utilizados indiscriminada-
mente sin considerar que la apariencia vascular de la lesión
no tiene ninguna trascendencia diagnóstica y puede con-
llevar graves errores terapéuticos. Mulliken puso fin en 1982
a décadas de confusión terminológica 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 diagnóstico y tratamiento erróneos)(2). Aún 25
años después continúa llamando la atención la frecuencia
de este grave error en la literatura médica. 

En la actualidad casi todas las malformaciones veno-
sas intraóseas del niño y el adulto son denominadas heman-
giomas en las publicaciones más prestigiosas.

El hemangioma es un tumor benigno y es, sin duda, el
más frecuente de todos en la edad pediátrica. Su caracterís-
tica fundamental es que, tanto en la piel como en vísceras,
prolifera durante los primeros meses de vida para involu-
cionar siempre antes de la pubertad(3). 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 óseo, aunque cuando afecta a algunas localizacio-
nes cutáneas podrían producir deformidad del hueso adya-
cente u ocasionar leve hipercrecimiento al proliferar. 

Sin embargo, otros tumores vasculares más agresivos
que los hemangiomas pueden ser primariamente intraóse-
os, como el hemangioendotelioma y el hemangiopericito-
ma.

Las malformaciones venosas están originadas por una
mutación 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 dilatación progre-
siva del vaso afectado.

La dilatación da paso al enlentecimiento sanguíneo con
estancamiento hemático intraóseo, formación de flebolitos,
coagulopatía de consumo y dolor. El diagnóstico es clínico,
radiológico e histológico, 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 linfá-
ticas, capilares y arteriovenosas.

El objetivo de la presente revisión es profundizar en la
caracterización, epidemiología y tratamiento de las anoma-
lías vasculares óseas.

MATERIAL Y MÉTODOS
Entre el año 2000 y 2008, 37 pacientes con anomalías

vasculares óseas han sido evaluados en el Departamento de
Cirugía Pediátrica del Hospital Infantil La Paz. De ellas, 24

eran linfáticas, 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 malformación linfática (síndrome de Gorham) incluía
adultos, mientras que el grupo de malformaciones venosas,
epidemiológicamente más frecuentes, era exclusivamente
pediátrico (menores de 14 años).

Nueve de los pacientes con infiltrado linfático poliostó-
tico están sometidos a tratamiento con interferón y bifos-
fonatos. Uno de ellos falleció por linfagiomatosis disemina-
da ósea y visceral. Tres pacientes con afectación monostótica
han sido intervenidos para sustituir el cubito reabsorbido
por un peroné vascularizado (dos pacientes) y para extirpar
el tejido linfático paraóseo en el tercer metatarsiano del pie.

La paciente con malformación linfaticovenosa presentó
una fractura patológica en un tobillo que precisó osteosín-
tesis, y la paciente con sinus pericranii fue tratada, extirpan-
do la infiltración 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 sintomatología, y solo pacientes con
afectación costal fueron intervenidos para resecar las mal-
formaciones por dolor crónico o crecimiento desmesurado.

Los casos con malformación arteriovenosa fueron inter-
venidos para resección completa (falange media) en un ca-
so y resección parcial (craneal) en el otro.

DISCUSIÓN 
El manejo adecuado de los pacientes con anomalías vas-

culares óseas debe seguir tres pasos sucesivos.
1. El reconocimiento de las diferentes lesiones.
2. La correlación clinicohistológica.
3. El tratamiento del paciente por un equipo multidiscipli-

nar entrenado.

Tumores vasculares óseos
La aparición de tumores vasculares óseos en la infancia

es excepcional y por ello no hay descripciones de “verdade-
ros” hemangiomas confirmados por inmunohistoquímica,
ni tampoco angiomas congénitos, angioblastomas ni heman-
gioendoteliomas kaposiformes. Los cambios esqueléticos
son algo más frecuentes en el caso de hemangiomas cutáne-
os o subcutáneos que crecen en la vecindad del hueso.  El
mecanismo de deformidad esquelética consistiría el efecto
masa, por un lado, y la hipervascularización, por otro, so-
bre un hueso en crecimiento durante la fase proliferativa del
tumor. Así como ejemplo se han comprobado casos de alar-
gamiento de la cavidad orbitaria por un aumento expansi-
vo del volumen ocular, así como alargamiento del cartílago
auricular y sobrecrecimiento del macizo facial en niños con
un hemangioma facial (Fig. 1). 
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Malformaciones vasculares óseas
Los canales vasculares en el hueso pueden ser asiento de

malformaciones capilares venosas, arteriovenosas o linfáti-
cas.

Localización
En el caso de las malformaciones venosas predominan

en las vértebras y el cráneo. Las malformaciones capilares
predominan en huesos planos y largos. Ambos tipos de mal-
formaciones pueden coexistir(4). Las malformaciones linfá-
ticas son especialmente frecuentes en la columna lumbar y
pelvis.

Fisiopatología
El mecanismo por el cual se produce la osteolisis no

está claro. Los cambios radiológicos iniciales son similares
a los que acontecen en casos de isquemia crónica. Ade-
más, debe haber factores mecánicos implicados; por ejem-
plo, alteraciones repetidas en la presión intravascular cau-
sadas por cambios de postura. Esto podría erosionar el hueso
de una manera similar a un aneurisma aórtico erosionando
una vértebra adyacente. Que se produzca por un aumento
de la reabsorción ósea normal parece poco probable, ya que
las biopsias no muestran un número mayor de osteoclastos. 

El patrón histológico es el de canales vasculares anor-
males con esclerosis focal. Los cambios osteolíticos inicia-
les tienen un aspecto radiológico similar a la osteoporosis
parcheada. Cuando la osteolisis progresa se produce un re-

emplazo por tejido fibroso y si el proceso continúa se pro-
duce una desaparición del hueso.

Clínica
Las malformaciones vasculares afectan al tejido óseo de

forma directa por alteración intrínseca del hueso o indirec-
tamente, como atrofia o hipertrofia ósea especialmente en
malformaciones vasculares extensas que afectan las extre-
midades (Fig. 2).

La forma clínica predominante de aparición de las mal-
formaciones vasculares óseas es la de imagen osteolítica,
sea por dilatación vascular simplemente o por predominio in-
ducido de la actividad osteoclástica.

La hipertrofia es característica en el síndrome de Klippel-
Trenaunay o Proteus, tanto por origen genético como por hi-
pervascularización fisiaria. El sobrecrecimiento óseo no guar-
da relación específica con un área afectada y es generalizado.

Sin embargo, en las malformaciones arteriovenosas el so-
brecrecimiento óseo es proporcionado y relacionado anató-
micamente con el área afecta como ocurre en el síndrome
de Parkes-Weber.

En otros casos, como el síndrome de Servelle o la cutis
marmorata la afectación ósea es en forma de hipoplasia. Al-
gunos autores creen que el acortamiento es debido a des-
trucción del cartílago epifisiario por la malformación vas-
cular, aunque este acortamiento también se ha descrito en
el caso de anomalías venosas ocultas sin evidencia de impli-
cación ósea en los estudios radiológicos. 

FIGURA 1.Hipertrofia orbitaria por hemangioma.
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El hueso que presenta sobrecrecimiento suele estar ale-
jado de la propia malformación y ello es probablemente el
resultado de una displasia ósea paralela más que del efec-
to directo de los cambios hemodinámicos producidos por
la malformación vascular.

Cuando hay afectación directa del hueso por la malfor-
mación vascular, particularmente en las anomalías venosas
extensas, estas se hacen clínicamente evidentes cuando apa-
recen fracturas patológicas, algunas con mala consolidación
o retraso en la consolidación, y con disolución del tejido
óseo.

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

Es característica la destrucción de las estructuras óseas
adyacentes y/o compromiso óseo en malformaciones arte-
riovenosas cervicofaciales afectando al maxilar superior o
a la mandíbula(5) (Fig. 3). Estas pueden ser asintomáticas
o bien presentarse como una tumefacción pulsátil de la man-
díbula con dolor punzante localizado o una hemorragia re-
pentina. Entre los hallazgos radiográficos podemos encon-
trar un patrón alterado de radioluminescencia o bien una
lesión multilobular bien definida. Existe una entidad deno-
minada anomalía vascular retinofacial unilateral que afec-
ta a la nariz, mandíbula, maxilar superior, así como a la re-
tina y fosa craneal anterior. Se trata del llamado síndrome
de Wiburn-Masson.

Las malformaciones óseas generalmente se ponen en
evidencia de forma temprana. Sin embargo, la dismetría
de las extremidades inferiores y la escoliosis secundaria

son problemas que suelen detectarse más tarde, cuando
el niño comienza a caminar. La dismetría de extremida-
des superiores es más difícil de detectar, pasando desaper-
cibida en no pocas ocasiones a lo largo de la vida de los
pacientes. 

Las malformaciones venosas intraóseas múltiples son
mucho menos frecuentes que las solitarias(6). Tienen un com-
portamiento diferente, ya que producen destrucción ósea
más que expansión (Fig. 4). Se asocian frecuentemente con
malformaciones vasculares cutáneas. Algunas característi-
cas que se pueden encontrar, no siendo necesario que todas
estén presentes, son las siguientes:
• Osteolisis progresiva con un patrón punteado lacunar

de reabsorción.
• Fracturas patológicas.
• Flebolitos calcificados.

Las alteraciones vasculares con compromiso arterial óseo
son relativamente infrecuentes y, por lo tanto, la experien-
cia es limitada en todos los centros. Es habitual el diag-
nóstico tardío de las malformaciones de alto flujo, ya que,
en estadios iniciales (I y II de Schöbinger) son difíciles de
distinguir de las malformaciones capilares. Ello da lugar in-
cluso a que se espere a su resolución espontánea imposibi-
litando un tratamiento precoz. Solo cuando evolucionan y
dan lugar a complicaciones graves, como la ulceración, el
sangrado y la insuficiencia cardiaca el diagnóstico es ine-
quívoco. La única posibilidad curativa sigue siendo la ex-
tirpación completa que en numerosas ocasiones no es posi-
ble. Por ello son también importantes los cuidados paliativos
que permitan al niño 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 malformación asiente en
extremidades inferiores.

Más intrigante resulta el especial tropismo del hueso por
la infiltración linfática, tanto aislada como en el contexto
de linfangiomatosis diseminada, dando lugar a una osteo-
lisis progresiva y a reabsorción del hueso (síndrome de Gor-
ham-Stout)(7). Existe una controversia acerca de si hay va-
sos linfáticos en el tejido óseo. Aunque se han descrito
linfangiomas en el hueso, no se han identificado morfoló-
gicamente con certeza vasos linfáticos en ningún otro tu-
mor óseo benigno o maligno ni en tejido óseo humano nor-
mal. Existen marcadores inmunohistiquímicos específicos
de las células endoteliales linfáticas, como el D2-40 y el
Proxy-1 (Fig. 5). Estos marcadores permiten la identifica-
ción de los vasos linfáticos en tejidos normales y patológi-
cos y permiten la diferenciación histológica entre vasos san-
guíneos y linfáticos con certeza.

El síndrome 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 lí-

FIGURA 2. Hipertro-
fia femoral en pacien-
te con síndrome de
Klippel Trenaunay.
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mites anatómicos(8). Desde la descripción de un caso de
osteolisis masiva por Jackson en 1838 se han propuesto va-
rias clasificaciones de osteolisis idiopática. La ausencia de
asociación con nefropatía o con una forma específica de
transmisión genética diferencia el síndrome de Gorham del
resto de procesos osteolíticos idiopáticos(9). 

Desde el punto de vista anatomopatológico en el síndro-
me de Gorham se observa una sustitución completa del hue-
so por tejido fibrovascular o linfático con proliferación
capilar significativa(10). 

El mecanismo patogénico del síndrome de Gorham
continúa siendo desconocido. La controversia fundamen-
tal de las diversas hipótesis se centra en la presencia o au-
sencia de osteoclastos(11,12). Algunos autores, al igual que
Gorham y Stout, no encontraron osteoclastos en las zo-
nas de resorción, ni tampoco osteogénesis reparativa, y
consideran que la angiomatosis es la causante. Otros au-
tores han encontrado osteoclastos en el análisis histoló-

gico, y consideran que la resorción ósea es debida a la ac-
tividad osteoclástica. La importante función de los proto-
oncogenes en el mecanismo de regulación autocrina y pa-
racrina de los osteoclastos, hace considerar este fenómeno
fundamental en la patogenia del síndrome de Gorham.
Las hormonas y citoquinas estimulan la diferenciación y
función osteoclástica. Especialmente la IL-6 parece ser un
mediador de la osteolisis masiva en pacientes con este sín-
drome(13).

El diagnóstico de esta enfermedad es esencialmente por
exclusión y debe basarse en una combinación de los hallaz-
gos clínicos, radiológicos e histológicos. Generalmente los
datos de laboratorio están en límites normales, con eleva-
ción ocasional de la fosfatasa alcalina. La densitometría ósea
nos mostrará la ausencia de osteoporosis generalizada, en-
contrándose la osteolisis localizada en la zona afectada. En
el primer estadio se observa osteolisis intraósea difusa que
puede estar acompañada de fracturas patológicas. Poste-

FIGURA 4. Osteolisis craneal por malformación venosa múl-
tiple.

FIGURA 5. Inmunohistoquímica ósea D2-40 positiva para infil-
tración linfática.

FIGURA 3. Pre y postoperatorio de malformación vascular de mandíbula.
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riormente se produce un incremento de la deformidad con
pérdida de masa ósea. En el tercer estadio se rompe la cor-
tical invadiendo el tejido adyacente y en ocasiones afectan-
do a la articulación. Por último se produce una pérdida
total del extremo óseo.

Puede afectar a cualquier parte del esqueleto, pero los
huesos más frecuentemente afectados son: el cráneo, man-
díbula, cintura escapular, caja torácica y pelvis (Fig. 6).

Se han observado lesiones óseas similares a las encon-
tradas en el síndrome de Gorham en el caso de pacientes
con antecedentes de fenómeno de Kassabach-Merritt y por-
tadores de angioblastoma o hemangioendotelioma kapo-
siforme, a causa de la infiltración linfática intensa de estos
tumores (Fig. 7).

El diagnóstico de enfermedad de Gorham debe basarse
en la combinación de hallazgos clínicos, radiológicos e his-
topatológicos. Heffez y colaboradores han propuesto los si-
guientes criterios para realizar el diagnóstico:
• Biopsia positiva, con la presencia de tejido linfático.
• Ausencia de atipia celular.
• Ausencia o mínima presencia de respuesta osteoclástica

o de calcificaciones distróficas.
• Evidencia de reabsorción ósea progresiva.
• Ausencia de lesiones expansivas o ulcerativas.
• Patrón radiológico de osteolisis.
• Ausencia de causas hereditarias, metabólicas, neoplá-

sicas, inmunológicas o infecciosas.
El tratamiento actual de este trastorno es la asociación

de interferón y bifosfonatos, concretamente acido zole-
drónico y calcitonina(14,16). Los implantes óseos son reabsor-
bidos en pocos meses si antes no se detiene el curso de la en-
fermedad farmacológicamente(17,18). Pocos casos resultan
letales, siendo en su mayoría autolimitados, pero dan lugar
a múltiples secuelas(19). 

Finalmente y aparte del síndrome de Gorham, las mal-
formaciones linfáticas especialmente las de de cabeza y cue-
llo pueden ocasionar un alargamiento de mandíbula y/o ma-
xilar dando lugar a un prognatismo, mordida abierta y otras
maloclusiones complejas(20).

En resumen, la separación entre tumor vascular óseo y
malformación no es solo terminológica, ya que el manejo
de ambos es muy diferente:
• Los tumores vasculares óseos se tratan con fármacos an-

tiangiogénicos.
• Por el contrario, las malformaciones vasculares óseas no

responden a estos fármacos, por lo que se requiere la es-
cleroterapia a veces seguida de escisión. La esclerotera-
pia puede disminuir la red vascular, pero tiene poco efec-
to sobre el crecimiento óseo, de modo que si este existe

FIGURA 7. Osteolisis de
escápula en un paciente con
hemangioendotelioma ka-
posiforme torácico.

FIGURA 6. Osteolisis severa de pelvis en paciente con síndrome
de Gorham.
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generalmente se requerirá tratamiento quirúrgico para
conseguir resultados adecuados(21).
Un hueso con una malformación vascular puede ser rein-

sertado y reconstruido, aunque cuando se realiza una esci-
sión parcial frecuentemente se produce una recanalización.
No siendo considerada esta como una recurrencia.

A menudo es más aconsejable, tanto para el paciente co-
mo para el cirujano que el radiólogo intervencionista inten-
te inicialmente reducir la malformación. En caso de ser
necesario la resección del hueso siempre puede ser llevada
a cabo más tarde.

CONCLUSIONES
La distinción entre tumor y malformación vascular ósea

no es solo terminológica, ya que el diagnóstico 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 diagnóstico y tratamiento precoz puede en muchos
casos evitar recidivas y minimizar secuelas.

El seguimiento estrecho del niño nos permitirá precisar
el momento idóneo para el tratamiento, una vez confir-
mada la naturaleza de la anomalía vascular.
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Su provincia fue el mundo… 
Ruth Benedict

El antropólogo alemán-americano Franz Boas favoreció
el desarrollo de la moderna estructura de la antropología
y aplicó conclusiones antropológicas a problemas tales co-
mo la educación, relaciones entre razas, nacionalismo e
internacionalismo, guerra y paz, y lucha por la democracia
y la libertad intelectual. La antropología en EE.UU. era esen-
cialmente pre-profesional cuando Franz Boas comenzó sus
estudios, ya que esta parte de la ciencia no se contemplaba
en ninguna universidad; los aficionados y los semiprofesio-
nales constituían la parte activa. 

Boas (Minden, Wesphalia, 1858-Nueva York, 1942) na-
ció en el seno de una familia comerciante, judía y agnósti-
ca. Aunque sus abuelos eran judíos, sus padres, como la ma-
yor parte de los judíos alemanes se insertaron en la moderna
sociedad alemana. Boas se opuso al antisemitismo y re-
chazó convertirse al cristianismo. Fue un alemán étnico, que
trató de conservar y promover la cultura alemana y sus va-
lores en América.

AÑOS INICIALES DE FORMACIÓN
Boas, Durkheim, y Simmel nacieron en el mismo año,

Freud en 1856, y Max Weber en 1864. Ocho años sepa-
ran las fechas de nacimiento de un número sorprendente de
quienes han tenido un gran impacto durante el siglo XX,
considerando la importancia del hombre en la sociedad. Fue
también un período de una serie de acontecimientos inte-
lectuales que tuvo amplias consecuencias en la historia de

la antropología. Por ejemplo, en el año 1859 se conocieron
las siguientes publicaciones:
• Darwin: Origin of Species.
• Marx: Critique of Political Economy.
• Virchow: Cellular Pathology.
• Littré: Paroles de Philosophie Positive.
• Bain: Emotion and the Will.
• MilI: Essay on Nature.
• Whateley: Lessons on the Mind.
• Waitz: Anthropologie der Naturvölker (Vol. 1).
• Bastian: Ein Besuch in San Salvador, ein Beitrag zur Myt-

hologie und Psychologie.
Boas estudió botánica, geología, matemáticas, geogra-

fía, biología, mineralogía, inglés, griego, latín. Con la ayu-
da de su madre estudió historia natural. Tuvo un tutor pri-
vado en botánica. Leyó ampliamente a Schiller, Shakespeare
y a los clásicos, griegos y latinos. Homero fue su favorito
entre los poetas. Le gustaba Tucídides y Herodotus, entre
los escritores prolíficos. En el gimnasio, la geografía era
su tema favorito. Además, fue evidente su entusiasmo por
las matemáticas y las ciencias naturales.

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

muy breve. Estudió un semestre en Heidelberg, cuatro en
Bonn, y dos en Kiel. Los nombres de sus profesores y las
materias correspondientes fueron:
• Robert W. Bunsen, Química en Heidelberg. Inventor del

mechero Bunsen. 
• Moritz Cantor, Matemáticas en Heidelberg. Autor de

Mathematische Beitrage zum Kulturleben der Volker.
• Rudolf Clausius, Física en Bonn. Conocido por sus tra-

bajos en cinética de gases y termodinámica.
• Theobald Fischer, Geografía en Bonn y Kiel.
• Johann v. Hanstein, Botánica en Bonn.
• Lazarus Fuchs, Matemáticas en Heidelberg.
• August Kekulé v. Stradonitz, Física y Química en Bonn.
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• Arnold v. Lasaulx, Geología y Mineralogía en Kiel. Au-
tor of Sicilien, ein geographisches Characterbild.

• Franz v. Leydig, Biólogo en Bonn.
• Gustav Karsten, Física.
• Karl Möbius, Biología Marina.
• Rudolf Lipschitz. Física y Matemáticas en Bonn.
• Gerhard vom Rath. Mineralogía en Bonn.

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

En los años 1881-1883 escribió en Berlín sobre psico-
física e investigó en bibliotecas acerca de la vida de los es-
quimales. Fue, sucesivamente, en Berlín, asistente en el Völ-
kerkunde Museum y profesor de Geografía en la Universidad,
donde recibió la influencia de las doctrinas de Bastian y Vir-
chow. En una reunión en Berlín de la Sociedad Antropoló-
gica habló de sus proyectos con Bastian, quien más tarde
instruyó a Boas en antropometría. Orientado hacia la geo-
grafía humana participó en una expedición a la Tierra de
Baffin (1883-84), que le inclinó definitivamente hacia la an-
tropología. 

Actividad en EE.UU.
En 1887 Boas dimitió de su posición como docente de

Geografía en la Universidad de Berlín, y ya casado se insta-
ló en Nueva York. Su primera posición americana fue la de
ayudante de redacción de Science (1887). En la facultad
de la Universidad de Clark (1888-1892) entrenó al primer
americano que recibió un doctorado en antropología. Fue
asistente en antropología de la Exposición Mundial de Co-
lumbia en Chicago (1892-1893), organizó extensas colec-
ciones etnográficas, y fue el primer conservador en antro-
pología del Museo de Historia Natural fundado en Chicago
(1894). Durante años realizó investigaciones en la Costa
Norte del Pacífico, principalmente bajo los auspicios de la
Asociación Británica para el Avance de la Ciencia, comen-
zando por las gentes Kwakiutl que duraron durante más de
40 años.

Las publicaciones de Boas de Kwakiutl y de la Costa No-
roeste totalizaron más de 10.000 páginas, escritas durante
un período de casi seis décadas. El intento de generalizar la
visión 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 información 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 simbó-
licos (mitología, lengua, arte) de las culturas. Para Boas,
mientras puede pensarse que toda la cultura humana con-
tiene comportamiento simbólico, la distinción entre la cul-
tura material y la no material tiene realmente un significa-
do analítico. 

En 1895 Boas fue ayudante conservador del Museo Ame-
ricano de Historia Natural, en la ciudad de Nueva York, y

conservador desde de 1901 hasta 1905. En 1896 ejerció en
la Universidad de Columbia como conferenciante en Antro-
pología Física y en 1899 se inició como profesor de An-
tropología, un puesto que mantuvo hasta su retiro en 1936.
En la Columbia, Boas llegó a ser el antropólogo más influ-
yente de su tiempo. Inició a una generación de antropólo-
gos americanos y fundó o promovió sociedades antropo-
lógicas y publicaciones. Realizó y estimuló investigaciones
sobre afroamericanos, relaciones de la raza en América La-
tina y en el Extremo Oriente. En 1903, reconociendo dos
grandes áreas mundiales de civilización, Oeste y Este, inten-
tó sin éxito establecer un Instituto Oriental de los Estados
Unidos. Sus publicaciones incluyen más de 30 libros.

ESTUDIOS SOBRE EL CRECIMIENTO HUMANO
La primera publicación de Boas sobre crecimiento hu-

mano apareció en 1892, la última en 1941. Fue, en gran
parte, responsable del descubrimiento de que algunos in-
dividuos son, durante su niñez, más avanzados que otros en
cuanto a madurez, y también en la introducción del concep-
to de edad fisiológica o del desarrollo. Con sus estudios so-
bre el crecimiento y el desarrollo se inició la enseñanza de
la antropología física en EE.UU. El primer doctor en antro-
pología por una universidad americana fue A. F. Chamber-
lain, en 1892, uno de sus alumnos y su sucesor, que inves-
tigó sobre las alturas y los pesos de niños de Worcester.

Cuando Boas se inició en el estudio del crecimiento hu-
mano dos científicos eran ya contribuyentes excepcionales
a este campo: Roberts de Uxbridge, médico inglés, y Bow-
ditch de Harvard, primer profesor americano de fisiolo-
gía. 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 estirón del
adolescente y su presencia, más precoz, en muchachas que
en muchachos.

Tempo of growth (ritmo de crecimiento)
Ni Roberts ni Bowditch pensaron que un niño pudiera

estar más 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”). Llegó a este descubrimiento de un modo
muy peculiar. Boas era contemporáneo de Karl Pearson, que
ya llevaba muchos años en vanguardia en el desarrollo de
nuevas técnicas de biometría, y durante el período 1880-
1910 aportó gran cantidad de conocimientos a la estadísti-
ca, coincidentes con los estudios de biología humana rea-
lizados en América y en Europa Continental. Con esos
nuevos conocimientos de biometría, Boas detectó (1892)
que las distribuciones de las alturas en cada año de edad en
el informe de Bowditch (1877), no eran exactamente si-
métricas respecto de los valores medios, y que existían di-
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ferencias entre las medias aritméticas y las modas (entonces
se denominaba “promedio” a la media aritmética y moda
a la “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” estimuló tal estu-
dio. “Durante los pasados años”, escribió Boas en 1892,”se
ha acumulado un gran número de observaciones que se
refieren al crecimiento de niños. El tratamiento de los resul-
tados de tales observaciones ha consistido, en gran parte,
en una comparación de datos promedios y en el análisis
de la frecuencia de casos en ciertos límites… La pregunta
surge si los resultados tienen a largo plazo un significado fi-
siológico o si son fenómenos puramente estadísticos. Gene-
ralmente se asume que los datos expresan hechos fisioló-
gicos, aunque pueden oponerse serias objeciones. En casi
todos los casos… las observaciones han sido hechas una so-
la vez, en un gran número de individuos, pero no repeti-
damente durante un largo número de años en los mismos
individuos.... El conocimiento de las condiciones antropo-
métricas reales de niños en una edad determinada… no nos
permite, o al menos lo hace solo de un modo muy imper-
fecto, deducir inferencias de valor fisiológico”.

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

Tan solo se había completado el estudio del crecimien-
to de un año, pero cuando Boas publicó 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 conseguía conocer me-
jor el tema de aceleración/retraso. Proporcionó medias y
desviaciones estándar de los incrementos anuales, y comen-
tó que “los niños jóvenes crecen más uniformemente que
los más viejos. El aumento de la variabilidad (índice de cre-
cimiento) es grande durante los años de adolescencia… es-
te aumento debe ser debido a los efectos del retraso y de
la aceleración”. Entonces, dividió sus datos en dos mitades,
una con todos los niños que eran más bajos que el prome-
dio para su edad y otro con los que eran más altos. En-
contró que los niños más bajos crecieron menos que los más
altos antes de la adolescencia. Pero durante la adolescencia
los más bajos crecieron más; es decir, siguieron creciendo
cuando los más altos se detenían. Así demostró por pri-
mera vez la independencia relativa de la altura final adul-

ta y la velocidad con la cual esta se alcanza. Quizás exage-
ró en la conclusión: “los niños pequeños son a lo largo de
su período de crecimiento atrasados en el desarrollo, y la
pequeñez en cualquier período comparada con el promedio
debe, en la mayor parte de los casos, interpretarse como de-
bido a la lentitud del desarrollo”. Probablemente tenía al-
guna razón para decir esto, y quizás también, para concluir
que, “las diferencias del desarrollo entre clases sociales son,
en mayor parte, resultados de la aceleración y del retraso
de crecimiento”.

Estándares de altura y peso para niños americanos
Además del primer estudio del crecimiento longitudinal,

Boas elaboró también los primeros estándares para la altu-
ra y el peso de niños americanos. “En 1891, cuando se ha-
cían los preparativos activos de la Exposición Mundial, el
profesor F.W. Putnam de la Universidad de Columbia… me
hizo responsable de la sección de Antropología Física… Con-
vinimos en un plan para representar tanto como fuera po-
sible el crecimiento y el desarrollo de los niños 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 niños entre cinco y dieciocho años. Boas reunió
los resultados para elaborar los estándares americanos, aun-
que a buen seguro le hubiera gustado que cada serie contri-
buyera con un número según el porcentaje de la población
total americana. Los estándares para la altura fueron publi-
cadas en un Informe del Comisionado de Educación en 1898
y como podría esperarse, el trabajo constituyó un modelo
a seguir posteriormente.

Final de primer período de estudios del crecimiento
Boas dejó la Exposición de Chicago en 1894, y en 1896

se instaló en Nueva York, en el Museo Americano y en la
Universidad de Columbia, donde pasó el resto de su vida.
Podemos considerar este paso como el final de su primer
período de los estudios del crecimiento. En 1908 comenzó
sus famosas investigaciones sobre inmigrantes. Hasta 1930,
cuando emprendió un segundo período del estudio de las
curvas del crecimiento humano, su valoración sobre las me-
diciones en niños fue mejor en sus relaciones familiares que
en el proceso de crecimiento en sí mismo.

Segundo período de estudios del crecimiento, 1930-1942
Aparte de unas cuantas conferencias, Boas publicó po-

co sobre crecimiento desde 1912 hasta 1930. Durante este
tiempo estuvo más preocupado por la genética biométri-
ca. Pero en 1930, a la edad de 72 años, hizo la primera de
dos publicaciones que incorporaron una importante contri-
bución al conocimiento del crecimiento humano.
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Un considerable número de curvas de crecimiento ha-
bían aparecido en la literatura desde1906. Particularmen-
te interesante era el trabajo de Baldwin, un psicólogo que
publicó en 1914 los segundos datos de crecimiento longi-
tudinal en América, y fue en 1917 el primer director de la
Estación de Investigación de Protección a la Infancia en Io-
wa. Su monografía de 1921, famosa por su bibliografía so-
bre estudios de crecimiento en varios países, contiene un
análisis del crecimiento de 60 muchachos y 60 mucha-
chas seguidas en Horace Mann del Colegio de Profesores
de la Universidad Columbia, durante varios períodos de
edades de 7 a 17 años Baldwin tenía datos sobre la edad
de la menarquia en muchachas y concluía que el crecimien-
to en estatura cesa poco después de la menarquia y publi-
có las primeras gráficas sobre velocidad de crecimiento
en altura para grupos, con diferentes edades de la menar-
quia.

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

Niños de inmigrantes americanos
El estudio de inmigrantes a América y de sus hijos co-

menzó en 1908. Lo realizó la Comisión de Inmigración de
Estados Unidos, cuyo objetivo era determinar si la afluen-
cia de inmigrantes causaba una deterioración en el com-
ponente físico de la población americana. Boas y su equipo
midieron la estatura, el diámetro anteroposterior y la an-
chura cefálica, el diámetro 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 tenían una edad
de 25 años o más, y el resto más de cuatro años de edad. El
mayor número era de judíos de Europa del Este (aproxima-
damente 6.000), bohemios, sicilianos y napolitanos (apro-
ximadamente 3.000 de cada nacionalidad), con pequeños
grupos de polacos, húngaros y escoceses. El estudio consis-
tía casi exclusivamente en grupos familiares, realizándose
la principal comparación entre niños nacidos antes de que
los padres inmigraran y, por tanto, habían crecido en Euro-
pa, y niños 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 título Cambios en la Forma Corporal de los
Descendientes de Inmigrantes. El mismo año fue publicado
un resumen de las conclusiones principales en el American
Anthropologist, junto con respuestas a algunas críticas que
ya habían aparecido. Las críticas continuaron durante años,
y en 1928 se publicaron todos los datos brutos, constitu-
yendo la mayor colección de medidas familiares que ja-
más se habían publicado.

El principal énfasis lo hizo sobre el índice cefálico. Al
parecer, el mismo Boas quedó asombrado con los resul-
tados, pero esto no fue nada en comparación con el asom-
bro de otros antropólogos. “La forma de la cabeza, escri-

FIGURA 1.Estatura (medias) de muchachos de Newark Academy,
teniendo un máximo ritmo de crecimiento a edades de 12-13, 13-
14, etc. (Boas 1930).
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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).
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bió Boas, aunque siempre se ha considerado una de las
características más 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 añadió: “Estos resultados son tan claros que
mientras antes se asumía 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 más bien una
excepción que la regla”. Ciertamente, estos comentarios
crearon gran preocupación en los antropólogos. 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 disminución del diámetro bicigomático que
se observa en todos los grupos. Sorprendentemente, los ita-
lianos no aumentaban en estatura, que es quizás una indi-
cación en cuanto a que las condiciones ambientales en Nue-
va York no han podido ser mejor que en Italia, según Boas
parece asumir. La luz solar y el clima caliente son, al menos,
dos factores a considerar.

Como causa de estos hallazgos, Boas confesó su preo-
cupación, sobre la vaga suposición de que el ambiente fue-
ra la causa: “Mi posición es que me encuentro sin saber dar
una explicación al fenómeno y que intentaré encontrar res-
puestas… Me inclino a estudiar material de otras fuentes
antes que forzar una solución que puede ser especulati-
va”. 

Varias explicaciones, la mayoría críticas, fueron suge-
ridas por otros autores. Variaban desde haber utilizado una
inadecuada técnica antropométrica hasta la existencia de
componentes de ilegitimidad.

Otros estudios
Cultivó, además, otros aspectos de la antropología, que

muy brevemente se comentan. En lingüística fue el verda-
dero iniciador del moderno estudio de las lenguas amerin-
dias: fundó el International Journal of American Linguis-
tics y dirigió el Handbook of American Indian Languages
(1911). Su interés por lo específico de los varios aspectos de
cada una de las lenguas dio origen al componente descrip-
tivo de la escuela americana.

TABLA 1. Incrementos en estatura (cm/año) en muchachos de la Newark Academy durante intervalos de aproximadamente al año
del máximo ritmo de crecimiento (Boas 1930)

Ritmo máximo en años - 0,5 a + 0,5 - 1,5 a +1,5 - 2,5 a + 2,5 - 3,5 a + 3,5

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 según Boas para varios grupos de individuos

Relación Anchura de la cabeza Longitud de la cabeza Indice cefálico Estatura

1907 1912(b) 1913 1907 1912 1907 1933(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 0,20 0,28 0,25 0,34
Madre-hija 0,27 0,35 0,46 0,41 0,25 0,34
Hermano-hermano 0,56* 0,42 0,33
Padres-hijos 0,34 0,38 0,31

1907 192 familias de judíos; valores de los niños (más de 5 años) ajustados según curva término medio de crecimiento. Padre-hijo, -
hija. madre-hijo,-hija, cada uno, aproximadamente 250 pares; índice cefálico 630 pares, hermanos 614 pares.

1912(b) Familias de judíos, incluyendo inmigrantes. Valores de los niños ajustados como en 1907. Valores conjuntos para niños
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 niños. Los valores de los niños ajustados para uso de la curva de crecimiento del

propio material.
* Para “mediciones de la cabeza”
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La antropología cultural la analizó con gran rigor me-
todológico, con una creencia casi exclusiva en el método in-
ductivo, muy influido por la utilización de los datos. Es-
cribió: “La complejidad de los acontecimientos históricos
es tal, que debe entenderse la vida social de un pueblo o
de una tribu como consecuencia de las condiciones únicas
en las cuales se ha manifestado”. Esta forma de entender la
antropología, produjo frutos en la vertiente descriptiva,
en la elaboración de metodología para los trabajos de cam-
po, en la obtención de datos y en la utilización de la esta-
dística.

Boas siempre negó ser creador de una escuela, pero to-
das las americanas de antropología están en deuda con él.
Chamberlain, Sapir, Kroeber, Benedict, Mead, Lowie, Gol-
denweiser, Radín y Herskovits fueron sus discípulos, y sus
trabajos sobre esquimales e indios del SO y del NO del Pa-
cífico, del Canadá, de la Columbia Británica, etc., son ejem-
plos de análisis antropológico. 

Gran parte del legado de Boas se centra en las actuales
creencias antropológicas, pero algunos elementos descan-
san olvidados esperando el día en que sean sometidos a una
renovada apreciación.
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Paralela a otras obras prestigiosas con igual orientación,
el gran volumen que dirigen M.T. Muñoz Calvo, M.I. Hi-
dalgo y J. Clemente Pollán llega a mis manos pocos días an-
tes de la Fiesta del Libro el 23 de abril, cuando la prima-
vera celebra una de las fiestas más alegres y merecidas,
aunque libros científicos y técnicos como el que tengo de-
lante no son frecuentes en los puestos que las librerías sa-
can a la calle a competir con las rosas. Para mí adquiere un
especial significado. Concedo a este libro un matiz especial,
al destacar por su veteranía, alcanzando la mayoría de edad
de los libros médicos, la cuarta edición. Con el tiempo,
como les pasa a muchos, aumentó su volumen para llegar
a las 1.173 páginas y el número de los amigos colabora-
dores, que sobrepasan los dos centenares. Si estas conside-
raciones son una manera de expresar de antemano la valía
del texto comentado, todavía antes de pasar a ojear sus pá-
ginas aparecen los párrafos elogiosos de los prólogos, re-
dactados con pulcritud y acierto primero por Angel Noga-
les con motivo de la primera edición en 1989 y luego por
Manuel Hernández en las tres ediciones siguientes. Además,
es de justicia anotar que la Editorial Ergon ha puesto todo
su interés y probada maestría en conseguir una excelente
presentación, que facilita la lectura y la selección 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-
vestigación, o bien la Atención Primaria o pediatría extra-
hospitalaria, que, sin renunciar a la obligación de enseñar
y también de investigar, debe prestar la máxima atención

a lo que se considera como primario o básico, es decir, lo
más frecuente y casi obligado en la mayoría de los niños,
desde el nacimiento hasta el final de la adolescencia. Nada
de la pediatría les será ajeno, pero no hay más 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,
así como la labor imprescindible de educación sanitaria.
En algún tiempo, lejano pero conocido por quien escribe
esta nota bibliográfica, estuvieron unidas y había pediatras
que podían compaginar la actividad hospitalaria y extra-
hospitalaria, así como la privada y la tutelada por un se-
guro estatal o personal. No es el momento de insistir en có-
mo era posible, sino admitir que no es fácil hoy día. Ahora
bien, tampoco se deben considerar dos vertientes pediátri-
cas separadas de manera rígida. Un dato lo proporcionan
los mismos colaboradores de este libro, ya que, junto a los
dedicados a la Atención Primaria, que son obligadamente
la mayoría, los directores de la obra no dudan en recurrir
a especialistas pediátricos destacados como J. Argente en
endocrinología, P. Castells, M.J. Mardomingo y J.L. Pe-
dreira Massa en paidopsiquiatría, J. Casado Flores en ur-
gencias, J. Cornellá en adolescencia, P. Jara en hepatolo-
gía, L. Madero en hematología y oncología, J. Quero en
neonatología o J.C. Vitoria en gastroenterología, por citar
solo algunos ejemplos.

Los directores del libro no se imitan a este difícil tra-
bajo de elegir la composición 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 lógica de los que están más próximos a ellos, sea por
el centro de trabajo o la Sociedad de pediatría que les reú-
ne y patrocina, casi siempre con la orientación propia de la
Atención Primaria. 

Sobre el contenido no haré un análisis pormenorizado,
bastando con dejar constancia de que todo lo importante
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está bien expuesto y por supuesto actualizado. Como direc-
tor que soy de un Tratado de Pediatría, además 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 revisión 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 Atención Primaria, ca-
da vez con mayor actividad en la pediatría moderna y cada
vez mejor formados, aunque ellos mismos se unen a noso-
tros para reclamar una adecuación del sistema MIR a sus
necesidades. Toda contribución es bienvenida y así este li-
bro prestará, sin duda, su ayuda a los que están en la pri-
mera línea para luchar contra la morbilidad siempre cam-
biante y todavía la mortalidad infantil, que ha presentado
un descenso espectacular, pero que ofrece un pequeño por-
centaje de vidas recuperables. El salvar un solo niño justifi-
ca toda una vida dedicada a la Pediatría. Ahora entre noso-

tros la mortalidad infantil en sentido estricto está en cotas
muy bajas, alrededor de 3 por 1.000, pero hay países, co-
mo Finlandia o Singapur donde es menor, recordando que
siempre queda algo más que hacer, aparte de que este dato
demográfico no es quizás el mejor para definir la eficacia
de una sanidad.

A través de las páginas de Revista Española de Pedia-
tría envío mi felicitación sincera y cordial a todos los res-
ponsables de este verdadero tratado de pediatría extrahos-
pitalaria, en la seguridad de que los pediatras, a la hora de
vigilar o tratar niños y adolescentes, encontrarán en él los
puntos básicos de prevención, diagnóstico y tratamiento de
los principales problemas clínicos, sin olvidar el marco don-
de actúan, como recuerdan al presentar los aspectos am-
bientales, legales y bioéticos.

Manuel Cruz Hernández
Catedrático de Pediatría.
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