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Patologia urologica prenatal y miscelinea

MALFORMACIONES GENITOURINARIAS

Fimosis. Es un hallazgo muy frecuen-
te en la infancia. Hasta los 2 afios salvo
en casos extremos, se considera fisiologi-
ca; a partir de esta edad el prepucio se
debe despegar con facilidad. Consiste en
la estrechez de la abertura del prepucio
que impide la retracciéon del mismo sobre
el glande; la consecuencia es la emisidn
de orina con esfuerzo en forma de goteo
o de chorro muy fino y distension del
prepucio que adquiere forma de “saco”
debido al acimulo de orina. La piel pre-
pucial es por lo general larga, y no debe
confundirse con las adherencias balano-
prepuciales fisiolégicas en los lactantes.
La fimosis en el nifio suele ser congénita
y rara vez adquirida, debido a la fibrosis
o inflamacién recurrente. El tratamiento
es quir(rgico, practicando la circuncision
que se realiza a una edad variable segin
condicionamientos clinicos (gravedad de
la obstruccién e infecciones), sociales,
raciales y religiosos. Generalmente se
realiza hacia los cinco o siete afios, tanto
para esperar la posible curacion esponta-
nea, como por razones psicologicas. La
circuncision estd definitivamente indicada
en casos con infeccion urinaria o trastor-
nos importantes de la miccién. El pene
con frenillo corto, que motiva una flexidon
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del glande y dificulta la retraccidon del
prepucio sobre el mismo, requiere igual-
mente tratamiento quirargico.

Hipospadias. Es una afeccién congé-
nita consistente en la desembocadura
andmala del meato uretral en la parte
ventral del pene, abertura que por lo
general aparece estrechada y en la mayo-
ria de los casos oculta en un pliegue
cutineo. Es relativamente frecuente
(1:250-300). El pene suele estar incurva-
do hacia abajo y en ocasiones se asocia a
estenosis del meato uretral y criptorqui-
dia (10% de los pacientes). Segin la loca-
lizacién del meato uretral funcionante se
distinguen diferentes tipos. El glandeano
o subcoronal constituye mas de la mitad
de las formas de presentacidon de hipos-
padias; el orificio de la uretra desemboca
junto al frenillo quedando un trayecto
uretral de forma ciega o mucosa, por lo
general hasta la porcién distal del glande:
el frenillo puede ser hipoplasico. El pene-
ano es la segunda forma de presentacion
en cuanto a frecuencia pudiendo distin-
guirse diferentes tipos segin la localiza-
cion del meato uretral; en estos casos es
posible el hdlfazgo de anomalfas urinarias
asociadas. Los hipospadias peno-escrotal,
escrotal y perianal son las formas menos
frecuentes, desembocando el meato en
las regiones resefiadas. En ocasiones
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plantean problemas de diagnéstico dife-
rencial con pseudohermafroditismos,
necesitando estudio en este sentido. Asi-
mismo, se acompafian frecuentemente de
malformaciones de las vias urinarias.

El tratamiento del hipospadias es qui-
rargico, dependiendo el momento de
actuacion y la técnica de la posicidn del
meato uretral. Es muy frecuente tener
que realizar en los primeros dias de vida
una meatotomia de ampliacion, si el cho-
rro urinario es muy fino, para evitar un
aumento de presion sobre las vias urina-
rias. La wretroplastia definitiva se realiza-
ra enire los 2 y los 3 afios de edad. Si el
meato es subcoronal o glandeano, se
practicard una plastia de avanzamiento,
con lo cual se consigue aproximar el
meato hasta su posicion normal. Si el
hipospadias es peneano distal, la técnica
serd la de Mathieu, con enterramiento de
la neouretra en el glande. El peneano
medio y proximal precisa muy frecuente-
mente de un alargamiento peneano debi-
do a la incurvacién del 6rgano. Diferen-
tes técnicas son propuestas para el
tratamiento de este tipo de hipospadias,
siendo las de Duckett y el injerto de
mucosa vesical o mucosa oral las mas
actualizadas, ya que permiten en la mis-
ma intervencion la correccion de la incur-
vacion y la formacion de neouretra.

Epispadias. El meato se encuentra
situado en la superficie dorsal del pene,
afectando un trayecto variable de la ure-
tra. La incidencia es aproximadamente de
1:30.000 nifios. Se describen 3 formas
fundamentales: a) Baldnica: es la forma
mas rara, donde la anomalia se limita a
una profunda abertura en la cara dorsal
del glande; b) Pemeana: el orificio se
encuentra en cualquier lugar entre el
glande v la raiz del pene, existiendo una
retracciéon  del mismo hacia la pared
abdominal, sin alteracién de la continen-

cia; ¢) Peno-pubiana: la uretra estd abier-
ta en su totalidad incluyendo el cuello
vesical, corresponde a una forma menor
de extrofia vesical, con gran retraccion
peneana e incontinencia urinaria total. El
tratamiento del epispadias es quirtrgico,
de preferencia entre los 3 y 4 afios. En la
forma peno-pubiana deben realizarse
ademds intervenciones sobre el cuello
vesical para mejorar la continencia.

Displasias renales quisticas. Incluyen
todas aquellas alteraciones congénitas
que modifican la estructura normal del
organo, con formaciones quisticas diver-
sas. Bn cl rifion multiquistico todo el
parénquima se encuentra sustituido por
quistes, apreciandose a la exploracidon
una masa renal agrandada de aspecto
abollonado. Es un rifiébn no funcionante,
siendo frecuentes las malformaciones en
el contralateral. Aunque recientes escue-
las abogan por un tratamiento conserva-
dor con control ecogrifico, la aparicidon
de degeneraciones malignas sobre restos
de rifiones con displasia multiquistica
hace que prefiramos la exéresis quirtirgi-
ca en los seis primeros meses.

Malformaciones de uréter. Entre dus
anomalias de posicidn, aparte de la loca-
lizacién retrocava o retroiliaca del uréter,
deben destacarse las ectopias ureterales,
las cuales se presentan cuando aboca en
un lugar que no sea la vejiga; asi las mas
frecuentes son hacia la vagina en las
nifias y en la uretra prostitica en los
ninos. De las anomalias de forma, el
megauréler idiopdtico o primitivo es el
que-‘mds importancia tiene en Pediatria;
é&%ﬁé motivado por una alteracion neuro-
ffuscular en su totalidad o sélo en su
porcion terminal, que secundariamente
origina una falta de peristaltismo, con el
consiguiente remansamiento de orina.
Deberd diferenciarse del megauréter
secundario a obstruccidén, ya que los
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resultados del tratamiento quirdirgico son
poco satisfactorios en el primer caso.

Las anomalias de la union ureteropié-
lica son frecuentes en la infancia. La obs-
truccion a este nivel provoca la dilataciéon
de la pelvis y los cilices (hidronefrosis).
Su causa mds frecuente es por afectacion
intrinseca de la union pieloureteral. Otras
causas pueden ser la formacién de bridas
o bien [a presencia de un vaso aberrante
que en su trayecto comprima el uréter a
este nivel. El tratamiento es quirGrgico,
con reseccion amplia de la pelvis y reim-
plantacion del uréter -(pieloplastia). Las
anomalias de la unién urétero vesical son
mas frecuentes; en ellas destaca el urete-
- rocele y el reflujo vesicoureteral. El wure-
lerocele es una dilataciéon quistica del
extremo inferior del uréter, que hace pro-
minencia dentro de la vejiga. El término
ectopico se reserva para casos donde el
abocamiento del uréter en vejiga no se
hace en el sitio habitual. Se suele acom-
pafiar de hidronefrosis y megauréter, asi
como de duplicidades pielocalicilares.

El diagnéstico a veces se establece
por urografia intravenosa, pero sobre
todo lo confirma la cistografia, donde
aparecerd una zona de falta de relleno en
la vejiga. El tratamiento es siempre qui-
rargico.

Reflujo vesicoureteral (RVU). El flujo
retrbgrado de la orina desde la vejiga
hasta el uréter es un hallazgo anormal y
es debido a una alteracién en la unién
ureterovesical. Dicha unién tiene dos
importantes funciones: permitir el paso
adecuado de la orina a la vejiga y preve-
nir el reflujo de la misma. El RVU es un
“hallazgo radiolégico” y lo mis importan-
te serd establecer sus relaciones clinicas y
llegar a conocer su causa. El trayecto
intramural del uréter consta de un seg-
mento intravesical (debajo de la mucosa

vesical), una porcidn intramuscular a tra-
vés del musculo detrusor y un segmento
yuxtavesical dentro de las fibras muscula-
res de la vaina de Waldeyer. El mecanis-
mo de competencia de la unidén uretero-
vesical depende del control neuromus-
cular activo de la unidad ureterotrigonal,
asistido por la presién de la orina sobre
el uréter intravesical. Los factores que
constituyen el mecanismo antirreflujo
son: longitud y oblicuidad del uréter
intravesical, adecuado anclaje del uréter
en el trigono, morfologia del meato ure-
teral, movilidad del uréter intravesical en
la pared de la vejiga, normal funciona-
miento del detrusor y oportuna actividad
peristaltica del uréter extravesical. Hay
que destacar también la importancia del
musculo trigonal, ya que su lesidn en
intervenciones quirtrgicas antirreflujo da
lugar a otro reflujo contralateral. La fun-
ciébn del trigono es mantener la longitud
del wuréter intravesical impidiendo la
retraccién, haciendo de valvula pasiva, y
también cerrando activamente la luz ure-
teral. El reflujo wvesicoureteral aparece
cuando existe alguna alteracion de los
citados factores que lo previenen. De una
forma esquemdtica las lesiones bisicas
son: la inflamacién, la existencia de un
uréter intravesical corto y la apariciéon de
una extravesicalizacion ureteral. Su noci-
vidad depende fundamentalmente de dos
circunstancias: aumento de la presién en
las vias urinarias altas y del ascenso has-
ta el rindn de la orina vesical contamina-
da. La persistencia del reflujo conduce a
la dilatacién de las vias urinarias, deterio-
ro progresivo del parénquima renal, apa-
ricion de'"pielonefritis por el ascenso y
descenso de la orina séptica y posible
posterior atrofia renal. Asimismo, el reflu-
jo intrarrenal dafia el rifdn de una forma
definitiva, sobre todo cuando se acompa-
fia de infeccion.
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El reflujo se clasifica en 5 estadios:

CLASIFICACION INTERNACIONAL (LEBOWITZ)

1
Grado /
a a Grado I
k Grado Il
1% Grado IV
ﬁ é; ‘ % Grado V

FiG. 1.

Grado I So6lo a uréter. Grado I Reflujo a uréter, pelvis y cilices, sin dilataciones ni signos de afec-

tacion del férnix. Grado IIT Ligera o moderada dilatacion, torsuosidad del uréter y ligera dilatacion de la
pelvis renal. No deformidad de los cilices renales. Grado IV Moderada dilatacionl tortuosidad del uréter y
moderada dilatacion de la pelvis renal y los cilices. Desaparicién del dngulo agudo del forix. Grado V
Gran dilatacion vy tortuosidad del uréter. Gran dilatacién de la pelvis renal y de los cilices. Desaparicion de

la forma de los cdlices (bolas)

El tratamiento del RVU depende del
tipo y caracteristicas. La terapéutica médi-
ca es la de eleccion principalmente en los
tipos I, II, III de la clasificacién interna-
cional y con meato ureteral (segin vision
citoscépica) de tipo normal o “en esta-
dio”, asi como en los niftos menores de
un afio, si no hay una importante pielo-
nefritis o uropatia malformativa. La gui-
mioterapia intermitente tendra una dura-
cion prolongada (desde meses hasta
anos) y se acompanara de vitaminotera-
pia (A, C y B), ingesta abundante de
liquidos, diuresis forzada y lavado de vias
urinarias, micciones regulares cada 2-3
horas, intentando la doble miccidén
(vaciado de la vejiga y de las vias urina-
rias mas completo), limpieza perineal
correcta (evitar causas de infeccién urina-
ria ascendente) y vigilancia de otros pro-

cesos infecciosos (rinofaringitis, etc.).
Este tratamiento médico obtiene resultd-
do favorable en un 65% de los nifos,
pero requiere la posibilidad de control
clinico, analitico y radiolégico, para des-
cartar la progresion de la lesion. En gene-
ral se obtienen mejores resultados en los
varones que en las hembras, y, asi mis-
mo, en los lactantes.

El tratamiento quirirgico, mediante
la realizacién de técnicas antitreflujo (cre-
acion de un tunel submucoso para evitar
la. insuficiencia de la unién ureterovesi-
caD se ha practicado con técnicas diver-
sas. Desde la aparicién de la técnica de
Cohen en 1975, ésta ha pasado a ser la de
eleccion en la mayoria de reflujos (La
correccion endoscOpica mediante inyec-
cion de teflén (Puri 1980), precisa de
mayor experiencia mundial para su valo- -
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racién). Las indicaciones son: nifios
mayores de un afio, menores de un afio
con grave uropatia malformativa, deterio-
ro de una funcién renal y signos radiol6-
gicos de pielonefritis cronica cicatricial,
reflujos tipo III y IV, meato ureteral en
forma de “herradura” o de “agujero de
golf”, extravesicalizacion ureteral, uropa-
tia obstructiva, dilatacion ureteral impos-
tante, extopia ureteral y otras uropatias
malformativas o fracaso del tratamiento
médico por un tiempo prolongado (para
algunos autores, hasta tres afios de forma
ininterrumpida). Como control, si se
adopta un tratamiento médico, es obliga-
da la prictica de urinocultivos, evalua-
cion de la funcion renal y estudio perio-
dico por la imagen (ecografia vy
cistografia isotOpica). Esta tltima explora-
cion debe realizarse a los seis meses de
instaurada la medicaciéon y en caso de
persistir el reflujo, semestralmente hasta
comprobar la desaparicién del mismo o
pensar en la posibilidad de un tratamien-
to quirargico. Si la pauta adoptada es la
quirtirgica, al alta se practicard una uro-
grafia, o bien ecografia y al cabo de 6
meses una uretrocistografia miccional o
isotopica para comprobar la desaparicion
o persistencia del reflujo.

Extrofia vesical. Es una de las anoma-
lias mas graves y ademis puede ir acom-
pafiada de otras malformaciones (agene-
sia renal, rifndn en herradura, epispadias).
La forma completa es la mis frecuente y
precisard de intervenciones complejas y
precoces para la restauracion de la conti-
nencia. Las incompletas son las mis
raras, apareciendo en forma de fistula o
fisura en la zona vesical superior.

ORTOPEDIA PEDIATRICA

Pie equinovaro. Presenta una inciden-
cia entre 1 por 1.000 por 4,5 por 1.000
nacimientos, se observan en todas las
razas y la frecuencia es doble en los varo-
nes respecto a las nifias. En conjunto,
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constituye el 90% de todos los pies zam-
bos congénitos. En la mitad de los casos
la afeccion es bilateral. En la practica se
distinguen dos tipos: unos ficilmente
reductibles, que evolucionan favorable-
mente en pocas semanas y corresponden
facilmente con una etiologia de malposi-
cién uterina. Otros muy dificilmente
reductibles y con graves malformaciones
en el momento del nacimiento y que se
explican mejor por la teoria embrionaria.
Finalmente existe el pie equinovaro con-
génito asociado a procesos que provocan
un trastorno en el balance muscular
como la artrogriposis o la espina bifida.
Asimismo se presenta frecuentemente
asociado a las luxaciones congénitas d

cadera. ’

La deformidad consiste en una colo-
cacion del retropié en equino-aduccidn y
supinacion; el antepié sigue a esta defor-
midad colocindose en aduccién y supi-
nacion. Es esencial tener en cuenta que
esta disposicidon anormal conlleva unos
trastornos ligamentosos v de crecimiento
6seo que hacen que las alteraciones sean
continuamente progresivas. Asi, los des-
plazamientos 6seos dan lugar a la apari-
cién de retracciones de las partes blandas
y a una irreductibilidad de la posicion
que conduce a una osterogénesis defec-
tuosa que finaliza en una irreductibilidad
absoluta. Al nacer el calcineo esta supi-
nado de forma que su tuberosidad inte-
ma se aproxima al maléolo tibial y su
patte posterior se sobreeleva, desapare-
ciendo el normal reborde en el talon del
pie. El astragalo sufre una flexiéon plantar
con lo que su cara superior sale de la
mortaja tibioperonea. Estas alteraciones
actian en las relaciones Gseas articulares
y si no se corrigen dan lugar a un creci-
miento anormal. En cuanto a deformida-
des de partes blandas, los ligamentos y
tendones quedan acortados en las regio-
nes interna, plantar y posterior y alarga-
dos en las regiones externa y dorsal.

Existen dos tipos clinicos: el pie equi-
novaro postural o extrinseco de prondsti-
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co benigno y el pie equinovaro intrinse-
co y grave. En el primero las deformida-
des, aunque presentes, son de poca gra-
vedad y el pie es fdcilmente reductible
sin necesidad de maniobras forzadas. El
pie equinovaro grave o intrinseco apare-
ce con las deformidades descritas, y que
estan constituidas de forma rigida; la sim-
ple vision del pie muestra un pie inverti-
do, como enrollado sobre si mismo. El
retropi€ se palpa en aproximacion vy
sobre todo en flexion plantar acentuada.
La parte extema del pie y en especial el
cuboides aparece prominente y el ante-
pi€é en marcada aduccion y supinacion.
La piel esta arrugada en la parte interna
del pie y estirada en la parte externa.

El tratamiento depende de la edad en
que se inicia, siendo muy conveniente
hacerlo en los 8 primeros dias de vida. Su
fundamento es la sucesiva reduccidon de
las malposiciones y subluxaciones dseas,
de una forma suave, continuada y persis-
tente, y una vez conseguida ésta su man-
tenimiento por largos periodos de tiem-
po, por la facilidad de reaparicién de la
deformidad. Lo mas pronto posible des-
pués del nacimiento se inicia una mani-
pulacidon para intentar corregir la aduc-
cidn y supinacion del antepié y del
retropié, alinedndolos y sin tocar para
nada cl cquino; no es necesario obtener
la completa reduccidbn en la primera
manipulacion. La reduccidén conseguida
se mantiene mediante vendajes enyesa-
dos (deben incluir la rodilla) o con féru-
las metalicas almohadilladas, que se fijan
al pie con esparadrapos. Cada 15 dias
deben cambiarse los yesos o férulas,
corrigiendo progresivamente las deformi-
dades. A los 3 0 4 meses se debe haber
conseguido la reduccién completa: si ello
no ha sido posible debe pasarse al trata-
miento quirdrgico.

En los pies de tipo postural, al llegar a
la edad de 4 meses se suspende el trata-
miento, revisando periddicamente al
pequeio para vigilar recidivas. En la alte-
racién tipo intrinseco, a partir de los cua-
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tro meses la reducciéon se mantiene con
férulas mas ficilmente manejables por la
madre y que no requieran un control tan
estricto (tipo nocturno de Dennis Brow-
ne). Al principio se dejan colocadas 24
horas al dia reduciendo paulatinamente
su colocacion, de forma que a los 8-9
meses solo son necesarias durante la
noche. Cuando el nifio inicia la deambu-
lacion es aconsejable el uso de botas pro-
nadoras y scparadoras, con las cufas
necesarias. Las férulas noctumas se reti-
ran entre los 12 y 18 me ses.

El 10% de los pies equinovaros nece-
sitan intervencion quirdrgica sobre las
partes blandas: plastias alargadoras de los
tendones retraidos y capsulotomias de las
articulaciones internas para conseguir la
reducciéon, que debe mantenerse con
vendajes enyesados y posteriomente con
botas ortopédicas y férulas nocturnas. Las
intervenciones 6seas quedan para pies
irreductibles par otros medios, bien por-
que recidivan después de los anteriores
tratamicntos, bien porque el diagndstico
o el tratamiento hayan sido tardios o
incorrectos. Se debe ser conservador en
estas intervenciones y antes de llegar a la
triple artrodesis (nunca antes de los 12
afos), debe valorarse la posibilidad de
obtener una correccién con la osteotbmia
calcinea o con la artrodesis calcineo-
cuboidea.

Pie metatarso-varo. Incluye la tercera
parte de las alteraciones del pie equino-
varo completo, es decir, la posicién de
aduccién de los metatarsianos. El antepié
queda en aduccién y varo respecto al
retropié que es absolutamente normal.
En sus varios grados de afectacion es
menos grave que la anterior y el trata-
miento consiste en la reduccién de la

“deformidad mantenida luego con férulas

de tipo Dennis Browne. Al iniciar la mar-
cha pueden colocarse botas curvas inver-
tidas, que ayudan a mantener la reduc-
cién. En los ninos vistos después del ano
de edad, la seccion del abductor del pri-
mer dedo con la capsulotomia de todala
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articulacion de Lisfranc, seguida de ven-
dajes enyesados es el tratamiento de elec-
cion.

Pie plano-vaigo. Constituye un fre-
cuente motivo de consulta pediatrica,
aunque debe ser advertido que la mayo-
ria de los nifios menores de 2 afios pre-
sentan una huella plantar plana, en cam-
bio a los 10 afios de edad s6lo un 3 a 5%
de los nifios presenta esta deformidad. Se
caracteriza por una pronacién del pie con
un desplazamiento del aswuilago hacia
abajo y hacia adentro, lo que conlleva un
hundimiento de la boveda plantar. El pie
plano valgo simple pasa por varias fases:
al principio es flexible y totalmente
reductible, para acabar en el pie plano
rigido, si se deja a su evolucién. Los fac-
tores que incluyen en la aparicion del pie
plano-valgo, ademas de una predisposi-
cion hereditaria, son la laxitud ligamento-
sa, la hipotonia o asimetria en el tono
muscular y el sobrepeso. Etiologias espe-
cialmente graves son la paralitica, el
astragalo vertical congénito y 1a sinostosis
calcineo-escafoidea. Se asocia con gran
frecuencia a genu valgo y a acortamiento
del tenddn de Aquiles. La exploracion
permitird tomar la decisién de si es nece-
sario instaurar un tratamiento o si la evo-
lucién serd espontineamente favorable.
Debe incluir toda la extremidad y medir
en reposo los grados de pronacion y
abduccion del antepié respecto al retro-
pié, la existencia de un arco longitudinal
aceptable, y el grado de prominencia del
escafoides. Ambos pies deben mantener
unos grados de alteracidn parecidos.

Un pie plano valgo unilateral obliga a
descartar un proceso neurologico. Des-
pués se explora el nifio en carga y se
observan el grado de pronaciéon del talon
y las nuevas relaciones entre ante y retro-
pié. En posiciéon de puntillas se observa-
rd la correccion obtenida. En caso de
decidir tratamiento, puede ser util la
practica de un fotopodograma para
seguir la evolucién. Es importante hacer
caminar al nino calzado y descalzo para

observar como distribuye el peso del
cuerpo sobre el pie y si coloca la pierna
en rotacion intema o externa. Finalmente
deben examinarse los zapatos para ver
sus posibles deformaciones. La radiogra-
fia estd indicada en casos graves, con
pies dolorosos o dificilmente reductibles
o con deformidades externas visibles
(radiografia antero-posterior y dos perfi-
les, en reposo y carga). Permite valorar el
grado de verticalizacion del astrigalo y
descartar e] pie valgo grave por sinosto-
sis calcdneo-escafoidea o fusidn del tarso.

El tratamiento es obligado en algunas
circunstancias: si el nifio se cansa y se
queja de dolor en los pies sobre todo al
final del dia, cuando el valgo del retropié
es muy marcado (mayor de 10°) en posi-
cién de carga y respecto al eje de la pier-
na, si el arco del pie no aparece al colo-
car al nifio de puntillas, cuando la suela
del zapato aparece excesivamente gasta-
da en su borde interno. Consiste en
corregir el valgo del retropié y situar el
astrigalo en su normal relacion con el
calcineo y ambos con el escafoides y
cuboides. En nifios hasta 4 afios de edad,
se utilizan botas con cafa alta que ofrez-
can un soporte lateral al pie, dejando
libre la planta, ya que la plantilla produ-
ce rigideces musculo-ligamentosas secun-
darias. Se afiade un alza intema en el
talén, que ayuda a corregir el valgo. A
partir de los 4 anos pueden utilizarse
plantillas, que aguanten el arco del pie,
cuando la bota es incapaz de corregir la
deformidad. A los 6 afios las botas pue-
den ser sustituidas por zapatos supinado-
res con cufia interna, si es necesaria.
Pasados los 10 afos, si no se ha conse-
guido una correccion adecuada, debe
valorarse laynecesidad de una correcion
quirtrgica."Un pie no corregido a esta
edad indica un valgo intenso de la arti-
culacién subastragalina, por lo que las
intervenciones quirdrgicas van encamina-
das a conseguir una estabilizacién o una
artrodesis de esta articulacion mediante
injerto 6seo o protesis metalica. Es esen-
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cial no olvidar que lo importante es con-
seguir pies que no produzcan molestias o
{imiten la capacidad fisica del nifio. Por
ello una simple disminucion del arco no
es nunca suficiente motivo para determi-
nar una intervencién quirargica.

Anomalias de los dedos de la mano.
La polidactilia, en especial la existencia
de un dedo supernumerario en manos o
pies, es una anomalia frecuente. Puede
ser un simple esbozo de tejidos blandos,
contener hueso, presentarse como una
bifidez de una falange o ser un dedo
completo. La extirpaciéon quirtrgica del
dedo puede realizarse precozmente, aun-
que en algunos casos de bifidez digital
debe valorarse cuidadosamente la parte a
extirpar, conservando la mis normal o
funcionalmente util. En ocasiones hay
que practicar reparaciones plisticas u
osteotomias de la falange restante. Tiene
interés semioldgico distinguir si se trata
de un dedo extra en posicidn central, o
bien es un apéndice lateral.

La sindactilia esta caracterizada por la
fusién de uno o varios dedos de la mano
o del pie; aunque generalmente es una
malformacién aislada a veces constituye
parte de un sindrome mas amplio (acro-
cefalosindactilia, Poland, etc.). Puede ir
desde una simple membrana cutinea,
que une las primeras falanges, hasta una
fusion completa en toda la longitud del
dedo, incluyendo las estructuras Oseas
distales. Una forma especialmente grave
es la asociada a la enfermedad de bridas
amni6ticas con fusidon completa en
mufién de toda la mano.

En el tratamiento se considerard en
primer lugar la restauracion del funciona-
lismo de la mano (especialmente su fun-
cidén de pinza) y en segundo lugar la
estética. Las formas con fusion completa
de la mano serdn operadas precozmente,
para ir separando progresivamente los
dedos o los esbozos de ellos que sean
Gtiles. Las sindactilias simples, aunque
abarquen mas de dos dedos, deben ser

tratadas entre los 3 y G afios, a no ser que
la asociacion con deformidades postura-
les digitales obligue a avanzar la inter-
vencion. A diferencia de lo que ocurre en
la mano, las sindactilias del pie no acos-
tumbran a provocar transtornos funciona-
les ni incluso estéticos, por lo que rara-
mente requieren tratamiento.

Fallo de fusion esternal. Es debido a la
falta mas o menos extensa de la fusidon de
los dos esbozos esternales primitivos. Se
asocia a otras malformaciones, como her-
nia pericardica, hernia o eventracidn dia-
fragmatica, defectos de la pared abdomi-
nal, anomalias de los wvasos adrticos,
coartacidon de aorta, comunicacidn inter-
ventricular, dextrocardia y displasia de
pabellones auriculares.

Pectus excavatum. En esta frecuente
malformacion el esternén se hunde hacia
la columna vertebral, siendo de localiza-
cion normal el manubrio esternal. La
deformacion se inicia cn el punto de
unién de éste con el cuerpo del esternodn.
La depresidn maxima se localiza a nivel
de la unién xifoidea, pudiendo el apén-
dice xifoides adoptar posiciones diferen-
tes y estando también muy deformados
los cartilagos costales superiores. Puede
ser evidente en el recién nacido, o ini-
ciarse cuando el nifio tiene ya varios
meses de edad. Estos pequenos adoptan
una postura cifética asociada © no a un
marcado descenso de los hombros en los
casos graves y suelen presentar cierto
retraso en el crecimiento. El abdomen
parece voluminoso en los casos donde
existe retraccidn manubrio-esternal se
exagera. Radioldgicamente se presenta
un ensanchamiento de la caja tordcica en
su didmetro transverso y una disminucién
en el anteroposterior. Muchos casos ini-
camente plantean un problema de tipo
estético, con escasa repercusion en la
funcién cardio-respiratoria, pero a veces
hay infecciones de repeticién y bron-
quiectasias. Se han descrito formas fami-
liares y suele asociarse al sindrome de
Marfan. La indicacidén quirirgica depen-
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derd de la deformidad progresiva, los
trastornos de la funcién cardio-respirato-
ria y la rotacidon de las estructuras
mediastinicas, sin olvidar las implicacio-
nes psicologicas. En los casos con defor-
midad muy aparente puede intervenirse a
partir de los 2 afios.

Pectus carinatum. De presentacion
menos frecuente que el anterior, el ester-
noén es prominente y oblicuo hacia abajo
y delante, con lo que se aumenta el dia-
metro anteroposterior del térax, exage-
rindose en la inspiracién profunda y pre-
sentando al mismo tiempo una depresion
medioxifoidea. En ausencia de malforma-
ciones internas, las repercusiones pulmo-
nares son minimas. Una protesis neuma-
tica ayuda a corregir la deformidad. La
correccion quirdrgica solo se efectia por
razones estéticas a partir de los 4 afios de
edad.

CIRUGIA FETAL: TENDENCIAS ACTUALES

En los afios 80, con el desarrollo de
las técnicas de la imagen, en especial, la
ecografia, se empezaron a diagnosticar
prenatalmente muchas malformaciones
congénitas que requieren tratamiento
quirtirgico neonatal. Entre ellas hay algu-
nas de las que se sabe que en su evolu-
cion producen un dafio progresivo de un
organo o aparato. Los ejemplos mejor
conocidos son la hernia diafragmatica,
que condiciona una hipoplasia pulmonar
muchas veces incompatible con la vida
postnatal, y la uropatia obstructiva bilate-
ral con oligoamnios progresivo y secuen-
cia de Potter que puede conducir a hipo-
plasia pulmonar y/o insuficiencia renal
en los primeros afios de la vida.

En el primer caso, estudios experi-
mentales han puesto de manifiesto el
potencial de crecimiento y maduracién
que tiene el pulmon fetal si se revierte la
presion que las visceras abdominales her-
niadas ejercen sobre él. En el caso de la
uropatia obstructiva la descompresion

precoz del tracto urinario previene un
mayor dano renal, tal como sucede post-
natalmente.

En el Centro de Tratamiento Fetal de
San Francisco un grupo multidisciplinario
trabaja activamente en establecer criterios
de seleccién para los fetos afectos que
dejen de un lado aquellos casos irrecu-
perables en los que una accidn quirargi-
ca prenatal no va a conseguir mejorar el
prondstico, y de otro todos los fetos con
datos de buen pronéstico, que puedan
esperar al tratamiento neonatal. Para
hacer esta seleccion se evaltan parime-
tros ecogrificos y bioquimicos —muestras
de orina fetal obtenidas por puncion de
la vejiga o las pelvis renales dilatadas—.

Hernia diafragmdtica. La mortalidad
del feto con hernia diafragmatica, ya sea
pre o postnatal, alcanza el 58% en un
centro de referencia como es el de San
Francisco, que cuenta con oxigenacion
extracorpérea de membrana (ECMO). Se
conocen los datos ecograficos de mal
prondstico: polihidramnios, indice car-
diotordcico, higado herniado a torax,
diagnostico antes de las 24 semanas. Fn
estos casos, la mortalidad es superior al
90% —series de San Francisco y de Paris—,
por lo que existe justificacion para el tra-
tamiento intraGtero si se trata de una mal-
formacion aislada y el cariotipo es nor-
mal. La cirugia prenatal a cielo abierto ha
conseguido hasta ahora 4 supervivientes
de 14 en San Francisco y 1 de 2 en Paris.
La dificultad de reduccion del 16bulo
izquierdo hepdtico intratoracico y la toco-
lisis postoperatoria insuficiente han esti-
mulado la blsqueda de altemativas mas
seguras.

‘

Desde hace 2 afios se estan comen-
zando a explorar en humanos las posibi-
lidades del tapdén o clip traqueal, que
colocado endoscopicamente en las alti-
mas semanas de gestacion consigue, en
el animal de experimentacioén con hipo-
plasia pulmonar por hernia diafragmaitica
creada quirdrgicamente, aumentar la pre-
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sién intrapulmonar y el tamano del pul-
moén hasta llegar a reducir las visceras
herniadas a la cavidad abdominal; y lo
que es mdis importante, los pardmetros
respiratorios y la histologia pulmonar de
los fetos animales asi tratados, son muy
cercanos a la normalidad en las primeras
horas de vida postnatal —tras cesirea, tra-
queostomia y ventilacion mecanica~. En
la actualidad algunos de los grupos mds
aclivos —los de San Francisco, Montreal y
Pennsylvania~ trabajan en la elaboraciéon
de un mecanismo de obstruccion traque-
al por via endoscdpica que sea reversi-
ble, para ser aplicado al feto humano con
hernia diafragmdtica y criterios de mal
prondstico.

Uropatia obstructiva. Como principio
general, el feto con uropatia obstructiva
sblo es candidato a tratamiento prenatal
si s¢ descartan otras malformaciones con-
génitas importantes, incluida la cromoso-
‘mopatia, y si los datos ecogrificos y bio-
quimicos lo sithan en el grupo de
afectacion grave pero potencialmente
recuperable. En estos casos, cuando la
edad gestacional es menor de 28-30
semanas, es aconsejable la descompre-
sién prenatal de la via urinaria. Esta pue-
de llevarse a cabo por puncién bajo con-

trol ecografico vesico-amnidtica o pielo-
amniotica. Para los casos de menor edad
gestacional, en que se desee una mayor
duracion del shunt, se han practicado cis-
tostomias o ureteroslomias intrattero a
cielo abierto, aunque las dificultades de
la tocolisis post-intcrvencidon desaconse-
jan esta tratamiento. Recientemente se
han practicado cistostomias a través de
videofetoscopia con ‘la ayuda de ldser
endoscopico o con colocacion de un
tutor de malla autoexpandible que evita
los problemas de desplazamiento u obs-
truccién de los drenajes de pig-tail.

Con los pardmetros de que se dispo-
ne actualmente (volumen de liquido
amnidtico, ecogenicidad renal o quistes
renales, Na+ y B2globulina en orina) se
pueden seleccionar adecuadamente los
fetos candidatos a derivacion prenatal. La
mortalidad es alta, hasta el 30% de los tra-
tados; incluso si se restaura el volumen
de liquido amnidtico después de la deri-
vacion, muchos de estos niflos entraran
en insuficiencia renal grave antes de la
adolescencia; pero no se ha de olvidar
que los casos seleccionados serdn aque-
llos cuyo pronostico, dejados a su evolu-
cibn espontinea, hubiese sido malo a
corto 0 medio plazo. {
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