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La Cirugifa Pedidtrica en la SCCALP

V. ALVAREZ MUNOZ

Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.
Departamento de Cirugia y Especialidades Médico-Quirtirgicas. Universidad de Oviedo. Asturias.

La Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria y Castilla
y Leén, nuestra querida SCCALP, representa la casa comtin
de los pediatras en este territorio y su Boletin, con casi sesen-
ta afios de historia, muestra la labor investigadora de sus
socios y de especialistas ajenos a esta sociedad.

La Cirugia Pediétrica ha sido participe del devenir de
la sociedad desde sus albores y, como reflejan sus estatutos,
se enrola en todas las facetas de la misma en igualdad de
condiciones que sus pares clinicos. Los cirujanos pedidtricos
han sido activos comunicadores de conocimientos en las
distintas reuniones cientificas llevadas a cabo y multiples
son las aportaciones realizadas en el érgano cientifico de
la SCCALP.

Esta Junta Directiva ha mimado a la cirugfa desde el
comienzo de su mandato, entendiendo que la visién quirtr-
gica es necesariamente complementaria a la médica; no se
entienden la una sin la otra y los foros de discusién conjunta
son una herramienta imprescindible para el avance de nues-
tras respectivas especialidades y la mejora en la asistencia de
nuestros nifios y jévenes. Aprovechamos desde este editorial
para agradecer su interés y su colaboracion.

Como corolario a este proceso de visibilizacién de los
cirujanos surge la idea de aunar en un monografico el cono-
cimiento actual de la Cirugfa Pedidtrica desde los propios
servicios, secciones y unidades, que en ntimero de seis con-
figuran nuestra presencia en esta sociedad.

Hemos logrado la participacién entusiasta de todos los
equipos quirtrgicos implicados y aqui se mostrard un estado
actual del conocimiento y de la aproximacién quirtirgica a las
patologfas mds representativas que conforman nuestras res-
pectivas carteras de servicios. Se ha huido deliberadamente
de las casuisticas, de la relacién de procedimientos y de las
descripciones quirdrgicas en pos de lograr nuestro objetivo:
que los pediatras interesados tengan una visién actualiza-
da de las patologias mds relevantes en nuestro entorno sin
profundizar en aspectos técnicos.

Decenas de cirujanos pedidtricos, expertos en estos cam-
pos de saber y quehacer, han elaborado estos articulos con
esmero. Esperamos y deseamos que su lectura contribuya a
la difusioén del acervo quirtirgico entre nuestros comparieros
pediatras y especialistas afines, y que nuestros no adultos
se beneficien de esta alianza de conocimiento.

Correspondencia: Victor Alvarez Mufioz. Servicio de Cirugfa Pediatrica. Hospital Universitario Central de Asturias.

Avenida de Roma, s/n. 33011 Oviedo. Asturias

Correo electrénico: alvarezcirujano@gmail.com
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Anomalias craneofaciales

C. HERNANDEZ DIAZ, ] M. GUTIERREZ DUENAS

Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

RESUMEN

Las anomalfas craneofaciales son un grupo de defectos
congénitos que afectan, en distinto grado, el desarrollo de las
estructuras dseas y tejidos blandos de la region craneofacial.
Incluyen un grupo de condiciones muy heterogéneas y que
pueden estar asociadas con numerosos sindromes.

La importancia de este grupo de patologias radica en
su gran impacto a nivel funcional y estético, ya que pueden
condicionar trastornos a nivel de las vias aéreas superiores,
nutricionales, auditivos, del desarrollo del lenguaje y odon-
tolégicos, por lo que en la mayorifa de los casos requieren de
un manejo por un equipo multidisciplinar.

Palabras clave: Defectos congénitos; Anomalfas craneo-
faciales; Nifios; Cirugfa pedidtrica.

ABSTRACT

Craniofacial anomalies are a group of birth defects that
affect, in varying degrees, the development of bone structu-
res and soft tissues of the craniofacial region. They include a
variety of heterogeneous conditions and may be associated
with many syndromic conditions.

The importance of this group of diseases lies in its great
impact to aesthetic and functional level, since they can con-
dition disorders of the upper airways, nutritional status,

hearing, language development and dental development,
because of that, in the majority of cases require management
by a multidisciplinary team.

Key words: Birth defects; Craniofacial anomalies; Child;
Pediatric surgery.

CRANEOSINOSTOSIS

La craneosinostosis es un defecto producido por el
cierre prematuro de una o varias suturas craneales, cuya
presentacion clinica varfa dependiendo de las suturas afec-
tadas.

Durante el primer afio de vida, el crdneo experimenta
un periodo de rdpida expansién guiado por el crecimiento
cerebral. Tfpicamente el cierre de las suturas craneales se da
en direccién anterior-posterior y latero-medial. La sutura
met6pica, que normalmente cierra entre el octavo y noveno
mes de vida, es la tinica sutura que se cierra completamente
durante la infancia, mientras que la fusién del resto no se
termina por completo hasta la edad adulta.

En cuanto a la etiologia de la craneosinostosis, esta se ha
relacionado recientemente con una gran variedad de citoci-
nas que interactan con células de la duramadre y coordinan
el cierre de las suturas craneales.

La gran mayoria de las craneosinostosis afectan a una
sola sutura craneal y se presentan de manera esporadi-

Correspondencia: C. Herndndez Dfaz. Servicio de Cirugfa Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

Avenida Islas Baleares, 3. 09006 Burgos
Correo electrénico: charlyhd@hotmail.com
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TaABLA L.

C. HERNANDEZ DIAZ, ].M. GUTIERREZ DUENAS

DI1AGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE PLAGIOCEFALIA POSICIONAL VS. CRANEOSINOSTOSIS OCCIPITAL.

Plagiocefalia posicional

Craneosinostosis occipital

Aplanamiento y alopecia occipito-parietal ipsilateral

Cresta 6sea palpable sobre sutura lamboidea

Fontanelas abiertas

Fontanelas cerradas precozmente

Abombamiento frontal ipsilateral

Abombamiento occipito-mastoideo ipsilateral

Abombamiento occipital contralateral

Abombamiento contralateral de predominio parietal

Raiz nasal centrada

Probable desviacion de la raiz nasal en casos severos

Desviaci6n antero-inferior del pabellén auricular ipsilateral

Desviacién posterior del pabell6n auricular

Créneo en forma de paralelogramo

Créneo en forma trapezoidal

ca, siendo la variedad mds frecuente la producida por
el cierre precoz de la sutura sagital, lo cual va a provo-
car un crecimiento compensador del crdneo en sentido
antero-posterior, dando como resultado una escafocefalia.
Por otro lado, la debida al cierre prematuro de multiples
suturas es muy rara y puede originar una gran variedad
de defectos en la morfologfa craneal. Asimismo, la cra-
neosinostosis también puede estar asociada a cuadros sin-
drémicos dentro de los llamados sindromes de disostosis
craneofacial, de los cuales, el sindrome de Crouzon es la
variedad mds frecuente y se caracteriza por la triada de
craneosinostosis bicoronal, exoftalmos e hipoplasia de la
regién centrofacial.

Para el diagnéstico de craneosinostosis es fundamental
la historia clinica y una exploracién fisica completa. Asimis-
mo, es importante un adecuado diagndstico diferencial entre
las deformidades posicionales, que son leves y con minima
repercusion clinica; y las verdaderas sinostosis que requeri-
rén la mayoria de las veces de tratamiento quirtirgico precoz.

Durante los 5 primeros meses de vida es ttil realizar
mediciones con fotografia digital para clasificar la gravedad
del caso calculando el indice de asimetria craneal y el indice
cefalométrico. Si a los 5 meses de edad el nifio no ha mejo-
rado lo suficiente, se debe remitir al especialista quirtirgico
que valorard la necesidad de realizar estudios radiolégicos
(Rx crdneo APy lateral y /o TAC craneal con reconstruccién
tridimensional).

Existen 3 tipos de deformidades craneales que pueden
crear dudas diagndsticas: el cierre precoz de la sutura meté-
pica, la dolicocefalia del prematuro (por su confusion con
la verdadera escafocefalia) y la plagiocefalia posicional.
Esta tltima es relativamente frecuente desde la adopcién
del dectibito supino como postura ideal para dormir y se
deben buscar una serie de datos clinicos para diferenciarla

de la craneosinostosis occipital (Tabla I). Todo paciente con
dudas diagndsticas o sospecha de craneosinostosis debe ser
remitido a un servicio de Neurocirugfa Pedidtrica con expe-
riencia en el tratamiento de estos casos.

El tratamiento de la craneosinostosis es quirtirgico y con-
siste fundamentalmente en liberar la/las suturas afectadas
y realizar un remodelaje y reconstruccién del craneo, con
el objetivo de evitar complicaciones como la hipertension
intracraneal, la cual puede provocar dafio cerebral, compre-
si6n del nervio 6ptico y trastornos en el desarrollo cognitivo.
Actualmente, existe controversia en cuanto a la edad ideal
para realizar la correccidn quirtirgica. Algunos autores estan
a favor de realizar la correccién temprana entre los 3-6 meses
de vida argumentando que el rdpido crecimiento cerebral
podrfa contribuir al remodelaje espontaneo del créneo lo que
tedricamente reducirfa la magnitud del remodelaje necesario.
Otros autores defienden realizar la cirugfa entre los 9-12
meses de vida, ya que a esta edad el grosor de las estructu-
ras 6seas del crdneo proporcionarian una base mds estable
para realizar la correccién, con una menor probabilidad de
recurrencia del defecto.

En los pacientes con plagiocefalia posicional, como
orientacién general solamente se indicard un tratamiento
con ortesis craneal en los casos de grado grave en los que
la plagiocefalia se acomparie de clara deformacién craneo-
facial, habiéndose ya agotado la posibilidad de tratamiento
postural.

FISURAS CRANEOFACIALES

Las fisuras craneofaciales son los defectos congénitos de
mayor prevalencia y se caracterizan por su gran heteroge-
neidad en cuanto a su presentacion clinica.
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Anomalias craneofaciales

FISURAS LABIOPALATINAS

Las fisuras labiopalatinas son un grupo de defectos
congénitos, con una incidencia aproximada de 1:700 recién
nacidos vivos; suelen ser mds frecuentes en varones y recién
nacidos de origen asidtico. Asimismo, son mds comunes del
lado izquierdo, siguiendo una relacién 2:1. Se pueden cla-
sificar, segtin las estructuras afectadas, en fisuras labiales
aisladas, las cuales representan aproximadamente el 20%
de los casos; fisuras palatinas aisladas, las cuales se ha visto
que tiene una mayor asociacién con cuadros sindrémicos
(50% de los casos) y fisuras labiopalatinas. En cuanto a su
lateralidad, existen fisuras unilaterales que se presentan con
una frecuencia 9 veces mayor con respecto a la bilaterales.

Etiologia y fisiopatologia

La etiologfa de las fisuras labiopalatinas se ha relaciona-
do con factores genéticos y ambientales. En cuanto a los fac-
tores genéticos, si existe antecedente de fisura en alguno de
los progenitores o hijos, la probabilidad de que el siguiente
hijo presente una fisura es del 4%; este porcentaje se pue-
de elevar hasta un 9% si hay antecedente de dos hijos con
fisuras. Con respecto a los factores ambientales, se ha visto
que la incidencia de fisuras labiopalatinas es mayor si existe
antecedente de tabaquismo o alcoholismo materno, déficits
nutricionales (dcido félico y zinc) o consumo de farmacos
como 4cido retinoico o anticomiciales (fenitoina).

Las fisuras labiopalatinas se presentan en la mayorifa de
los casos de manera esporddica, sin embargo, existen mads
de 300 sindromes asociados a ellas.

Fisiopatoldgicamente, las fisuras labiopalatinas se deben
a un defecto de fusién de las estructuras maxilofaciales, la
cual normalmente se da de lateral a medial, entre la cuarta y
décima semanas de gestacién. Las labiales son causadas por
un defecto del paladar primario debido a la falta de fusién de
las prominencias frontonasales con la prominencia maxilar.
En cambio, las palatinas son secundarias a un defecto del
paladar secundario debido a la falta de fusién de los pliegues
palatinos en la linea media.

Fisuras labiales

Las fisuras labiales condicionan una alteracién anatémica
a nivel del labio, filtrum, nariz, alveolo y del mtsculo orbi-
cular de la boca. Se pueden clasificar en completas, incom-
pletas y recientemente se han descrito formas mini y micro
de mucha menor complejidad (Fig. 1). También se clasifican
segtin su lateralidad en unilaterales y bilaterales, las cuales
son de mayor gravedad, debido a que puede existir un des-
plazamiento anterolateral, de distintos grados, a nivel de la
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Figura 1. Fisura labial unilateral izquierda incompleta.

premaxila, asf como una mayor afectacién de la estructura
nasal con depresién de la punta nasal, acortamiento de la
columnela y mayor desplazamiento lateral de los cartilagos
nasales laterales.

Fisuras palatinas

Las fisuras palatinas se pueden clasificar igualmente en
unilaterales o bilaterales y segtin la porcién afectada del pala-
dar, pueden ser de paladar blando (incompletas), blando y
duro (completas) o submucosas (Fig. 2). La presencia de una
fisura palatina produce una comunicacién constante entre la
cavidad nasal y oral. La afectacion del paladar blando va a
ir acompafada de una afectacion de la musculatura del velo
del paladar, principalmente del musculo elevador y tensor
del velo del paladar, los cuales van a tener una insercién
andmala en el borde posterior del paladar duro y ausencia
de fusién en la linea media, lo cual va a condicionar una
insuficiencia velofaringea.

Diagnéstico

Con el avance y desarrollo del campo de la ecografia,
actualmente las fisuras labiopalatinas pueden ser diagnos-
ticadas prenatalmente desde la ecografia de las 20 semanas
de gestacién. Hoy en dia, la tasa de diagnéstico prenatal de
las fisuras labiales es de alrededor del 25%, mientras que
las fisuras palatinas aisladas son mucho mds dificiles de
diagnosticar.



Figura 2. Fisura palatina incompleta (paladar blando y borde pos-
terior del paladar duro).

C. HERNANDEZ DIAZ, ].M. GUTIERREZ DUENAS

Figura 3. Fisura labial unilateral izquierda incompleta. Tratamiento
prequirtirgico con moldeador nasoalveolar (NAM).

El diagndstico postnatal se basa fundamentalmente en
la historia clinica y una exploracién fisica exhaustiva de la
region labial y palatina para identificar el tipo de fisura que
presenta cada paciente.

Tratamiento

Actualmente, la mayorfa de los protocolos terapéuticos
existentes recomiendan que los pacientes con fisuras labio-
palatinas sean tratados en centros con amplia experiencia en
el manejo de esta patologfa y por equipos multidisciplinares
conformados por cirujanos pedidtricos/ pldsticos, pediatras,
genetistas, otorrinolaringdlogos, foniatras, nutricionistas,
odontdlogos y cirujanos maxilofaciales.

Tanto los pacientes como los padres van a requerir apoyo
e informacién desde el primer momento. Existen, por ejem-
plo, numerosos dispositivos para asistir a los pacientes desde
el punto de vista nutricional. También, recientemente se ha
incorporado a la mayorfa de los protocolos, la utilizacién
de dispositivos de ortopedia prequirtrgica, sobre todo en
casos de fisuras bilaterales o con una separacién amplia de
los bordes de la fisura, con la finalidad de reducir la com-
plejidad de la reparacién quirdrgica (Fig. 3).

El tratamiento de la fisura labiopalatina es fundamental-
mente quirtrgico. A nivel del labio y de la nariz, los objetivos
del tratamiento son restaurar sus lineas y limites anatomi-

cos, asf como reparar el defecto del musculo orbicular de
los labios. A nivel del paladar, los objetivos son conseguir
un cierre adecuado del paladar, reconstruir la musculatura
palatina y conseguir una longitud adecuada del paladar para
reducir el riesgo de insuficiencia velofaringea.

Hoy en dfa, existen numerosos protocolos de tratamiento
para estos pacientes, dependiendo de la experiencia de cada
equipo médico y de los medios disponibles en cada centro
hospitalario. El protocolo utilizado por nuestro servicio se
presenta en la tabla II. Estos pacientes van a requerir de un
seguimiento a largo plazo y pueden precisar de interven-
ciones adicionales en la etapa escolar o adolescencia para
mejorar los resultados tanto a nivel estético como funcional.

OTRAS FISURAS CRANEOFACIALES

Fuera del grupo de las fisuras labiopalatinas y con una
incidencia mucho menor, existe una gran variedad de fisuras
que pueden aparecer a lo largo de la regién craneofacial y
que, actualmente, se clasifican segtin el sistema propuesto
por Tessier, el cual se basa en la localizacién del defecto
segun las lineas de fusién que existen embriolégicamente.
Cada una se asocia con un patrén tinico de afectacion a nivel
6seo y de tejidos blandos.
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TABLA II. PROTOCOLO TERAPEUTICO PARA PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA. SERVICIO DE CIRUGIA PEDIATRICA. HOSPITAL

UNIVERSITARIO DE BURGOS.

Edad Conducta
A partir de las 16 semanas de gestacion Diagndstico de la fisura por ecografia (paladar es més dificil de diagnosticar)
Prenatal Consulta con cirujano pedidtrico para consejo prenatal
Prenatal Estudio genético
Pediatras
Neonatal Exploracién fisica completa

Si el nifio tiene fisura del paladar, adiestrar para mejorar la alimentacién después del
nacimiento con tetinas y biberones
Pediatras descartar sindromes

1-3 semanas de edad

Valorar ortopedia prequirtirgica. Moldeado nasoalveolar (NAM)

12-16 semanas de edad

Reparaci6n quirtrgica de la fisura labial (Meara, Millard, Mulliken), defecto nasal

(rinoplastia primaria) y paladar duro (colgajo de vémer)

12-18 meses de edad

Reparaci6n de paladar blando (veloplastia intravelar, Furlow)

> 2 afios Valoracién por ortodoncia-ortopedia dentofacial

Valoracién por ORL
Valoracién por logopeda

4-5 afios Rinoplastia secundaria, retoque labial
Valoracién por ORL si sospecha de IVF (videofaringolaringoscopia)
Si existe IVE, reparacién del paladar blando (Furlow, faringoplastia)

> 6 afios Injerto dseo

> 14 anos

Cirugfa maxilofacial (cirugfa ortogndtica)

Cirugfa pléstica (rinoseptoplastia definitiva)

La fisura ndmero 7, también conocida como microso-
mia hemifacial, sindrome oculoauriculovertebral o sindrome
del primer y segundo arco branquiales, es la variedad mads
comun. En la gran mayoria de los supuestos es unilateral,
aunque en el 10% de los casos la afectacién es bilateral. Se
caracteriza por la presencia de macrostomia con desviacién
lateral de la comisura labial del lado afectado, apéndices pre-
auriculares ipsilaterales, afectacion variable del nervio facial,
del oido externo (hipoplasia, aplasia total) y mandibular que
puede incluir hipoplasia o aplasia de la rama ascendente y
del céndilo mandibular.
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Anomalias congénitas cervicales
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RESUMEN

Las anomalias cervicales congénitas son un grupo hete-
rogéneo de enfermedades que pueden presentarse desde el
nacimiento hasta la edad adulta.

Para lograr un manejo 6ptimo de este tipo de lesiones y asf
evitar posibles complicaciones derivadas de las mismas es de
suma importancia que tanto pediatras como cirujanos pediatri-
cos conozcan el origen embriolégico, asf como las principales
manifestaciones clinicas de cada una de las distintas entidades
patoldgicas que pueden presentarse en localizacién cervical.

Para realizar un correcto diagndstico diferencial de este
conjunto de malformaciones habitualmente es necesaria la
realizacién de estudios de imagen complementarios, estos
nos ayudardn a tipificar la lesién y a conocer las relaciones
anatémicas mds importantes de la misma de cara a disefiar
una adecuada estrategia terapéutica que, en la mayorfa de
las ocasiones, incluird su exéresis quirtrgica.

En este articulo se abordara resumidamente el manejo
actual de las anomalias congénitas del cuello de mayor rele-
vancia en el paciente pedidtrico.

Palabras clave: Cuello; Cirugia pedidtrica; Nifios.

ABSTRACT

Congenital cervical anomalies are a heterogeneous
group of diseases that can be present from birth up to the
adult age.

To achieve an optimum management of this type of
lesions and thus avoid possible complications derived from
them, it is extremely important for both pediatricians and
pediatric surgeons to know the embryological origin and
the main clinical manifestations of each one of the differ-
ent pathological entities that can be found in the cervical
location.

To make a correct differential diagnosis of this collection
of malformations, it us usually necessary to perform com-
plementary imaging studies. These will help us to typify the
lesion and to know their most important anatomical relations
in order to design an adequate therapeutic strategy which,
most of the time, will include surgical exeresis.

This article will briefly approach the current manage-
ment of congenital cervical anomalies having the greatest
relevance in the pediatric patient.
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ESTRUCTURAS DERIVADAS DE HENDIDURAS, ARCOS Y BOLSAS BRANQUIALES

Primera hendidura Primer arco

Primera bolsa

Conducto auditivo externo Martillo y yunque
Membrana timpdnica Pabellén y cartilago de Meckel

Miisculos tensores del timpano y velo del paladar, milohioideo, digastrico

vientre anterior
Nervio trigémino
Arteria axilar externa

Trompa de Eustaquio
Oido medio
Celdas mastoideas

Segunda hendidura Segundo arco

Segunda bolsa

Seno cervical de His

Estribo, hioides (cuerpo y cuerno menor) y estiloides

Oido medio

Musculo estribo platisma, bucinador, estilohioideo, digdstrico vientre posterior Amigdala palatina

Nervio facial y actstico
Arteria estapedial

Tercera hendidura Tercer arco

Tercera bolsa

Seno cervical de His Hioides (cuerpo y cuerno mayor)

Paratiroides inferiores

Musculo estilofaringeo y constrictor superior-medio Timo
Nervio glosofaringeo
Arteria carétida interna
Cuarta hendidura Cuarto arco Cuarta bolsa

Seno cervical de His Cartflago tiroides y cuneiforme

Paratiroides superiores

Muisculo cricotiroideo y constrictor inferior

Nervio vago
Arterias aorta y subclavia

Sexta hendidura Sexto arco

Sexta bolsa

Cartilagos cricoides, aritenoides y corniculados

Musculos intrinsecos laringeos
Nervio recurrente
Ductus arterioso y arteria pulmonar

ANOMALIAS DE LOS ARCOS BRANQUIALES

Las anomalias de los arcos branquiales son malforma-
ciones cervicales frecuentes que suponen en torno al 20-30%
de las masas cervicales congénitas. Suelen manifestarse con
mayor frecuencia en nifios mayores y adultos jovenes como
una sobreinfeccién de una lesién que habia permanecido
silente hasta ese momento. Este tipo de lesiones se presen-
tan de forma bilateral hasta en un tercio de los pacientes
afectos®.

Embriologia

Las anomalias de los arcos branquiales son el resultado
de una incompleta obliteracién de las hendiduras y bolsas
que constituyen el aparato branquial que normalmente se
desarrolla entre la 4° y la 8 semana de gestacién.

Cada uno de los componentes del aparato branquial dara
lugar a una serie de estructuras anatémicas orofaciales y

cervicales definitivas (Tabla I). Ocasionalmente, cuando tiene
lugar alguna alteracién en el desarrollo y diferenciacién de
las mismas pueden permanecer restos branquiales en forma
de quistes (sin comunicacién con otras estructuras), fistu-
las (con una comunicacién interna y otra externa cutdnea),
senos (con una sola comunicacién: interna o externa) o restos
cartilaginosos®.

Diagnéstico

Una historia clinica detallada y una exploracién fisica
completa serdn los primeros pasos para llegar al diagnds-
tico de esta patologfa. Las pruebas radioldgicas nos ayuda-
rén a confirmar la sospecha diagndstica y nos informaran
acerca de la localizacién, el trayecto y las relaciones con
otras estructuras anatémicas de cara a disefiar una estra-
tegia terapéutica adecuada. En pacientes pedidtricos, la
ecograffa cervical y la RMN son los estudios de imagen
mads empleados®.
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Tratamiento

Para evitar sobreinfecciones y las posibles complicacio-
nes derivadas de estas, el tratamiento de eleccion es la cirugfa
programada de exéresis de las lesiones. En ocasiones, serd
necesario un abordaje con incisiones escalonadas y de no
realizarse una reseccién completa, la tasa de recurrencia de
esta patologfa es alta.

En caso de que se produzca un episodio de infeccién, esta
debe ser tratada con antibioterapia previa a la intervencién
quirdrgica.

Anomalias del primer arco branquial

Las anomalfas del primer arco branquial son infrecuen-
tes, suponen aproximadamente el 1% de todas las anomalias
de los arcos branquiales y son mds frecuentes en el sexo
femenino.

Pueden presentar comunicacién con el conducto audi-
tivo externo y ademds se encuentran en fntima relacién con
la glandula parétida y el nervio facial. Pueden presentarse
clinicamente como fositas periauriculares con drenaje de
contenido a su través o con otorrea.

Debemos distinguir estas anomalias de las fositas o sinus
preauriculares que se originan por un defecto en la fusién
de los monticulos auriculares.

El tratamiento recomendado es la escisién quirtrgica
completa. La cirugia de estas lesiones es compleja y ha de
ser cuidadosa por el riesgo que existe de lesién del nervio
facial®.

Anomalias del sequndo arco branquial

Son las anomalfas del aparato branquial mds frecuentes,
representando un 95% de las mismas, aproximadamente.

Las anomalfas del segundo arco branquial pueden drenar
a la fosa supraamigdalina o al exterior y en su trayecto se
relacionan con los nervios glosofaringeo e hipogloso.

Su forma de presentacién mds tipica es como un peque-
fio orificio cutdneo en el borde anterior del ECM en la zona
donde se unen sus tercios medio e inferior a través del cual
se produce esporddicamente drenaje de material mucoso o
purulento. Pueden aparecer restos cartilaginosos adyacentes
a dicho orificio cutdneo (Fig. 1), o presentarse estos de forma
aislada como tnico vestigio del aparato branquial.

Los quistes son poco frecuentes y suelen aparecer en
nifios mayores y adultos jévenes como masas blandas, fluc-
tuantes en profundidad en relacién con el tercio superior
del ECM.

El tratamiento de eleccién es la extirpacién quirtrgica
completa de las lesiones respetando las estructuras nervio-
sas y vasculares regionales. Generalmente, el abordaje se
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Figura 1. Resto cartilaginoso que acompafia a fistula de 2* hendi-
dura branquial.

realiza mediante incisiones transversas cervicales (a veces
escalonadas), pero en caso de presentarse quistes branquiales
faringeos podria considerarse la exéresis mediante cirugia
intraoral®),

Anomalias del tercer y cuarto arco

Las anomalfas de tercer y cuarto arco branquial son muy
infrecuentes. Suelen diagnosticarse en nifios mayores y adul-
tos jovenes y casi siempre se presentan en el lado izquierdo
del cuello.

En la mayorfa de los casos se presentan como quistes
sobreinfectados o sinus que drenan al seno piriforme. En
recién nacidos, estas anomalias pueden debutar con sintomas
de compromiso de la via aérea por compresién traqueal.

Por su relacién anatémica con la gldndula tiroides, las
infecciones de estas lesiones podrian derivar en tiroiditis
supuradas.

De nuevo, la extirpacién completa de la lesi6n es el trata-
miento de eleccién. Se recomienda realizar una exploracién
endoscépica previa y canulacién del orificio de drenaje al
seno piriforme, si es posible. Suelen ser necesarias la hemi-
tiroidectomia ipsilateral parcial o total, asi como la reseccién
parcial del cartilago tiroides para asegurar una exéresis com-
pleta del tracto de la lesion®.



Figura 2. RMN quiste del conducto timofaringeo.

QUISTES TIMICOS

Los quistes timicos son lesiones infrecuentes. Derivan
de restos del conducto timofaringeo, por el que se produce
la migracién caudal del timo hasta el mediastino durante
el periodo embrionario.

Se manifiestan habitualmente como masas quisticas asin-
tomaticas en la region retro-supraesternal en linea media o
cercanas a la misma. Suelen presentarse en nifios mayores
o en la edad adulta®?.

Para realizar el diagndstico diferencial entre los quistes
timicos y otras lesiones que pueden aparecer en esta localiza-
cién (malformaciones linféticas, quistes del conducto tiroglo-
so, quistes dermoides, etc.) pueden ser de ayuda estudios de
imagen como la ecograffa, la resonancia magnética nuclear
(RMN) (Fig. 2) y la tomograffa computarizada (TC). La con-
firmacién diagndstica la dard el estudio anatomopatolégico
de la pieza. La exéresis quirtirgica es el tratamiento de elec-
cién de cara a prevenir infecciones. La tasa de recidivas de
estas lesiones es muy baja (Fig. 3).

HENDIDURA CERVICAL MEDIA

La hendidura cervical media es una anomalia que apare-
ce en la cara ventral del cuello de forma excepcional. Su etio-
logia es desconocida, aunque se considera que se produce a
consecuencia de un fallo en la fusién de los arcos branquiales
en linea media cervical. Se presenta como una lesién pedicu-
lada en su extremo superior, un tracto de piel atréfica y un
seno cutdneo en el extremo inferior que acaba en fondo de
saco y que contiene glandulas salivales. Puede presentarse
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Figura 3. Quiste timico supraesternal.

como un defecto aislado o estar asociado a otras anomalias
de la linea media como los quistes del conducto tirogloso,
los quistes broncogénicos y el labio paladar hendido.

El tratamiento recomendado de la hendidura cervical
media es la extirpacién quirdrgica, cuyo objetivo serd el de
corregir el defecto estético, asf como la secrecién crénica que
pueden condicionar. De cara a evitar el desarrollo de contrac-
turas cervicales en flexién secundarias a retraccién cicatricial
se aconseja realizar una exéresis completa de la lesién(9).

QUISTES DEL CONDUCTO TIROGLOSO

Los quistes del conducto tirogloso son los quistes congg-
nitos de linea media cervical mds frecuentes(?. Se presentan
remanentes de este conducto en el 7% de la poblacién apro-
ximadamente, aunque en la mayoria de los casos cursan de
forma asintomadtica®.

Embriologia

La embriogénesis de la glandula tiroides nos ayudara
a entender la fisiopatologia de estas lesiones. El tiroides se
forma a partir de un diverticulo, que aparece durante la
tercera semana de gestacion en la base de la lengua y que
se desplazard caudalmente hasta fusionarse con los esbozos
tiroideos laterales procedentes de las bolsas branquiales 4*
y 5° Este tiroides primitivo continuard su descenso por la
linea media cervical hasta su posicién definitiva. Durante
este periodo tiene lugar el desarrollo del hueso hioides a
partir de la 2* hendidura branquial que estard en intima
relacién con el conducto tirogloso. Este conducto descen-
derd por la cara anterior del hioides, pero rodeard su borde
inferoposterior antes de continuar su descenso anterior-
mente a la membrana tirohioidea. El conducto se oblitera
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Figura 4. Imagen de RMN de quiste del conducto tirogloso.

normalmente entre la 5* y 8 semanas de gestacién dejando
un remanente distal, el l16bulo piramidal, hasta en el 50%
de la poblacién. Si esta obliteracién falla puede dar origen
a un quiste del conducto tirogloso en cualquier punto a lo
largo del trayecto(®57).

Presentaci6n clinica

En la mayoria de las ocasiones, los quistes del conducto
tirogloso se presentan durante los primeros 5 afios de vida.
Suelen manifestarse como una masa quistica, indolora, cerca-
na al hueso hioides en linea media cervical y que se moviliza
cranealmente con la deglucién y la protrusién lingual. Hasta
en un 25% de los casos si estos quistes se rompen pueden
presentarse como un tracto fistuloso que drena en un sinus
anivel de linea media cervical.

Diagndstico

El estudio complementario de eleccién en pacientes
pedidtricos es la ecografia cervical, que nos aportard infor-
macion acerca de las caracteristicas y la localizacién de los
quistes, asi como de la glandula tiroides del paciente (Fig. 4).

Los niveles de hormona estimulante del tiroides (TSH)
complementaran el estudio. Debe realizarse un estudio
gammagrafico que descarte la presencia de tejido tiroideo
ectopico en casos de sospecha de hipotiroidismo o cuando
se objetiva una masa sélida en las pruebas de imagen®.

El diagnéstico diferencial de estas lesiones debe reali-
zarse con: quistes dermoides, adenopatias, quistes sebaceos,
quistes branquiales, nédulos tiroideos, lipomas y malfor-
maciones linfaticas.
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Figura 5. Imdgenes intraoperatorias de la técnica de Sistriink.

Figura 6. Pieza quirtrgica tras exéresis de quiste del conducto tiro-
gloso por técnica de Sistriink.

Tratamiento

De cara a prevenir las sobreinfecciones, el tratamiento de
eleccién es la extirpacion quirtirgica temprana de la lesion
mediante la técnica de Sistriink (Fig. 5)®. Esta técnica, que
incluye la exéresis de la zona central del hueso hioides, ha
demostrado disminuir de forma importante la tasa de reci-
divas con respecto a la reseccién simple del quiste (Fig. 6)7.

En caso de presentarse una infeccién previa a la ciru-
gfa, esta debe ser tratada con antibioterapia evitando los



drenajes en la medida de lo posible. En estos pacientes la
posterior escisién quirdrgica completa se verd dificulta-
da y como consecuencia se incrementard el porcentaje de
recurrencias.

Existe ademads riesgo de transformacién maligna de la
lesién, que se ha descrito en menos del 1% de los casos(919).

TORTICOLIS CONGENITA

La fibromatosis colli o torticolis muscular congénita es
la causa mds frecuente de torticolis en los nifios. Su inciden-
cia oscila entre un 0,3 y un 16% segtn las series. Aparece
con mayor frecuencia en nifios con un ratio varén: hembra
1,5:1. Esta deformidad postural del cuello suele presentarse
entre las 2 y 4 semanas de vida. Su etiologfa es discutida
y se considera que se debe en un 20% de los casos a cau-
sas posturales, en un 30% a causas musculares y en el 50%
restante secundariamente a un traumatismo del musculo
esternocleidomastoideo (ECM) en el periodo intrauterino,
o durante el parto que da lugar a una fibrosis del mismo. La
afectacion bilateral es infrecuente. Clinicamente se manifiesta
con una flexion lateral del cuello hacia el lado de la lesion, asi
como una rotacion de la mejilla al lado opuesto de la misma,
ambas debidas a un acortamiento del musculo afecto. En
caso de existir fibrosis muscular puede presentarse como
una masa firme, mévil y no dolorosa en el tercio inferior de
dicho masculo(12,

No suelen ser precisos estudios complementarios para
llegar a su diagnéstico. En ocasiones se realizan ecograffas
cervicales para confirmar la presencia de una masa iso o
hipoecogénica a ese nivel y radiografias simples de cuello
para descartar malformaciones 6seas cervicales asociadas.

La fibromatosis colli tiende a la resolucién espontdnea
antes del primer afio de vida, por lo que su tratamiento
de inicio es conservador (medidas posturales, ejercicios de
rehabilitacion y fisioterapia). Su instauracion precoz se asocia
con un aumento de la efectividad y una menor duracién
del mismo. Los objetivos del tratamiento de esta patologia
son conseguir una simetrfa postural, prevenir o mejorar la
asimetrfa craneofacial y solucionar la restriccién a la movi-
lidad cervical.

El tratamiento quirtirgico de seccién o alargamiento del
musculo ECM se reservardn para los casos refractarios a

L. FERNANDEZ GARCIA Y COLS.

tratamiento fisioterdpico y para nifios con torticolis de larga
evolucién(13),

Actualmente las inyecciones de toxina botulinica no
estdn recomendadas®.
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RESUMEN

Las anomalifas de la via respiratoria en la edad pediatrica
abarcan un amplio espectro de patologfas, de origen congé-
nito o adquirido, poco frecuentes en la practica clinica. El
manejo adecuado de esta patologia requiere de un equipo
multidisciplinar, que incluye a los departamentos de pedia-
trfa (neonatélogos, pediatria general, cuidados intensivos,
neumologfa, gastroenterologia y cardiologfa), especialidades
quirdrgicas (pedidtrica, otorrinolaringologfa, cardiotordcica),
anestesia, radiologfa, fisioterapeutas respiratorios y enferme-
ria, entre otros. Habitualmente plantean un desafio para estos
profesionales, dada su complejidad y la necesidad frecuente
de una actuacién urgente. Mediante este trabajo abordaremos
los principales trastornos de las vias respiratorias pedidtricas.
Nos centraremos en aquélla localizada en laringe y traquea,
dejando de lado la patologia de via aérea distal.

Palabras clave: Via aérea; Cirugia pedidtrica; Broncos-
copia; Anomalia laringea; Anomalia traqueal.

ABSTRACT

Airway anomalies in the pediatric population includes
a broad spectrum of pathologies, congenital or acquired,
rare in clinical practice. Proper management of this patho-
logy requires a multidisciplinary team, which includes the
departments of pediatrics (neonatologists, general pediatrics,

intensive care, pneumology, gastroenterology and cardiolo-
gy), surgery (pediatric, otorhinolaryngology, cardiothoracic),
anesthesia, radiology, respiratory physiotherapists, and nur-
ses among others. These patients usually pose a challenge for
professionals, due to their complexity and the prevalent need
for urgent treatment. The goal of this paper is to present the
most common pediatric airway disorders. We will focus on
the larynx and trachea pathology and we will omit diseases
concerning distal airway.

Key words: Airway; Pediatric surgery; Bronchoscopy;
Laryngeal anomalies; Tracheal anomalies.

PATOLOGIA LARINGEA

Laringomalacia

Es la anomalfa congénita de la laringe mds comtn, y se
caracteriza por un colapso de la via aérea supraglética con
la inspiracién. Es la causa mds frecuente de estridor en el
nifio. Se puede manifestar al nacimiento o a partir de las
primeras semanas de vida. Su sintomatologia es méxima a
los 6 meses y, habitualmente, se resuelve por completo antes
de los 18-24 meses, aunque puede persistir hasta los 7 afios.

La presentacion clinica més habitual es el estridor ins-
piratorio, que se intensifica durante la alimentacién, con
la agitacién, y en posicién dectibito supino. Ademads, suele
asociar problemas relacionados con la deglucién: regurgita-
cién, tos, atragantamiento, retraso en el crecimiento y hasta
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un 80% presenta reflujo gastroesofdgico. En casos severos, la
clinica respiratoria es mds llamativa, pudiendo manifestarse
con apnea, cianosis y “episodio aparentemente letal”. Hasta
en un 20% encontramos otras anomalias de la via aérea,
como traqueomalacia®.

El diagndstico generalmente se sospecha con la historia
clinica y al examen fisico. Se confirma con la fibrolaringos-
copia flexible con el paciente despierto, y se reserva para
los casos con estridor significativo o progresivo, apnea, epi-
sodios cianéticos o falta de crecimiento. El estudio puede
completarse con broncoscopia rigida si se sospecha patologia
traqueal asociada.

La mayoria de los casos siguen un curso relativamente
benigno y los pacientes se manejan de forma conservadora
hasta la resolucién de los sintomas. Sin embargo, aproxima-
damente el 10% desarrolla sintomas graves que requieren
intervencién quirdrgica. La técnica de eleccién es la supra-
glotoplastia endoscopica, con resultados satisfactorios en
€l 90% de los casos, reservando la traqueotomia para casos
complejos donde fracase la técnica endoscépica®.

Atresia y membranas laringeas

Se originan por una alteracion en la recanalizacién de
la laringe durante la embriogénesis, por persistencia de la
ldmina epitelial embrioldgica. Puede dar lugar a una atresia
laringea, cuando la falta de recanalizacion es completa, o0 a
una membrana, cuando se produce un fallo en la reabsorcién
de dicha ldmina.

A.J. LOPEZ LOPEZ Y COLS.

Figura 1. Clasificacién de
Cohen de las membranas
laringeas (visién endoscépica
y diagrama sagital): A) Tipo L
B) Tipo II. C) Tipo III. D) Tipo
IV. Fuente: Monnier P. Laryngeal
Web and Atresia. En: Monnier P,
ed. Pediatric Airway Surgery.
Berlin: Springer; 2011. p. 125-32.

La atresia es incompatible con la vida, por lo que si se
detecta prenatalmente debe programarse un procedimiento
EXIT (ex utero intraparto), en el que se realiza una traqueo-
tomifa mientras el recién nacido contintia conectado a la cir-
culacién placentaria.

Las membranas se localizan, en la mayorifa de los casos, a
nivel de las cuerdas vocales. Segtin la clasificacién de Cohen
podemos distinguir 4 tipos, en funcién del grado de oclusién
(Fig. 1):
¢ Tipo I: ocupa menos del 35% de la luz.

e Tipo II: ocluye hasta el 50% y presenta extensién subglo-
tica.

* Tipo III: 75% y extensi6n subglética.

¢ Tipo IV: fusién completa.

La clinica varfa segtn el tipo de membrana, desde
disfonia aislada en los casos leves, hasta afonia, estridor
y cianosis, en los graves. El tratamiento de los tipo Iy II
es endoscépico, con reseccién de la membrana y posible
colocacioén de un stent. Los tipos IIl y IV requieren traqueo-
tomia al nacimiento y, posteriormente, reparacién laringea
mediante laringoplastia®.

Quistes laringeos

Podemos distinguir distintos tipos de quistes laringeos
segtin su origen. Los quistes ductales son los méds comunes,
y se originan por retencién de mucosa secundaria a una obs-
truccién glandular. Los quistes saculares y laringoceles son
anomalias congénitas resultado de una dilatacién anormal o
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herniacién de la mucosa, que se rellena de moco, en el caso
de los saculares, y de aire en los laringoceles.

Estas anomalias suelen ser asintométicas. Aunque
dependiendo de su localizacién y tamafio pueden causar
obstruccién de la via aérea superior (especialmente en el
recién nacido), presentando disfonia, distintos grados de
disnea, o disfagia. Los quistes saculares ademds pueden
sobreinfectarse, aumentando su tamafio y su repercusion
sobre la via aérea.

Generalmente se descubren de manera accidental, duran-
te la realizacion de una prueba de imagen. La TC es la prue-
ba de eleccién para determinar la extensién completa de la
lesién y su relacién con la laringe. El diagnéstico definitivo se
realiza mediante la visualizacién directa endoscépica, que en
la mayoria de casos permite ademds su exéresis completa®.

Paralisis de cuerdas vocales

Representa la segunda anomalfa laringea mds frecuente
de la infancia, tras la laringomalacia. Puede ser unilateral
o bilateral y se clasifica como congénita o adquirida. En
la mayorfa de casos la pardlisis tiene cardcter transitorio,
recuperdndose la movilidad normal en un periodo variable.
La forma congénita es a menudo idiopdtica, aunque pue-
de estar asociada a anomalias del sistema nervioso central,
enfermedades cardiacas o a patologfa mediastinica. Las cau-
sas adquiridas incluyen infecciones (p. €j., Guillain-Barre,
botulismo), traumatismo durante el parto, lesion iatrogénica
durante cirugfa cardiaca o de tiroides y quimioterapia con
vincristina®.

La pardlisis bilateral suele ser una urgencia vital, ocasio-
nando disnea y estridor inspiratorio severo, con episodios
de cianosis, apneas, aspiracién, en una paciente con esca-
sa disfonifa y llanto normal. La pardlisis unilateral puede
pasar desapercibida. Habitualmente produce estridor leve,
disfonfa y llanto débil; con menor frecuencia, episodios de
aspiracién y neumonias.

El diagndstico se realiza mediante fibrolaringoscopia
con el paciente despierto, para poder ver el movimiento de
las cuerdas. Una vez confirmado el diagndstico de paralisis
se debe establecer su etiologia, pues de ella dependerd su
tratamiento.

La pardlisis unilateral generalmente es tratada de mane-
ra conservadora, ya que la cuerda vocal contralateral suele
actuar compensando el cierre glético. Cuando se asocia un
trastorno de la deglucion se deben espesar los alimentos e
instaurar un tratamiento antirreflujo. Sila clinica de aspira-
ciones persiste, puede ser necesaria la utilizacién de sonda
nasogdstrica e incluso de gastrostomfa. En la pardlisis bila-
teral, con sintomas respiratorios graves, la intubacion es el
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Figura 2. Imagen endoscopica de estenosis subglética.

tratamiento de eleccién, que debera sustituirse por una tra-
queotomia ante persistencia de la clinica. Un gran porcentaje
presenta resolucién esponténea con el tiempo, pero si esto no
ocurre se debe realizar un tratamiento quirtrgico definitivo,
ya sea mediante técnicas endoscépicas o abiertas®.

Estenosis subglética

Consiste en una disminucién del didmetro de la larin-
ge a nivel subglético, que puede tener cardcter congénito
o adquirido.

En la congénita se produce por una hipoplasia del anillo
cricoideo, que se traduce en un estrechamiento cartilaginoso
a dicho nivel. Como en la mayoria de patologia de la via
aérea, la clinica y edad de presentacién vienen determinadas
por el grado de obstruccién de la via aérea. La manifestacion
mads frecuente es mediante episodios de laringitis recurren-
tes, que se da en las formas leves de esta entidad. Los casos
mas severos se presentan al nacimiento con disnea y cia-
nosis progresiva. Las formas intermedias presentan clinica
variada: estridor inspiratorio y espiratorio (a diferencia de
la laringomalacia, que es inspiratorio), disnea, tiraje, voz
ronca, dificultad para la alimentacién.

El diagnostico, ante sospecha, debe hacerse con fibro-
laringoscopia y broncoscopia rigida (Fig. 2). El tratamiento
dependerd del grado de estenosis. En los casos leves debe
ser conservador, ya que la clinica tiende a disminuir a medi-
da que crece la laringe. En los casos mds severos suele ser
necesaria intervencion quirtrgica urgente tras el parto, para
realizacion de una traqueotomifa. Posteriormente, se reali-



Figura 3. Dilatacién endoscépica con balén de estenosis subglética.

zan técnicas de reparacion y ensanchamiento de la laringe
(laringotraqueoplastia, reseccién de cricoides...)?.

La estenosis subglética adquirida se origina por lesiones
en la mucosa en el momento de la intubacién, o de mane-
ra retardada secundaria a la necrosis por presién del tubo
endotraqueal. Como consecuencia se produce un tejido de
granulacién que posteriormente da lugar a una cicatriz fibro-
sa que reduce el didmetro de la via aérea. Los sintomas pue-
den aparecer horas o dias tras la extubacion, con estridor y
aumento del trabajo respiratorio, que a menudo determina
la reintubacién. La presentacién tardia puede darse afios
después, como resultado del crecimiento y la maduracién
del tejido de granulacién, y suele manifestarse con episo-
dios de laringitis recurrentes. El manejo difiere en algunos
aspectos del realizado para las formas congénitas. Aunque
las técnicas quirtirgicas abiertas son similares, se pueden
realizar técnicas endoscdpicas para extirpacién del tejido
cicatricial y dilataciones con balén (Fig. 3), siempre que la
cicatriz no sea muy rigida®.

Hemangioma subglético

Los hemangiomas son tumores vasculares congénitos,
que aparecen en las primeras semanas de vida, tienen una
fase de crecimiento que dura en torno a 12 meses, tras la cual
presentan una fase de involucién que puede extenderse hasta
los 12 afios. Pueden aparecer a cualquier nivel, siendo rara

A.J. LOPEZ LOPEZ Y COLS.

su localizacién subglética. La presentacion puede ser simi-
lar a la de la estenosis subglética, con laringitis recurrente
y estridor bifdsico, por lo que asociado a su baja inciden-
cia, suele plantear un reto diagnéstico. Puede debutar con
obstruccién aguda de la via respiratoria, que requiere un
manejo urgente. El diagndstico de sospecha se confirma con
la broncoscopia rigida, que muestra una lesién compresible
de color rojo azulada. La TC puede ser ttil para delimitar
hemangiomas grandes o aquellos que se extienden mds all
de los limites de la laringe. El tratamiento con propranolol,
al igual que en el resto de localizaciones, es la terapia de
primera eleccién con muy buenos resultados y una baja tasa
de complicaciones®.

Hendidura laringotraqueal

Es una malformacién poco frecuente que consiste en
la aparicién de una hendidura en la laringe posterior, que
puede tener distinta amplitud. Se origina por un déficit en
la fusién de la membrana entre el eséfago y el eje laringo-
traqueal. Puede presentarse de forma aislada, aunque suele
asociar anomalias en otros sistemas o formar parte de un
sindrome polimalformativo.

La clasificacién mds utilizada es la de Benjamin e Inglis,
en la que se distinguen cuatro tipos (Fig. 4):
¢ Tipo I: hendidura interaritenoidea supraglética que se

extiende hasta las cuerdas vocales.

* Tipo II: hasta el extremo inferior del cricoides.

e Tipo III: hacia la trdquea cervical.

* TipoIV: haciala trdquea tordcica y, ocasionalmente, hacia
un bronquio principal.

Las de tipo I y II presentan sintomatologfa muy inespe-
cifica, como episodios de tos, broncoaspiracién y neumonias
de repeticion. Las de tipo III-IV cursan con disnea y dificul-
tades en la ingesta desde el nacimiento.

Su diagnéstico requiere de un alto indice de sospecha, y
suele realizarse de manera tardfa en la mayorfa de casos. Un
esofagograma muestra el paso de contraste hacia la laringe
y trdquea, aunque no constituye un signo patognomaénico.
La broncoscopia rigida constituye la prueba de eleccién para
su diagnéstico, durante la exploracion se puede observar
el paso del endoscopio de la luz laringotraqueal a la farin-
goesofdgica. También nos permite medir la longitud de la
hendidura, lo que determinard la técnica de reparacién mds
adecuada. Dada la frecuente asociacion de otras anomalias
se debe realizar una evaluacion sistemdtica, que debe incluir
una consulta genética, ecografia cardiaca y renal, radiografia
de columna vertebral y TC toracoabdominal®10.

El enfoque del tratamiento depende completamente de la
longitud de la hendidura. Antes de la cirugia, es importante
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realizar tratamiento médico con el fin de prevenir las infec-
ciones pulmonares y disminuir la posibilidad de aspiracién.
Con estas medidas muchas hendiduras de tipo I se mantie-
nen asintomaticas y no precisan de tratamiento quirtrgico.
Para las hendiduras de tipo I que no respondan al manejo
conservador, las de tipo Il y para casos seleccionados de tipo
11, se debe considerar la reparacién endoscépica mediante
sutura directa. La mayoria de las hendiduras de tipo IIl y
de tipo IV se tratan con procedimientos abiertos, mediante
cierre con ayuda de injertos(.

PATOLOGIA TRAQUEAL

Traqueomalacia

Es una anomalfa relativamente comtin del tracto respira-
torio superior caracterizada por un colapso dindmico de la
trdquea durante la respiracién, que produce una obstruccion
de las vias respiratorias. Puede ser congénita o adquirida, e
involucrar a toda la trdquea o solo un segmento.

La traqueomalacia congénita es la anomalia traqueal
congénita mds comun, y se debe a un desarrollo anémalo
de los cartilagos traqueales que genera una debilidad en
la pared traqueal. Puede encontrarse aislada o asociada a
otras anomalias de las vias respiratorias. La forma adquiri-
da es mds frecuente, y ocurre en una trdquea normalmente
desarrollada, secundaria a una lesién traumadtica (repara-
cion fistula traqueoesofdgica, traqueotomia), compresion
externa (anillos vasculares, tumores tordcicos), infeccioén o
inflamacién.

Los sintomas comprenden estridor, dificultad respira-
toria, disnea, episodios de apnea e infecciones constantes,
como bronquitis o0 neumontfa. La broncoscopia con ventila-
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Figura 4. Clasificacién de Ben-
jamin e Inglis de las hendidu-
ras laringotraqueales. Fuente:
Monnier P. Laryngeal and Tra-
cheal Clefts. En: Monnier P, ed.
Pediatric Airway Surgery. Berlin:
Springer; 2011. p. 147-56.

Figura 5. Aortopexia mediante técnica abierta.

cién espontdnea es la herramienta diagndstica de eleccion.
La TC o la RMN pueden ser ttiles para definir la etiologfa,
sobre todo cuando es secundaria a compresién extrinseca('?.

Los nifios con grados menores de colapso de la via aérea
pueden ser tratados de manera conservadora, ya que la
mayorfa mejoran espontdneamente entre los 6 y 12 meses,
a medida que aumenta el calibre de las vias respiratorias y
se desarrolla el cartilago. Sin embargo, aquellos pacientes
que permanecen con sintomas graves requieren tratamientos,
que incluyen la farmacoterapia, la ventilacién con presién
positiva y la cirugfa. Entre las opciones quirtrgicas la aor-
topexia constituye en la actualidad la mejor técnica para el
manejo de los casos severos (Fig. 5). Consiste en una fija-
cién de la pared anterior de la aorta a la cara posterior del
esterndn, consiguiendo con ello una elevacién de la pared
anterior de la trdquea, con disminucién del colapso. Otras



opciones disponibles son la traqueoplastia y la colocacién de
stent. No obstante, dada la complejidad de estos pacientes,
se debe realizar una valoracién exhaustiva y un tratamiento
individualizado, segtin la etiologfa encontrada y las carac-
teristicas del proceso.

Atresia traqueal

La atresia o agenesia traqueal es un trastorno raro,
generalmente letal, que consiste en una ausencia parcial o
completa de la trdquea por debajo de la laringe. El tracto
respiratorio inferior a menudo estd conectado al tracto gas-
trointestinal a través de una fistula tréqueo o broncoesofégi-
ca distal. De manera habitual, presenta otras malformaciones
congénitas, especialmente a nivel cardiaco, gastrointestinal y
genitourinario. La supervivencia después del parto depende
de un diagnéstico rdpido y de la presencia de fistula, que
permita una intubacién esofdgica. El diagnéstico prenatal
es raro, lo que unido a su baja incidencia, determina una
elevada tasa de mortalidad postnatal. El diagndstico de
atresia debe sospecharse ante un recién nacido con dificul-
tad respiratoria sin llanto audible y bloqueo mecanico que
impide la intubacién(4.

Estenosis traqueal

Aligual que ocurre con la estenosis subgldtica, podemos
dividir la estenosis traqueal en congénita y adquirida.

La estenosis traqueal congénita es una anomalfa infre-
cuente, que se caracteriza por la presencia de anillos traquea-
les completos que determinan una luz traqueal estrecha y fija.
En la trdquea normal, los anillos cartilaginosos estdn incom-
pletos y tienen forma de herradura. En el 69% de los casos
asocian una anomalia cardiovasculat, siendo la mds frecuente
la arteria pulmonar izquierda aberrante. En general, los sin-
tomas comienzan unos pocos dias después del nacimiento y
dependen del grado de la estenosis més que de la longitud del
segmento afectado. La prueba de eleccién para el diagnéstico
es la broncoscopia rigida. La TC o RMN son esenciales para
estudiar las malformaciones vasculares asociadas(®.

La indicacién quirtdrgica depende de la presencia de
sintomas respiratorios. Existe controversia sobre la cirugfa
en pacientes que presentan sintomas leves, ya que algunos
estudios han demostrado que el crecimiento del didmetro
traqueal a lo largo de los afios podria reducir los sintomas.
En los casos con clinica respiratoria grave, sobre todo aqué-
llos que engloban un segmento largo de la trdquea, la cirugfa
mediante traqueoplastia de deslizamiento es la técnica de
eleccién. En presencia de anomalias vasculares asociadas
la reparacién de esta debe realizarse en el mismo acto qui-
rargicoe),
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La incidencia de estenosis traqueal adquirida es muy
baja en la poblacién pedidtrica y responde a multiples cau-
sas, siendo la estenosis postintubacién y la secundaria a tra-
queotomia las mds frecuentes. Otras posibles son: cirugia
reconstructora de la via aérea, enfermedades infecciosas
(tuberculosis, histoplasmosis), enfermedades sistémicas
(enfermedad de Wegener). Cuando aparece sin una causa
reconocible se denomina idiopatica.

El tratamiento depende del grado de afectacién clinica,
de la etiologia de la misma y del tipo morfoldgico de la
lesién. Dada la gran variedad de causas existe cierta con-
troversia en cuanto al tipo de tratamiento mas adecuado en
cada caso. De manera general, en las de tipo inflamatorio y
las secundarias a intubacién, donde la pared traqueal estd
integra, la combinacién de tratamiento médico con las técni-
cas endoscépicas (reseccion con laser, dilatacién y colocacion
de proétesis traqueo bronquiales) pueden ser muy eficaces.
Para aquéllas con distorsién de la estructura cartilaginosa de
la pared traqueal, la reseccién quirtirgica con anastomosis
término-terminal es el tratamiento de eleccion”.

Fistula traqueoesofagica

La fistula traqueoesofdgica aparece principalmente en el
contexto de una atresia de eséfago. En la clasificacién de las
atresias, la aparicién aislada de fistula se conoce como fistula
en “H”, y ocurre aproximadamente en el 4%.

La fistula sin atresia es dificil de identificar tanto clinica
como radiolégicamente. El diagndstico habitualmente se
realiza en los primeros afios de vida, tras episodios aspi-
rativos durante la alimentacién, neumonias de repeticién y
compromiso respiratorio asociado a distensién abdominal.
Los mejores métodos para confirmar el diagndstico son la
broncoscopia y el esofagograma‘®.

Una vez establecido el diagnéstico es necesario el tra-
tamiento quirtirgico, que se realiza normalmente mediante
abordaje cervical y ligadura de tracto fistuloso. En los tlti-
mos afios se han desarrollado distintas técnicas endoscépicas,
mediante inyeccién de sustancias sellantes, abrasién de la
mucosa, o combinacién de ambas, con resultados variables®.

CUERPOS EXTRANOS

La aspiracién de un cuerpo extrafio es un evento relati-
vamente frecuente en la edad pedidtrica, y constituye una
de las principales causas de mortalidad y morbilidad por
accidente. Ocurre con mayor frecuencia en nifios pequefios,
de entre 0y 4 afios de edad. Los cuerpos organicos, particu-
larmente los frutos secos, son los més documentados.
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La presentacién clinica varfa desde una obstruccién com-
pleta con hipoxia y compromiso cardiorrespiratorio, hasta
una obstruccién parcial con tos, sibilancias, babeo, estridor
y dificultad respiratoria. Sin embargo, los sintomas no espe-
cificos o la ausencia completa de estos no son inusuales. En
los casos de diagndstico tardio la presentacién tipica es la
bronconeumonia.

Para el diagndstico es importante realizar una buena
anamnesis con los padres, que a menudo describen un epi-
sodio tipico de atragantamiento, con tos repentina o asfixia.
En la auscultacién podemos encontrar sibilancias y atenua-
cién de los ruidos respiratorios. La radiografia de térax en
inspiracién y espiracién puede mostrar atrapamiento aéreo,
atelectasia y neumotérax, aunque ninguno de estos hallazgos
es patognomonico. La ausencia de hallazgos patolégicos en
la auscultacién y en la radiografia no descarta la presencia
de cuerpo extrafio, por lo que ante la sospecha de broncoas-
piracion debe realizarse una evaluacion endoscdpica de la
via aérea. La broncoscopia rigida es la técnica de eleccién
para la extraccién, y debe realizarse por personal entrena-
do y habituado a la técnica, dada su dificultad y posibles
complicaciones02D),
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Anomalias pulmonares congénitas y de la pared toracica
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RESUMEN

El propésito de este articulo es evaluar las lesiones con-
génitas pulmonares y de la pared tordcica que se pueden
detectar desde la etapa fetal hasta alcanzar el desarrollo adul-
to. Nos hemos centrado en las patologias mds prevalentes
en ambos campos: malformaciones pulmonares congénitas
aéreas (MPCA), secuestro broncopulmonar, enfisema lobar
congénito, atresia bronquial y quiste broncogénico, en cuanto
a las lesiones de parénquima pulmonar, y pectus excavatum,
pectus carinatum, pectus arcuatum y sindrome de Poland
en el grupo de lesiones de pared torécica.

Hemos evitado las descripciones casuisticas y las prolijas
explicaciones quirtdrgicas para centrarnos en la clinica y en
el manejo inicial de estas malformaciones.

Palabras clave: Anomalfas pulmonares congénitas;
Térax; Nifios; Pectus.

ABSTRACT

The aim of this study was to evaluate congenital lung
lesions and chest-wall deformities that can be diagnosed
from the fetal period until the adulthood. We focused on the
most prevalent lesions of each group: Congenital Pulmonary
Airway Malformation (CPAM), Bronchopulmonary Seques-
tration, Congenital Lobar emphysema, Bronchial Atresia and
Bronchogenic Cyst regarding to parenchymal lesions and

Pectus Excavatum, Carinatum and Poland’s Syndrome in
the group of wall defects.
We tried to avoid series description or surgical details in
order to highlight clinical issues and management decisions.
Key words: Congenital pulmonary anomalies; Thorax;
Children; Pectus.

LESIONES PULMONARES CONGENITAS

Las lesiones pulmonares son un grupo variado de ano-
malfas en el desarrollo del parénquima pulmonar y sus
anejos que se pueden presentar intratitero, en el periodo
neonatal o manifestarse ya en la vida adulta.

Todas estas malformaciones presentan patrones clinicos
y radiolégicos superponibles, lo que origina que, en muchas
ocasiones, el diagndstico definitivo solo se establezca con el
andlisis anatomopatolégico tras la reseccién.

Destacar el hecho que el ndmero de alveolos pulmonares
aumenta hasta los 2 afios y que el desarrollo pulmonar no
se completa hasta los 8-10 afios, por lo que las cirugfas de
reseccidn a estas edades muestran una recuperaciéon comple-
ta de la funcién pulmonar en la gran mayorfa de los casos(".

Malformacién pulmonar congénita de la via aérea (MPCA)

Estos defectos, anteriormente conocidos como malfor-
maciones adenomatoideas quisticas (MAQ), presentan una
baja prevalencia, quizds algo subestimada en los registros,
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de 1,08/10.000 fetos@. Son defectos del desarrollo pulmo-

nar que se diagnostican preferentemente en la época fetal

y dan lugar a malformaciones con componente quistico o

no quistico, con o sin elementos adenomatosos (de ahi el

cambio de denominacién cldsica de Stocker por la actual

MPCA, propuesta por el mismo autor)34.

Segtin el momento en el desarrollo del drbol bronquial en
que se produzca la alteracién (obstruccion o estenosis bron-
quial, isquemia, fallo en la morfogénesis de origen genético),
se originaran lesiones con mayor o menor afectacién de las
raices bronquiales.

De este modo, se definen 5 tipos de MPCAs:

e MPCA tipo 0. Displasia acinar con lesiones con estructura
bronquial. Muy raras e incompatibles con la vida.

* MPCA tipoI. Lesiones quisticas de 3-10 cm de didmetro
rodeadas de quistes mds pequefios. 65% de los casos.
Buen prondstico tras la cirugfa.

e MPCA tipo II. Quistes de mediano tamafio (2 cm)
rodeados de parénquima normal. 15% de los casos. El
pronéstico empeora porque asocia con frecuencia otras
malformaciones congénitas.

* MPCA tipo III. Apariencia adenomatosa/sélida con
quistes pequeios. < 5% de los casos. Asociado a polihi-
dramnios e hidrops.

e MPCA tipo IV. Lesiones hamartomatosas de origen alveo-
lar. Quistes de paredes finas. 1% de los casos. Asociada
a neumotdrax. Esta entidad se considera a nivel clinico
y anatomopatolégico como un blastoma pleuropulmo-
nar tipo I que evoluciona a formas mds agresivas con la
madurez® (Fig. 1).

Como ya se comentd, la deteccién de estas lesiones se rea-
liza en el periodo neonatal en casi nueve de cada diez casos.
En los casos de diagndstico tardio, la neumonia recurrente
es la forma mds frecuente de presentacién.

Tras el diagnostico de sospecha prenatal, la radiologia
de térax es mandatoria tras el alumbramiento, incluso en
nifios asintomaticos. El escéner de térax en ausencia de cli-
nica respiratoria puede demorarse hasta los 6-12 meses para
aproximar sus resultados a la fecha de cirugfa.

En cualquier caso, la tomografia no es 100% diagnéstica
de estas lesiones y solo el anélisis anatomopatoldgico de los
especimenes permitird diferenciarlas de un secuestro, un
enfisema lobar congénito o un quiste broncogénico®.

Los recién nacidos con MPCA pueden desarrollar clinica
respiratoria aguda que precise una cirugfa urgente, por lo
que el parto de estos nifios deberia realizarse en hospitales
con servicio de cirugfa pedidtrica capacitados para tal fin.

Para los pacientes no sintomaticos, existe consenso de
proponer la cirugifa de reseccién (lobectomia o segmentecto-
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Figura 1. TC de lactante de 3 meses con MPCA tipo IV (blastoma
pleuropulmonar tipo I). Grandes quistes de paredes finas en 16bulo
superior de pulmén derecho.

mia, por via abierta o toracoscépica) en los primeros meses
de vida, para aprovechar el crecimiento pulmonar que tiene
lugar en esta época. Con esta estrategia, se trata de evitar las
complicaciones ulteriores (neumonias, malignizacion) des-
critas para este tipo de lesiones, que complican muy mucho
el manejo de estos nifios?.

Secuestro broncopulmonar

Estas lesiones infrecuentes se definen como una porcién
de tejido pulmonar normal, sélido o quistico, que no tiene
conexion con el drbol bronquial y cuya vascularizacién pro-
viene de la circulacién sistémica. Pueden situarse dentro del
parénquima pulmonar (intralobares) o fuera de él (extraloba-
res, con pleura visceral propia). En algunos casos, las lesiones
extralobares pueden situarse a nivel infradiafragmatico, por
lo que han de ser consideradas en el diagnéstico diferencial
de masas abdominales.

Dada la importancia del aporte vascular sistémico, la TC
con contraste es la exploracién bdsica para su diagnéstico y
para establecer el abordaje quirtrgico.

La complicacion infecciosa es tipica en los secuestros
intrapulmonares, pero no asf en los extralobares que pueden
permanecer asintomaticos hasta la vida adulta.

Dada la dificultad de establecer un diagnéstico diferen-
cial con las MPCAs y a la enorme complejidad que repre-
senta la extirpacion de estas lesiones una vez infectadas, se
recomienda la reseccion temprana de estas masas. Se han
comunicado casos aislados de embolizaciéon que adolecen
de resultados a largo plazo® (Fig. 2).



Figura 2. Secuestro pulmonar extralobar en lactante de 10 meses
(imagen toracoscopica).

Enfisema lobar congénito

Es una malformaci6n con una baja prevalencia (1/30.000
RN vivos) que se define por la presencia de una distension
alveolar con subsiguiente hiperaireacién y atelectasia pul-
monar circundante. De predominio masculino, suele afectar
al I6bulo superior izquierdo o medio derecho, aunque puede
extenderse a mds de un I6bulo.

Si bien su diagnéstico suele ser prenatal y su presen-
tacion neonatal, se han descrito casos de diagndstico mds
tardio, ya en la edad escolar.

Al margen del diagnéstico prenatal, la radiologia simple
de térax enfoca el diagnéstico que se completa con la tomo-
graffa.

Importante su diagndstico diferencial con el neumotérax,
ya que la insercién de un tubo de térax en estos pacientes
resulta catastréfica; debemos fijarnos en la presencia o no de
patrén broncovascular en todas las imdgenes radiolucentes
de térax en nifios antes de realizar cualquier puncién®.

Atresia bronquial

Se trata de una entidad congénita rara que se caracteriza
porque una obstruccién de un bronquio lobar, segmentario o
distal se sigue de un mucocele y de una hiperinsuflacién peri-
férica a través de los poros de Kohn y canales de Lambert.

Ha de establecerse el diagnéstico diferencial con todas
las entidades que, potencialmente, puedan ocluir el drbol
bronquial, tales como anillos vasculares, cuerpos extrafios
o tumores. El diagndstico, por ello, se establece mediante la
combinacién de TC con contraste y broncoscopia.

Dado que se trata de una malformacién de etiologfa pro-
bablemente isquémica y de evolucién benigna, el tratamien-
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to resectivo se reserva ante la apariciéon de complicaciones
infecciosas, extirpando el drea pulmonar excluida de la via
aérea (lobectomia o segmentectomia).

Quiste broncogénico

En puridad, no se trata de una lesién de parénquima
pulmonar sino de una lesién quistica derivada del intestino
primitivo que, por su elevada prevalencia (se trata de la
masa quistica mds frecuente en el mediastino neonatal), entra
a formar parte del diagnéstico diferencial con las lesiones
quisticas arriba descritas(.

Pueden presentar comunicacién con la via aérea y, en una
quinta parte de los casos, se localizan dentro del parénquima
pulmonar, sobre todo en los 16bulos inferiores.

Estdn formados por una estructura bien delimitada de
paredes finas, con epitelio columnar productor de moco y,
en ocasiones, la pared presenta islas cartilaginosas.

La clfnica es secundaria a la compresién de estructu-
ras vecinas, neumotdrax o a la infeccién del parénquima
circundante. El diagnéstico radioldgico suele incluir una
tomografia y el tratamiento es exerético.

ANOMAL{AS DE PARED TORACICA

Pectus excavatum

Esta frecuente entidad ya fue descrita en el siglo XVI
por Bauhinus, presenta un componente genético variable
y muestra una elevada prevalencia (8 de cada 100 nacidos
vivos).

Con predominio masculino (3:1), se describe como una
alteraci6n de los cartilagos costales que determina un hun-
dimiento variable de la cara anterior del térax(.

La indentacién intratordcica de esternén y costillas
determina una mala movilizacién de los mismos durante
la inspiracién, con reduccién de los voltiimenes respirato-
rios y compresién del propio parénquima pulmonar. A nivel
cardiaco, se produce un desplazamiento hacia la izquierda
del corazén con compresion del ventriculo derecho y des-
plazamiento del tabique interventricular, disminuyendo la
precarga y provocando un aumento de la frecuencia cardiaca
y regurgitacion valvular.

En conjunto, se produce una disminucién en la capacidad
de oxigenar la sangre arterial que se traduce en una intole-
rancia al esfuerzo, habitualmente el primer sintoma de estos
pacientes. No es infrecuente el dolor tordcico y no debemos
desdefiar las consecuencias psicoldgicas que la alteracién de
la imagen corporal de estos chavales comporta, particular-
mente en el periodo adolescente(!2.
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Figura 3. Pectus excavatum intervenido por técnica de Nuss
mediante la colocacién de dos barras de Lorenz.

Figura 4. Pectus arcuatum en nifia de 5 afios.

El seguimiento clinico estrecho y las mediciones externas
del térax (incluidas medidas digitales en 3D) constituyen la
base del diagndstico, que se completa con una TC de térax
en los casos en que se prevea una correccién quirtirgica para
conocer los indices de hundimiento y de asimetria de la
pared tordcica. El estudio cardioldgico es mandatorio en los
casos severos y las pruebas de funcién pulmonar presentan
escasa utilidad en la préctica clinica diaria.

Desde finales del siglo pasado, las técnicas minimamente
invasivas de correccién (técnica de Nuss) han sustituido a la
cirugfa resectiva abierta convencional y arrojan excelentes
resultados funcionales y cosméticos. Se han empleado diver-
sos métodos de tracci6n esternal (magnéticos, por succién)
con discretos resultados a largo plazo® (Fig. 3).

Pectus carinatum

Se trata de una entidad infradiagnosticada en nuestro
medio, con una prevalencia y proporcién intersexo simi-
lar a la del pectus excavatum. En este caso se produce un
avance de la cara anterior del térax por la deformidad de
los cartilagos costales.

En ocasiones, la tabla esternal se encuentra normopo-
sicionada y se produce una deformidad exclusiva de los
cartilagos costales o las costillas; en estos casos preferimos
usar la denominacién “protrusion costal” y delimitar bien
la extension del defecto.

Destaquemos que, como en el caso del excavatum pero
mds marcado esta entidad, las mujeres pueden presen-
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tar una hipoplasia mamaria asociada que puede requerir
correccion.

El diagnéstico es eminentemente clinico y las fotografias
convencionales, con mediciones externas de la caja tordcica
y de las presiones de correccién del defecto, suelen ser todo
lo necesario para determinar el grado de deformidad y para
su seguimiento.

El tratamiento se plantea de forma escalonada, partien-
do del fomento de las actividades aerébicas, las maniobras
de compresion esternal, las ortesis de compresién estdtica,
los sistemas de compresion dindmica del térax, la cirugfa
minimamente invasiva y la cirugfa abierta(¥. De todos ellos,
destacaremos los sistemas de compresién dindmica que han
revolucionado el abordaje de estos pacientes con excelentes
resultados funcionales y cosméticos.

Pectus arcuatum

Se trata de la menos frecuente y conocida de las alte-
raciones esternales. Se caracteriza por la presencia de un
esternén corto, con forma de “S” itdlica con prominencia en
su mitad superior y hundimiento en la inferior, debido a la
fusién prematura de la unién manubrio-esternal. Si asocia
alteraciones cardiacas, estarfamos en presencia de un sin-
drome de Currarino-Silverman.

La correccién quirtrgica abierta con esternotomia es
la Ginica técnica terapéutica aplicable a estos pacientes, al
margen de las alteraciones cardiacas que puedan asociar(®
(Fig. 4).



Sindrome de Poland

Esta entidad rara con base genética afecta a una de cada
30.000 personas y se caracteriza por defectos en la muscu-
latura pectoral (mayoritariamente agenesia de pectoral
mayor), en las costillas y en los miembros superiores ipsi-
laterales (simbraquidactilia), con predominio derecho. La
asociacion de estas anomalfas es variable en gravedad y
extensién, por lo que su clasificacién resulta compleja®).

Esta variabilidad fenotipica hace que el diagndstico, en
ocasiones, se realice mds alld de la adolescencia, en particular
en lo que afecta al desarrollo mamario.

La cirugfa se orienta a corregir los defectos de pared que
permitan una correcta funcién pulmonar y a solventar la
alteracién de la norma corporal que este sindrome comporta.
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RESUMEN

La patologia quirtirgica hepatobiliar en la infancia posee
una gran relevancia debido a la repercusion que presenta en
los nifios afectados, razén por la que el correcto conocimiento
de la misma se correlaciona con un diagndstico temprano y
un manejo oportuno que redunda en beneficio para nues-
tros pacientes. La presente revision es una actualizacién
centrada en las cuatro principales patologias hepatobilia-
res pedidtricas. En primer lugar, se considera la atresia de
vias biliares (AVB), que es la causa quirtrgica mds comdn
de enfermedad colestdsica neonatal y la primera indicacién
de trasplante hepdtico infantil. Es de resaltar la evolucién
en el concepto de la AVB en la tltima década, que reciente-
mente se ha definido como un fenotipo caracterizado por
la obliteracion o ausencia de las vias biliares extrahepaticas,
asociado a una alteracién en la formacién de los conductos
biliares intrahepéticos, que puede deberse a multiples etio-
logfas. En segundo lugar, se revisa la dilatacion de la via
biliar extrahepética y /o intrahepatica, que afecta con mayor
frecuencia al colédoco, conocida como quiste de colédoco. Se
hace énfasis en su clasificacién anatémica y etiol6gica, en el
papel relevante de la colangiorresonancia en la evaluacion
preoperatoria de la lesién y en el tratamiento oportuno en
funcién del tipo de dilatacién y de la condicién clinica del
nifio. En tercer lugar, se analiza el incremento de la presién
del sistema venoso portal, denominado como hipertensién
portal. Dicho aumento de presién puede encontrar su origen

en una obstruccion venosa a nivel prehepético, hepdtico y
posthepatico. Se destaca la singularidad de la hipertensién
portal en la infancia que, a diferencia de los adultos, mues-
tran una gran proporcién de pacientes con una causa prehe-
patica, los cuales desarrollan hiperesplenismo y hemorragia
secundaria a varices esofagogdstricas con mayor frecuencia,
pero con una baja mortalidad atribuible a dicha hemorragia
y ausencia de progresién a cirrosis hepatica. Finalmente, se
habla de la litiasis biliar en la infancia, destacando el amplio
espectro clinico que presentan los nifios afectados y la varie-
dad en la composicién de los cdlculos biliares en pediatria,
remarcando las estrategias terapéuticas a seguir en cada caso.

Palabras claves: Patologia hepatobiliar pedidtrica; Atre-
sia de vias biliares; Quiste de colédoco; Hipertensién portal;
Colelitiasis.

ABSTRACT

Pediatric hepatobiliary surgery pathology is of great
relevance due to its repercussion in the affected children.
For this reason, correct knowledge about it is correlated with
an early diagnosis and pertinent management that results
in a benefit for our patients. This review is an update focu-
sed on the four main pediatric hepatobiliary pathologies.
Bile duct atresia (BVA) is considered in the first place, this
being the most common surgical cause of neonatal choles-
tatic disease and the first indication of child liver transplant.
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CLASIFICACION ETIOLOGICA DE LA ATRESIA DE ViAS BILIARES.

Grupo I (10%): sindrome de AVB con
malformacion esplénica (BASM, del inglés, biliary
atresia splenic malformation)

AVB asociada a poliesplenia o asplenia, anomalias cardiacas, vena porta
preduodenal, ausencia de vena cava y situs inversus. Vesicula biliar atréfica con
colédoco ausente

Grupo II (5-10%): atresia biliar quistica

Conductos biliares extrahepéticos obliterados con una pequefia degeneracién

quistica de 2 cm a nivel de la placa portal. Suele detectarse prenatalmente
alrededor de las 18 semanas

Grupo III (10%): atresia biliar asociada a [gM-CMV  AVB asociada a anticuerpos IgM para citomegalovirus. Suelen tener un
diagnéstico tardio

Grupo IV (70-80%): atresia biliar aislada

Posible lesion biliar tardia en el periodo fetal

The evolution in the concept of BVA in the last decade should
be emphasized, which has recently been defined as a phe-
notype characterized by the obliteration or absence of the
extrahepatic bile ducts, associated to an alteration in the
formation of the intrahepatic bile ducts, which can be due
to multiple etiologies. In the second place, dilatation of the
extrahepatic and / or intrahepatic bile ducts, that with greater
frequency affects the choledoch, known as choledochal cyst,
is reviewed. Emphasis is placed on their anatomical and
etiological classification, on the relevant role of the cholan-
gioresonance in the pre-operative evaluation of the lesion
and on the pertinent treatment based on the type of dilata-
tion and on the clinical condition of the child. In the third
place, an analysis is made of the increase of the pressure of
the portal venous system, called portal hypertension. Said
increase in pressure can originate in a venous obstruction on
the prehepatic, hepatic or post-hepatic level. The singularity
of portal hypertension in children stands out which, on the
contrary to in adults, shows a large proportion of patients
with a prehepatic cause, these developing hypersplenism
and hemorrhaging secondary to esophagogastric varices
more frequently. However, they have a low mortality attri-
butable to said hemorrhaging and absence of progression
to hepatic cirrhosis. Finally, mention is made of gallstones
in children, stressing the wide clinical spectrum that the
affected children have and the variety in the composition
of the gallstones in pediatrics, emphasizing the therapeutic
strategies to follow in each case.

Key words: Pediatric hepatobiliary pathology; Bile duct
atresia; Choledoch cyst; Portal hypertension; Cholelithiasis.

ATRESIA DE VIAS BILIARES

La atresia de vias biliares (AVB) es en la causa quirdr-
gica mds comtn de enfermedad colestdsica neonatal y la

primera indicacién de trasplante hepatico infantil, dado
que su evolucién natural conlleva a fibrosis hepdtica pro-
gresiva y cirrosis. Recientemente se ha definido como un
fenotipo caracterizado por la obliteracién o ausencia de las
vias biliares extrahepéticas, asociada a una alteracion en
la formacién de los conductos biliares intrahepdticos, que
puede deberse a multiples etiologfas. Este es un concepto
novedoso divulgado por el profesor Mark Davenport, ya
que remarca el hecho de que no es una tnica enfermedad
debida a una causa exclusiva y con una respuesta definida al
tratamiento, sino una colangiopatia panductular que afecta
a la via biliar intrahepética y extrahepdtica, producida por
la confluencia de diversas etiologfas(®). La AVB presenta una
acentuada variacién en su incidencia, con alrededor de 1
caso en cada 14-20.000 neonatos en Europa y América del
Norte, 1 en 9.640 en Japén, 1 en 5.000 en Taiwdn y 1 en 3.124
en la Polinesia francesa.

Esta variabilidad etiol6gica ha llevado al profesor Daven-
port a definir 4 grupos de AVB (Tabla I). Estos grupos indi-
can dos posibles periodos de desarrollo de la AVB. En el
primero, la alteracién se originaria en el periodo prenatal,
ya sea embrionario (entre la 3" a 6* semana de gestacién),
como en el caso del sindrome BASM (del inglés, biliary atresia
splenic malformation), en el cual se encuentra ausencia del
colédoco y atrofia de la vesicula biliar, o fetal (a partir de la
semana 11 en la cual ya se presenta drenaje biliar hacia el
intestino fetal), como ocurre en la atresia biliar quistica, en
la que se puede hallar contenido bilioso en la dilatacién de
la via biliar rudimentaria. En el segundo, la patogénesis se
originarfa en el periodo perinatal, posiblemente a causa de
un factor desencadenante, como es el caso de una infeccién
viral, que induce una respuesta inflamatoria progresiva que
lesiona tempranamente la via biliar, tal y como sucede con
la AVB asociada a CMV.

Macroscépicamente la AVB puede clasificarse en 3 tipos
definidos por la Sociedad Japonesa de Cirugfa Pedidtrica
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TaBLAII.  CLASIFICACION ANATOMICA DE LA ATRESIA DE ViAS
BILIARES.
Tipo I (5%) Obliteracién del colédoco (vesicula biliar
normal con bilis en su interior)
Tipo II (3%)

A Obliteracién del conducto hepdtico comiin
(conductos biliares hepaticos derecho e
izquierdos permeables)

B Obliteracién del conducto hepdtico comiin
y del colédoco (conductos biliares hepdticos
derecho e izquierdos permeables)

Tipo III (>90%) Obliteracién de toda la via biliar

extrahepética hasta la placa portal (puede
presentarse un mucocele de la vesicula biliar
y el colédoco puede estar ausente)

(Tabla II), en funcién del sitio de aparicién de la oclusién
en la via biliar extrahepdtica (colédoco, conducto hepdti-
co comun o placa portal, entendida esta como el sitio de
entrada de los conductos hepdticos derecho e izquierdo en
el parénquima hepatico).

La descripcién inicial de la atresia de vias biliares del afio
1817 por el doctor John Burns de la Universidad de Glasgow
y la posterior presentacién por el doctor John Thompson en
el Diario Médico de Edinburgh en 1891, define esta como la
obliteracién congénita de los conductos biliares extrahepdti-
cos. El doctor William Ladd del Boston Children’s Hospital fue
el primero en efectuar la correccién quirtrgica exitosa, en el
afio de 1928, en un paciente con atresia de vias biliares en el
que encontrd conductos biliares proximales susceptibles de
anastomosis intestinal. No obstante, la mayorfa de intentos
posteriores estuvieron abocados al fracaso dado que en una
vasta cantidad de pacientes no se encontraban conductos
biliares permeables para efectuar dicha anastomosis. Ello
conllevé a la divisién entre “AVB corregible” y “AVB no
corregible”. No obstante, el gran aporte del profesor Morio
Kasai en el afio 1959 al idear la técnica de la exéresis radi-
cal de la via biliar atrésica, diseccién de la placa portal y
anastomosis portoentérica (operacién de Kasai), permiti6
derrumbar el hito de la “AVB no corregible”.

La presentaci6n clinica habitual de la AVB es ictericia
persistente, coluria, acolia y hepatomegalia, de forma que en
todo neonato con ictericia que perdure mds de dos semanas
es mandatorio valorar la posibilidad de una hiperbilirru-
binemia a expensas de la fraccién directa®, en cuyo caso
debe considerarse seriamente una AVB, presente en un 34
a 42% de los pacientes con colestasis neonatal®. Algunos
lactantes pueden presentar tardfamente fallo de medro por
mala absorcién de grasas, déficit de vitaminas liposolubles,
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Figura 1. Ecografia hepatobiliar en lactante con atresia de vias
biliares que muestra signo del tridngulo portal hiperecogénico.

sangrado secundario a déficit de vitamina K y esplenome-
galia y ascitis secundaria a hipertension portal. Ante la sos-
pecha clinica debe efectuarse una ecografia hepatobiliar,
idealmente tras 8 a 12 horas de ayuno, en la que se puede
encontrar el signo del cordén triangular hiperecogénico
(Fig. 1), debido a la fibrosis de la placa portal, y una atrofia
o ausencia de la vesicula biliar o un quiste a nivel del hilio
hepitico sin dilatacién de la via biliar. No obstante, no debe
olvidarse que en hasta un 20% de los casos puede hallarse
una vesicula biliar de aspecto normal. Se pude efectuar ade-
mds una gammagraffa hepatobiliar con dcido iminodiacético
en la que se busca una ausencia de paso del radiois6topo
al intestino (Fig. 2), no obstante este hallazgo es inespe-
cifico dado que puede estar presente en otras causas de
colestasis neonatal. Una buena alternativa en la actualidad
radica en la realizacion de una colangiorresonancia en la
que se debe comprobar una falta de visualizacién de la via
biliar extrahepética. El gold standard diagndstico estriba en
la demostracién directa de una via biliar obliterada, lo cual
se puede efectuar mediante colangiograffa intraoperatoria,
aunque algunos centros efectiian una colangiografia retré-
grada endoscépica (CPRE) como alternativa®. La biopsia
hepética permite también un diagnéstico preciso, se suele
efectuar en la valoracion preoperatoria o en el mismo acto de
la colangiografia intraoperatoria y muestra como hallazgos
tipicos proliferacién de conductillos biliares y fibrosis portal
con ausencia de fibrosis sinusoidal.

Algunos neonatos pretérminos con hiperbilirrubinemia
directa pueden tener como causa poco frecuente una atresia
de vias biliares. Este grupo de pacientes pretérminos suelen
presentar un diagnéstico tardio debido a que se atribuye
inicialmente la ictericia persistente a otras causas, tales como
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Figura 2. Gammagrafia hepatobiliar con 4cido iminodiacético en
lactante con atresia de vias biliares que revela ausencia de paso
del isétopo al duodeno.

nutricién parenteral prolongada, inmadurez metabdlica
hepética, sepsis, entre otros. Por tal razén, en un neonato
pretérmino con ictericia prolongada, hiperbilirrubinemia
a expensas de la fraccién directa y hallazgos ecograficos
anormales en la ecografia hepatobiliar debemos descartar la
presencia de una atresia de vias biliares. De igual forma, los
pretérminos con ABV suelen presentar con mayor frecuencia
el sindrome BASM en comparacién con los neonatos a tér-
mino (hasta en un 33%), asi como una mayor concurrencia
de malformaciones asociadas del tipo atresia de duodeno o
de patologfa materna, como preeclampsia y diabetes gesta-
cional®. Los casos sefialados en gemelos no muestran una
concordancia del fenotipo de AVB, lo que pone de mani-
fiesto la importancia de los fendmenos epigenéticos en el
desarrollo de la enfermedad. Paradgjicamente, aunque este
grupo de pacientes presenta una mayor edad al momento
de la cirugia (65 dfas en la serie del King’s College Hospital),
muestra una puntuacién de Ishak y un valor de APRi al
diagnéstico, ambos marcadores de fibrosis hepética, inferior
al grupo de neonatos a término junto con resultados simi-
lares en términos de porcentaje de resolucién de la ictericia
y supervivencia de higado nativo.

El tratamiento de AVB es quirtirgico y escalonado, optan-
dose como primera medida por la conservacién del higado
nativo mediante una intervencién de Kasai (reseccién de via
biliar extrahepdtica obliterada con anastomosis de la placa
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portal a un asa yeyunal en Y de Roux), seguida de trasplante
hepético en pacientes en los que no se obtiene mejoria de la
ictericia o se encuentra progresién de la enfermedad (afec-
tacion biliar intrahepdtica continua con fibrosis y cirrosis
secundaria). La supervivencia actual sumando estas dos
estrategias quirtdrgicas es del 90% de los pacientes. Debe
tenerse en cuenta que el diagndstico y la intervencién quirtr-
gica tempranas antes de los 60 dias de vida se correlacionan
con mejores resultados en términos de supervivencia y pre-
servacion de higado nativo®. En este sentido, el cribado de la
AVB, mediante el empleo de la carta de color de las heces o
la determinacion de los niveles séricos de bilirrubina, es una
herramienta de gran utilidad que ha demostrado favorecer
el diagndstico y tratamiento tempranos®. En consonancia
con el tratamiento quirtrgico debe instaurarse un manejo
adyuvante postoperatorio mediante profilaxis antibiética
como minimo durante un afio para disminuir el riesgo de
colangitis, dcido ursodesoxicélico y fenobarbital para favo-
recer el flujo biliar, nutricién hipercaldrica con triglicéridos
de cadena media y vitaminas liposolubles. Los corticoides
intravenosos poseen un doble efecto antiinflamatorio y pro-
motor del flujo biliar, razén por la que se emplean tras la
intervencién de Kasai; sin embargo, no existe un nivel de
evidencia claro a favor de su uso®, dado que dosis altas pare-
cen mejorar la resolucion de la ictericia, pero sin un efecto
sostenido y sin una influencia directa en la supervivencia
del higado nativo.

QUISTE DE COLEDOCO

La dilatacion de la via biliar extrahepdtica y/o intra-
hepética, que afecta con mayor frecuencia al colédoco, se
conoce como quiste de colédoco. Presenta una incidencia
variable a nivel mundial, siendo 1 en cada 13.000 en Asia
frente a 1 en 100.000 en Europa y América, y es mds comtn
en nifias (razon 3,2 a 1). En su definicion debe tenerse en
cuenta los valores de didmetro normal del colédoco en
pediatria (Tabla III), dado que cualquier valor por encima
de dichos rangos debe considerarse como anormal. Todani
estableci6 en 1977 la clasificaciéon cominmente empleada
de los quistes de colédoco, siendo los tipos I y IV los que
constituyen alrededor del 90% de los casos (Tabla IV). Se
ha descrito, ademds de los tipos de Todani, la forma frustra
de quiste de colédoco, consistente en una anomalia de la
union bilioprancredtica (conducto comtin mayor de 7 mm
de longitud en los nifios y que no se encuentra rodeado en
su totalidad por el esfinter de Oddi) con o sin dilatacién
de la via biliar®.
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TABLA III. DIAMETRO DEL COLEDOCO EN LA INFANCIA.

Rango de edad en afios Rango de didmetro en mm

0-3 2-4
4-6 2-4
6-8 2-6
8-10 2-6
10-12 3-6
12-14 3-7

TABLA IV. CLASIFICACION ANATOMICA DE LOS QUISTES DE

COLEDOCO.
Tipo I (80%)
A Dilatacién quistica del colédoco
B Dilatacién fusiforme del colédoco
Tipo II (2%) Diverticulo de colédoco
Tipo Il (2%)  Coledococele (dilatacién de porcion terminal
del colédoco a nivel del duodeno)
Tipo IV (15%)
A Muiltiples quistes en via biliar extrahepética e
intrahepdtica
B Multiples quistes solo en via biliar
extrahepética
Tipo V (1%) Multiples quistes solo en via biliar

intrahepética de forma focal o difusa
(enfermedad de Caroli)

Desde el punto etiolégico, el quiste de colédoco puede
ser congénito o adquirido. En los casos congénitos existe una
dilatacién de la via biliar extrahepdtica al nacimiento, que
puede originar un debut clinico en el periodo neonatal 0 en
la lactancia con masa abdominal e ictericia. En los pacientes
con quistes adquiridos, existe de base una anomalfa de la
unién biliopancredtica que condiciona un reflujo de secre-
ciones pancredticas al colédoco y produce una inflamacién
crénica del mismo, con debilidad de la pared y dilatacién
secundaria, situacion que suele propiciar una presentacién
clinica mds tardfa con dolor abdominal crénico, ictericia y
episodios de pancreatitis recurrente. Otras complicaciones
que pueden presentarse son perforacién del quiste con peri-
tonitis biliar secundaria, colangitis, barro biliar o coledoli-
tiasis con obstruccién secundaria y degeneracién maligna
que suele aparecer en la edad adulta (incidencia de 0,42%
antes de los 18 afios versus 11,4% en adultos).
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Figura 3. Ecografia hepatobiliar con hallazgo de dilatacién del
colédoco en paciente con quiste del colédoco.

Figura 4. Colangiorresonancia en paciente con quiste de colédoco
fusiforme tipo Ib.

El estudio diagndstico del quiste de colédoco se basa fun-
damentalmente en las pruebas de imagen que certifiquen la
dilatacién de la via biliar, el grado de inflamacién del quiste
y la localizaci6n y relaciones anatémicas del mismo. Para
tal fin, la ecografia hepatobiliar (Fig. 3) es la herramienta
inicial que identifica la dilatacién del colédoco, la extension
y localizacion de dicha dilatacién y el grosor de la pared del
conducto biliar afectado. Por su parte, la colangiorresonancia
(Fig. 4) es el examen de eleccién para definir con precisién
la anatomia del quiste de colédoco y verificar la presencia
de una anomalia de la unién biliopancredtica (sensibilidad
del 70-100% y especificidad del 90 al 100%). Otra alternativa



mds invasiva radica en la colangiopancreatograffa retrégrada
endoscépica, que, aunque define con claridad la anatomia
del quiste y la unién biliopancredtica, puede presentar com-
plicaciones serias, tales como perforacién duodenal o biliar,
pancreatitis y hemorragia, razén por la que debe conside-
rarse como una segunda eleccién o en situaciones en las que
se encuentre barro biliar o litiasis obstructivas del colédoco
susceptibles de manejo endoscdpico, en cuyo caso también
se puede recurrir a una colangiografia transparietohepdtica
con dilatacion del esfinter?. Finalmente, la colangiograffa
intraoperatoria debe tenerse en consideracién si persistiesen
dudas sobre la anatomfa de la unién biliopancreatica.

El tratamiento de eleccién en el quiste de colédoco es
quirdrgico, mediante una reseccién radical del quiste segui-
da de una anastomosis bilioentérica que puede ser del tipo
hepaticoyeyunostomia o hepaticoduodenostomia. El abor-
daje puede efectuase por via laparoscdpica o por cirugfa
abierta convencional. La anastomosis directa del quiste de
colédoco al duodeno o al yeyuno estd contraindicada dado
que no disminuye el riesgo de complicaciones. Previamente
al manejo quirtirgico debe tratarse con antibiéticos intrave-
nosos todo episodio de colangitis y administrarse vitamina
K en los casos que cursen con prolongacién del tiempo de
protrombina. En pacientes con inestabilidad hemodindmica
que cursen con peritonitis biliar o colangitis severa puede
realizarse de forma temporal un drenaje biliar percutdneo del
quiste. Las complicaciones derivadas de la cirugia pueden
ser tempranas (fistula biliar o pancreédtica, sangrado, obs-
truccion intestinal) o tardfas (colangitis, pancreatitis, dolor
abdominal crénico, estenosis de la anastomosis bilioentérica,
obstruccién intestinal, degeneracién maligna de las porcio-
nes residuales del quiste). Por su parte, los pacientes con
coledococele son susceptibles de manejo mediante esfinte-
rotomfa endoscdpica reseccién quirtirgica transduodenal
del quiste™ y aquellos casos que cursan con enfermedad
de Caroli focal pueden ser tratados con hepatectomia par-
cial, mientras que las formas difusas requieren trasplante
hepatico.

HIPERTENSION PORTAL

El incremento de la presién del sistema venoso portal
(superior a 10 mmHg) formado por la confluencia de las
venas mesentérica superior y esplénica, se conoce como
hipertensi6n portal. Dicho aumento de presién puede encon-
trar su origen en una obstruccién venosa a nivel prehepético
(trombosis en la vena porta o en la mesentérica superior),
hepatico (obstruccién a nivel presinusoidal, sinusoidal o

O. GOMEZ BELTRAN Y COLS.

TABLA V. CLASIFICACION ENDOSCOPICA DE LAS VARICES
ESOFAGICAS.

Grado 0 Ausencia de vdrices esofdgicas

Grado1 Dilatacién pequefia no tortuosa de las venas esofégicas

Grado 2 Dilatacién tortuosa de las venas esofdgicas que ocupa
menos de un tercio de la circunferencia esofagica

Grado 3 Dilatacién tortuosa de las venas esofégicas que
ocupa mds de un tercio de la circunferencia esofdgica

postsinusoidal) y posthepdtico (insuficiencia cardiaca con-
gestiva derecha o sindrome de Bud-Chiari)2. En los casos
de hipertension portal en la infancia, a diferencia de los
adultos, existe una gran proporcién de pacientes con una
causa prehepiética, los cuales desarrollan hiperesplenismo y
hemorragia secundaria a vdrices esofagogéstricas con mayor
frecuencia, pero con una muy baja mortalidad atribuible a
dicha hemorragia y una ausencia de progresion a cirrosis
hepética®.

La hipertensién portal se manifiesta clinicamente con
hiperesplenismo (esplenomegalia, leucopenia y tromboci-
topenia), ascitis y sangrado digestivo (hematemesis o mele-
nas) secundario a vérices gastroesofdgicas. En un intento
por descomprimir la presion del sistema venoso portal, las
comunicaciones venosas de dicho sistema portal con el sis-
tema venoso sistémico a nivel esofdgico, gastrico y rectal
aumentan su flujo produciendo dilataciones varicosas. Las
varices gastricas o esofdgicas, en virtud de su posicién y su
exposicién al contenido gdstrico, presentan gran susceptibi-
lidad al sangrado. Por tal razén, el sangrado secundario a la
ruptura de vdrices esofagogdstricas es el principal sintoma
de la hipertension portal, con una probabilidad muy alta de
presentacion que puede llegar al 75% en la edad pedidtrica
y con un porcentaje de mortalidad hasta del 3% en el primer
episodio de sangrado. El riesgo de sangrado estd en relacion
directa con la severidad de las vdrices esofadgicas segtin su
clasificacién endoscdpica (Tabla V) y la presencia de signos
endoscopicos géstricos, tales como estrias rojas o manchas
rojo-cereza sobre la superficie géstrica.

El consenso Baveno VI sobre hipertensién portal indica
que se debe efectuar una endoscopia diagndstica en todos
los nifios que cursen con esplenomegalia y trombocitopenia
(predictores clinicos de la presencia de vdrices esofdgicas)
con la posibilidad de tratamiento endoscépico si se encuen-
tran vérices esofégicas de grado 2 o superior(. Dicho trata-
miento puede efectuarse mediante ligadura endoscdpica de
las vérices o escleroterapia endoscépica con una tasa de éxito
del 70 al 90% y una porcentaje de recidiva del 28%. La liga-
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TaBLA VI. TIPOS DE CALCULOS BILIARES.

Pigmentarios negros (48%)

Compuestos de bilirrubinato célcico; secundarios a hemdlisis y nutricién parenteral

Pigmentarios marrones (6%)

Inusuales; asociados a infecciones bacterianas o parasitarias del tracto biliar

Célculos de colesterol (22%)

Concentraciones de colesterol > 70%); los mds frecuentes

Célculos de carbonato céalcico (24%)

Asociados a obstruccién transitoria del conducto cistico; casi exclusivos de la infancia

dura endoscépica es el procedimiento de eleccién dada su
mayor facilidad técnica y seguridad frente a la escleroterapia,
tanto para la profilaxis primaria como para el tratamiento
del sangrado agudo por vdrices esofdgicas y la profilaxis
secundaria. A dicho manejo endoscépico debe sumarse la
terapia farmacoldgica con propranolol, betabloqueante no
selectivo que disminuye la presion del sistema venoso portal,
mediante una disminucién del gasto cardiaco sumada a un
incremento de la vasoconstriccion espldcnica. Por su parte,
en el manejo agudo de sangrado por vérices esofagogdastri-
cas, la ligadura endoscépica es el tratamiento de eleccién,
junto con la administracién intravenosa de octreétido y el
tratamiento antibidtico con ceftriazona para cubrir gérmenes
gram negativos y la transfusion de concentrados de hematies
para mantener una hemoglobina en niveles de 7a 9 g/dl.
El empleo de balén de taponamiento (balén de Sengstaken-
Blakemore o sonda de Foley en lactantes) se indica en casos
refractarios pese a la ligadura endoscépica o la escleroterapia
y de modo temporal por un méximo de 24 horas.

Las opciones quirdrgicas en nifios con hipertension
portal dependen de la etiologia de la misma. En efecto, los
casos de origen prehepatico requieren manejo con un shunt
meso-Rex, en el que se toma un autoinjerto autélogo de vena
yugular interna para comunicar la mesentérica con el receso
de Rex (remanente del conducto venoso). El consenso Bave-
no VI establece con claridad que el shunt meso-Rex debe
emplearse como primera alternativa terapéutica en nifios
con trombosis portal con evidencia de cavernomatosis. Por
el contrario, los nifios con un origen hepdtico sinusoidal
pueden manejarse con un shunt portosistémico transyugular
(TIPS) como terapia puente previa al trasplante hepético.

COLELITIASIS EN LA INFANCIA

La presencia de célculos en la vesicula biliar durante
la edad pedidtrica presenta una prevalencia entre el 0,13
y 1,9% y solo el 33% de los nifios afectados son sintomdti-
cos, razén por la cual la gran mayorfa de pacientes cursan
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TABLA VII. FACTORES DE RIESGO PARA EL DESARROLLO DE
COLELITIASIS EN LA INFANCIA.

¢ Enfermedades hemoliticas (esferocitosis, anemia de células
falciformes, talasemia)

e Obesidad

¢ Insulinorresistencia

* Nutricién parenteral

¢ Malformaciones de la via biliar (quiste de colédoco,
anomalia de la unién biliopancredtica)

¢ Fibrosis quistica

¢ Sepsis

¢ Disquinesia biliar

¢ Medicamentos (cefalosporinas, furosemida)
¢ Reseccion ileal

con una colelitiasis asintomdtica como hallazgo ecografico
incidental®. Tradicionalmente, la causa mds comdn de la
colelitiasis en la infancia se ha centrado en las enfermedades
hemoliticas, tales como la esferocitosis, la anemia de células
falciformes o la talasemia, con el desarrollo de célculos pig-
mentarios, aunque los cambios actuales en la dieta con un
mayor contenido en grasas y carbohidratos y advenimiento
de la obesidad infantil, han propiciado un aumento de la
litiasis biliar por cdlculos de colesterol (Tabla VI).

La colelitiasis en la infancia muestra una distribucién
bimodal con una presentacién en la lactancia (neonatos que
se han recuperado tras afrontar enfermedades severas y que
han requerido un uso prolongado de nutricién parenteral) y
en la adolescencia (pacientes con sobrepeso u obesidad con
dietas con un excesivo contenido de grasas y carbohidratos).
Los pacientes sintomdticos suelen debutar con dolor en hipo-
condrio derecho o epigastrio irradiado a hombro y asociado
a nduseas y vomitos, usualmente asociado a la ingesta de
comidas grasas. Los nifios menores de cinco afios presentan
una clinica mds anodina con dolor abdominal inespecifico e
irritabilidad. Ante el hallazgo de estas manifestaciones cli-
nicas y/o la presencia de factores de riesgo para colelitiasis
(Tabla VII) se debe solicitar una ecograffa abdominal como



prueba de primera eleccién (Fig. 5) que mostrard una estruc-
tura movil hiperecogénica en el interior de la vesicular biliar
y con sombra actstica posterior (sensibilidad y especificidad
superiores al 95%).

La colecistitis aguda es la complicacién mds frecuente
de la colelitiasis debido a la obstruccién del conducto cis-

tico generada por los cdlculos, la cual produce irritacién
peritoneal en hipocondrio derecho con signo de Murphy
positivo y fiebre, con una ecograffa que informa la presencia
de edema de pared vesicular (grosor > 5 mm y signo de la
doble pared) y liquido perivesicular, asi como una analitica
que revela leucocitosis con neutrofilia. Por otra parte, los
célculos pueden migrar al colédoco y producir una cole-
docolitiasis (11% de los nifios con colelitiasis) con ictericia,
coluria y acolia secundarias a la obstruccién del drenaje biliar
anivel del colédoco y una dilatacién secundaria del mismo.
Dicha estasis obstructiva del colédoco puede favorecer un
sobrecrecimiento bacteriano que conlleve a una colangitis
aguda con la trfada cldsica de fiebre, ictericia y dolor en
hipocondrio derecho. La obstruccién litidsica puede ubicarse
mucho mds distalmente a nivel de la uni6n biliopancreética,
condicionando el desarrollo de una pancreatitis aguda en la
infancia (25% de los casos de origen biliar) con el subsecuen-
te dolor epigdstrico irradiado en banda, asociado a nduseas
y vomitos junto con elevacion de amilasa y lipasa.

Existen dos entidades que se deben tener en cuenta
en el contexto del nifio con dolor en hipocondrio derecho.
La primera es la colecistitis aguda acalculosa en la que el
paciente presenta fiebre, dolor en hipocondrio derecho y
comorbilidad importante asociada (ingreso en unidad de cui-
dados intensivos, nutricién parenteral prolongada, mdltiples
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Figura 5. Ecografia hepatobi-
liar que muestra vesicula biliar
con multiples cédlculos (nétese
la sombra actistica posterior).

transfusiones, infeccién bacteriana o viral en tratamiento).
La ecografia hepatobiliar en estos pacientes revela edema de
pared vesicular con liquido pericolecistico, pero con ausen-
cia de litiasis. En estos pacientes, el manejo conservador
con antibidticos suele resolver la inflamacién vesicular. La
segunda patologfa es la disquinesia vesicular, en la que el
nifio presenta sintomatologia tipica de colelitiasis sin hallaz-
go ecografico de la misma. En dichos casos, debe solicitarse
una gammagrafia hepatobiliar con HIDA y colecistoquinina,
la cual evidenciard una fraccién de eyeccién de la vesicula
inferior al 35%. La colecistectomia puede mejorar la sinto-
matologifa en estos pacientes, especialmente en aquéllos con
fracciones de eyecciéon menores al 15%.

La colecistectomfa laparoscdpica es el abordaje indicado
en la actualidad para el manejo de los nifios con colelitia-
sis sintomadtica en el periodo escolar o en la adolescencia
y en aquellos con enfermedades hemoliticas. Por su parte,
la colelitiasis del lactante suele ser susceptible de manejo
conservador, dado que puede presentar una resolucién
espontdnea. La colecistolitotomia (extraccién de los célculos
sin reseccion de la vesicula biliar) no se aconseja dado que
presenta una tasa de recidiva superior al 40%. De igual for-
ma, el manejo médico con dcido ursodexosicélico y litotricia
con ondas de choque presenta una elevada recurrencia de la
litiasis. La coledocolitiasis requiere de un manejo conjunto
con esfinterotomia endoscdpica y extraccién de calculos con
posterior colecistectomia o una colecistectomia junto con
la exploracién quirtirgica de la via biliar. En los casos poco
frecuentes de colecistitis aguda, la colecistectomfa temprana
(antes de una semana de inicio de los sintomas) disminuye
la morbimortalidad en los nifios(9.
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RESUMEN

Los defectos congénitos de pared abdominal son un
grupo de patologfas diferenciadas que tienen en comtn la
alteracién de la formacién de la pared abdominal anterior
durante el desarrollo embrionario y fetal con diferentes cau-
sas etioldgicas. Se produce, por tanto, en mayor o menor
medida la herniacién de érganos hacia al exterior, pudiendo
estar contenidos por un saco o no, dependiendo de la mal-
formacién. Las formas mds graves precisan de tratamiento y
soporte neonatal y diferentes abordajes quirtirgicos. Las mds
leves, como la hernia umbilical pueden no precisar ninguna
intervencién. En este articulo revisaremos los cuadros mas
importantes de defectos congénitos de pared abdominal con
especial interés en su diagndstico, manejo y seguimiento
posterior.

Palabras clave: Onfalocele; Gastrosquisis; Hernia umbi-
lical.

ABSTRACT

Congenital abdominal wall defects are a number of diffe-
rent conditions that have in common an abnormal develo-
pment of the abdominal wall during embryonic and fetal
development, due to a variety of causes. As a consequence,
intraabdominal organs are herniated in different grades,
being content in a hernia sac or not, depending on the type

of anomaly. The most severe forms require prompt neona-
tal support and different surgical approaches. Whereas the
milder forms such as umbilical hernia may not require any
intervention at all. In this paper we review the most impor-
tant features of congenital abdominal wall defects with spe-
cial interest in their diagnosis, management and follow-up.

Key words: Exomphalos; Gastroschisis; Umbilical hernia.

RECUERDO EMBRIOLOGICO

Las diferentes anomalfas congénitas de la pared abdo-
minal tienen su origen en alteraciones en distintos estadios
del desarrollo embriolégico o fetal. Recordaremos de manera
simplificada la formacién de la pared abdominal para enten-
der mejor el origen y las implicaciones de estos defectos.

Durante la 4 y 5* semana de desarrollo, el disco embrio-
nario, que es plano, se pliega en cuatro direcciones, craneal,
caudal y lateral derecha e izquierda. Cada uno de estos plie-
gues confluye en lo que serd el ombligo. Durante la semana
siguiente se produce un crecimiento acelerado del intestino,
mads deprisa que el crecimiento de la cavidad abdominal,
por lo que se produce una herniacién fisiol6gica del intes-
tino medio entre las semanas 9° y 11° dentro del celoma
extraembrionario, a través del ombligo. Durante este tiempo
continua desarrollandose y rotando, proceso que finaliza
cuando se reintroducen las asas de nuevo en el abdomen
hacia la semana 12°. Después de este momento, en el interior
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del ombligo y cordén umbilical quedarfan solo elementos
que se obliterardn e involucionardn al final del desarrollo:
los vasos umbilicales, el uraco que comunica con la vejiga
embrionaria y el conducto onfalomesentérico que comunica
el saco vitelino con el intestino en desarrollo. De ellos per-
manecen ligamentos y tractos fibrosos tras su involucién,
salvo en el caso del conducto onfalomesentérico que debe
desaparecer por completot2.

Cuando se produce un error en la fusién de los pliegues
del disco embrionario en estadios precoces se pueden ori-
ginar las malformaciones mds graves. Si el fallo se produce
en el pliegue inferior se puede originar la extrofia vesical o
las formas mds severas de extrofia de cloaca. Si el defecto se
produce en el pliegue superior se puede originar una ectopia
cordis o la pentalogia de Cantrell®?).

En el caso de la gastrosquisis, el defecto se originaria
algo mds tarde, en torno a la 6* semana de desarrollo. Se cree
que un insulto vascular en los vasos embrionarios (arteria
vitelina derecha o alteracién en la involucién de la vena
umbilical derecha) origina un dafio en la pared abdominal,
fundamentalmente del lado derecho, que lleva a la disrup-
cién de la pared y la salida de los 6rganos intestinales sin
estar contenidos por un saco herniario®.

Si el problema se origina por un defecto mds tardio en
la fusién de los pliegues en la parte central, se produce un
fracaso en el retorno de las asas intestinales a la cavidad
abdominal mds alld de la semana 12°. En este caso se trata
de un onfalocele. Los érganos intraabdominales, por tanto,
a diferencia de lo que ocurre en la gastrosquisis, salen por
un orificio umbilical central, exageradamente ampliado que
puede llegar a ocupar toda la pared anterior en los casos mds
graves, y estd cubierto por membrana de amnios y peritoneo
con gelatina de Wharton entre ellas®?.

En los casos de hernia umbilical se produce una debi-
lidad de la pared abdominal en la zona de insercién del
cordén, por un defecto de obliteracién o una alteracién en
la insercién del ligamento redondo, que en muchos casos
se resuelve de manera espontanea estando el anillo umbili-
cal completamente cerrado a los 5 afios en mds del 80% de
los casos y con tendencia a seguir cerrdndose los defectos
pequefios en edades posteriores®.

GASTROSQUISIS

Se define como un defecto de pared total, generalmente
paraumbilical derecho que se asocia a evisceracién del con-
tenido intestinal en el liquido amnidtico, sin saco herniario®

(Fig. 1).
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Figura 1. Gastrosquisis.

Epidemiologia y etiologia

Tiene una incidencia aproximada de 1 de cada 3.000
recién nacidos vivos. Se cree que la etiopatogenia deriva de
un defecto vascular en la pared abdominal fetal, siendo més
susceptible la regién paraumbilical derecha como se ha expli-
cado previamente. Se han asociado factores de riesgo como
la edad materna (mds frecuente en madres adolescentes),
agentes ambientales y factores vasoactivos como el tabaco
o la toma de agentes vasoconstrictorest®).

Diagnéstico

El diagndstico prenatal se basa en la evidencia ecografica
de asas intestinales fuera de la cavidad abdominal mds alla
de la semana 12°. A diferencia del onfalocele, las asas flotan
libremente en el liquido amniético y la insercién del cordén
umbilical es normal.

El diagnéstico postnatal es clinico, observado un defec-
to de pared total paraumbilical derecho con salida de asas
intestinales. Es poco frecuente la salida de otros érganos
aparte del intestino y el estémago en algunos casos. En el
onfalocele, que por motivos traumdticos se ha roto el saco
herniario, se verdn también asas libres, con frecuencia aso-
cian herniacién del higado, pero la observacién de la inser-
cién del corddn es la diferencia fundamental entre ambos
defectos®.

Malformaciones asociadas

La mayor parte de las gastrosquisis no tiene anomalias
sistémicas extraintestinales asociadas, sin embargo, el mis-
mo mecanismo etiolégico conlleva un riesgo de alteraciones
intestinales.



Se habla de gastrosquisis simples cuando el intestino
no tiene anomalias més que falta de rotacién al no haber
completado la fase de reduccién y rotacién intraabdominal.
Esta caracteristica es comun a los onfaloceles y las hernias
diafragmadticas, por lo que debemos recordar a largo plazo
en el seguimiento de estos nifios que la malrotacién o falta de
rotacién completa les predispone a episodios de obstruccién
intestinal y vélvulo®.

Las gastrosquisis complejas asocian alteraciones intes-
tinales como estenosis o atresia intestinal (causadas por
isquemia o por vélvulo intrauterino), perforacion o necrosis.
Suponen aproximadamente un 25% del total®.

Tratamiento

El manejo de la gastrosquisis comienza en la etapa prena-
tal desde el diagndstico. Es preciso un seguimiento estrecho
de estos embarazos para detectar posibles signos de com-
plicacién que puedan hacer tomar la decision de un parto
pretérmino para minimizar el dafio intestinal®.

Tras el parto, ademds de los cuidados especificos por
la posible prematuridad y la estabilizacién general, es fun-
damental un adecuado manejo del intestino herniado. Se
debe cubrir con pléstico estéril y mantener perpendicular
el eje del tronco para evitar acodamiento de los vasos con
la subsiguiente congestion y edema del intestino. La sonda
orogdstrica y el sondaje rectal permiten evacuar contenidos
para facilitar la posterior reduccién®.

El manejo quirtrgico inicial se basa en el intento de
reducir el contenido herniado. Se revisan las asas en busca
de posibles alteraciones y se reducen progresivamente con
estrecho control de los pardmetros hemodindmicos y ven-
tilatorios y de la presion intraabdominal. Si no es posible
la reducciéon completa se disefia un silo o bolsa que con-
tenga las asas que no se pueden reducir, manteniéndolas
perpendiculares al paciente, y se van introduciendo poco
a poco mediante compresién progresiva del mismo a lo
largo de varios dias hasta que es posible el cierre definitivo
de la pared®.

Pronoéstico

Las asas intestinales suelen estar en mayor o menor
grado alteradas en lo que respecta a su funcionalidad y la
dismotilidad postoperatoria es un problema comun.

Por la habitual ausencia de anomalias mayores extrain-
testinales, es la malformacién congénita de pared abdominal
con mejor pronéstico. No obstante, la morbilidad derivada
de las anomalias intestinales en las gastrosquisis complejas
o de la prematuridad elevan la mortalidad total de estos
pacientes a cifras en torno al 10%.

S. FUENTES-CARRETERO Y COLS.

Figura 2. Onfalocele.

Seguimiento posterior

De cara a la evolucion posterior de estos pacientes y su
seguimiento por su pediatra hay que tener en cuenta puntos
como las posibles secuelas estéticas de la reparacién o la
posibilidad de vélvulo u obstruccién intestinal a cualquier
edad, ademds de las consideraciones especificas por la pre-
maturidad, la inmadurez intestinal y el ingreso neonatal que
puede llegar a ser prolongado®.

ONFALOCELE

Se define como un defecto congénito de pared abdomi-
nal por fallo en la fusién de los pliegues del disco embrio-
nario. Como consecuencia el contenido intraabdominal se
encuentra herniado, contenido en un saco compuesto por
peritoneo y amnios centrado en el orificio umbilical con el
cordén origindndose del dpex del mismo®@? (Fig. 2).

Epidemiologia y etiologia

Se calcula que la incidencia es de en torno a 1 de cada
5.000 recién nacidos vivos. Esta cifra estd aumentando ligera-
mente en los tltimos afios. Se ha identificado una asociaciéon
entre el riesgo de onfalocele y la edad materna menor de 20
o mayor de 40 afios y también a la presencia de cromosomo-
patfas y al sindrome de Beckwith-Wiedemann®.

Diagnéstico
El diagnéstico prenatal se basa en la evidencia de her-
niacion del contenido abdominal mas alld de la semana 12.
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Esta herniacién puede contener asas intestinales o el higado,
estd cubierta por una membrana y el cordén umbilical se
inserta en el dpex del saco (a diferencia de las gastrosquisis).
El diagndstico postnatal es clinico, evidenciando la her-
niacién cubierta por el saco. En ocasiones este saco se puede
romper intratitero o durante el parto, pero los restos del saco,
la posicién del defecto o la presencia del higado herniado
permiten diferenciar este cuadro de la gastrosquisis®.

Malformaciones asociadas

El onfalocele asocia otras malformaciones hasta en el 60%
de los casos segtin algunas series. Las mds frecuentes son
anomalias cardiacas, defectos genitourinarios, hendiduras
faciales, defectos del tubo neural y defectos diafragméticos.
Las anomalias genéticas también son frecuentes, hasta en el
60% de los casos de onfaloceles que no contienen el higado.
Se encuentran principalmente trisomias 13, 18, 21, sindrome
de Turner y triploidias. Otros sindromes asociados al onfalo-
cele incluyen el Beckwith-Wiedemann, CHARGE y sindrome
oro-palato digital tipo II, entre otros menos frecuentes®.

Tratamiento

En el periodo prenatal es fundamental el adecuado diag-
néstico de las malformaciones asociadas y posibles cromo-
somopatias, al igual que el seguimiento obstétrico estrecho.

Tras el parto se debe proceder a la estabilizacién general
del neonato. La sonda orogéstrica y el sondaje rectal permi-
ten disminuir el contenido intestinal. El saco debe cubrirse
de manera que se proteja y conserve la temperatura®.

La reparacién quirdrgica no es una emergencia como
en el caso de las gastrosquisis y puede diferirse entre 24-72
horas hasta conseguir la estabilidad del paciente y descar-
tar malformaciones asociadas. Durante el procedimiento se
diseca el saco ligando los vasos umbilicales y separando el
contenido que se reduce progresivamente bajo control de
pardmetros ventilatorios y hemodindmicos y de la presion
intraabdominal. En los defectos pequerios suele ser posible
la reparacién primaria. Cuando la presién intraabdominal es
excesiva se opta por un cierre progresivo con un silo como
en el caso de las gastrosquisis. Cuando el defecto es especial-
mente grande, por encima de los 5 cm, no suele ser posible
un cierre primario de la pared y hay distintas opciones tera-
péuticas para una reconstruccién progresiva de la misma®.

Pronoéstico

El pronéstico estd fundamentalmente ligado a la pre-
sencia de anomalias mayores fundamentalmente cardiacas
y presencia de alteraciones genéticas, ademds de la posible
prematuridad y las complicaciones asociadas. Los onfaloce-

262 VOL. 58 N° 246, 2018

les gigantes o aquellos que contienen gran parte del higado
precisan de un mayor niimero de intervenciones e ingresos
mads prolongados con la morbilidad que ello conlleva. La
supervivencia del onfalocele aislado estd por encima del

90%, pero cuando asocia otros factores de riesgo puede des-
cender al 60%10),

Seguimiento posterior

Los nifios intervenidos de onfalocele, al igual que aque-
llos intervenidos de gastrosquisis pueden presentar a lo largo
de su vida episodios de obstruccién intestinal y vélvulo por
las alteraciones en la rotacién. Ademds, pueden precisar rein-
tervenciones para reconstruccion de la pared abdominal. Su
seguimiento y evolucién posterior, no obstante, estd funda-
mentalmente marcado por la presencia de malformaciones
asociadas(10.

DEFECTOS DE PARED ABDOMINAL SUPERIOR
E INFERIOR

Extrofia vesical y extrofia de cloaca

Son defectos del cierre del pliegue inferior del disco
embrionario en estadios precoces del desarrollo. La gravedad
oscila desde simples epispadias distales (meato uretral en
la cara dorsal del pene) o bifidez clitoridiana, hasta formas
mads graves de exposicion de toda la placa vesical que no
ha llegado a cerrarse en la extrofia vesical. En los casos de
extrofia de cloaca, también el intestino se encuentra abierto
a ambos lados de la placa vesical. Su baja frecuencia (en
torno a 1 de cada 50.000 recién nacidos vivos) y complejo
manejo exigen el tratamiento en unidades especializadas
multidisciplinares12),

Pentalogia de Cantrell y ectopia cordis

La pentalogia de Cantrell en su forma completa es un
defecto de cierre del pliegue superior que asocia un onfalo-
cele superior, defecto esternal, diafragmatico y pericdrdico
y anomalias cardiacas. En los casos mds graves, el déficit de
pared tordcica puede ser completo, dando lugar a la ectopia
cordis, la herniacién del corazén fuera del térax. Es menos
frecuente atin y asocia una elevada mortalidad en las formas
mads graves(3,

DEFECTOS Y PATOLOGIA UMBILICAL

Tras el nacimiento, en el ombligo normal se insertan los
vestigios de los vasos umbilicales que se trasformardn en
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Figura 3. Anomalias uracales.

A) Ligamento vesical normal.
B) Persistencia del uraco. C)
Diverticulo vesical. D) Quiste
E de uraco. E) Seno uracal.

Figura 4. Anomalias del onfa-
lomesentérico. A) Aspecto
normal. B) Persistencia del
conducto onfalomesentérico.
C) Diverticulo de Meckel. D)
Quiste onfalomesentérico. E)
E Seno onfalomesentérico.

il 1

ligamento redondo y plicas vesicales laterales, el ligamento
vesical central, vestigio del uraco y no debe quedar ningtin
resto del conducto onfalomesentérico(.

Masa umbilical

En la mayor parte de los casos una masa sintomadtica
rojo brillante sin secrecién corresponde a un granuloma que
puede ser tratado de manera tdpica con nitrato de plata.

Masas que no responden a la aplicacién de nitrato, pero
que no tienen otra clinica asociada pueden ser la manifes-
tacién de un resto de tejido uracal u onfalomesentérico sin
comunicacién con la cavidad intraabdominal, en cuyo caso
se precisa una ecograffa para confirmar el diagndstico y des-
cartar componente intraabdominal, y una reseccién quirtir-
gica que se puede diferir si el paciente estd asintomdtico para
minimizar el riesgo anestésico?.

Anomalias uracales (Fig. 3)

La falta de obliteracién completa del uraco es infrecuente,
se manifiesta por salida de orina por el orificio umbilical y
precisa estudio de imagen para descartar anomalias asocia-
das y correccién quirtdrgica®.

La presencia de una porcién del uraco patente solo en
su porcion distal comunicando con el exterior se denomina

seno uracal, segtin su longitud puede ser asintomdtico o
presentar secrecién o cuadros de infeccion®).

Si el vestigio que queda patente es la porcién mds proxi-
mal, se trata de un diverticulo vesical, puede ser asintomati-
co si es de pequefio tamarfio o crear clinica por compresion. Es
aconsejable estudiar las caracterfsticas y tamafio del mismo
para decidir el manejo mds adecuado®®).

Cuando la obliteracién del uraco es distal y proximal y
queda un remanente en algtin punto de su recorrido se trata
de un quiste de uraco. Son asintométicos en la mayor parte
de los casos pero pueden infectarse y si contiene revestimien-
to urotelial se pueden malignizar. La tendencia es hacia la
reseccién quirurgica, pero también se han descrito involucio-
nes de vestigios muy pequefios, por lo que algunos grupos
aconsejan un seguimiento de aquellos de pequefio tamario,
menor de un centimetro, que han sido hallazgos incidentales
en pacientes asintomaticos(17.19),

Anomalias onfalomesentéricas (Fig. 4)

Cuando el conducto onfalomesentérico no se oblitera
en todo su recorrido se produce salida de contenido intes-
tinal por el ombligo, comportdndose como un estoma. Es
preciso el estudio completo y la correccién quirtirgica al
diagndsticot4.
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Si persiste solo un segmento distal comunicado con el
ombligo es un seno que se comporta de manera similar al
seno uracal, pero con diferente revestimiento?).

Cuando no se oblitera la porcién méas proximal, pero
si desaparece el resto se trata de un diverticulo de Meckel.
Puede ser de longitud variable, se inserta en el {leon y per-
manece asintomdtico en muchos casos. La clinica mds fre-
cuente es la rectorragia en el nifio en edad escolar, por pre-
sencia de mucosa gastrica ectdpica que se ulcera. También
puede presentarse por un cuadro de diverticulitis similar
a la apendicitis, como invaginacion intestinal y en algunos
casos como dolor abdominal recurrente. El diagnéstico se
basa en pruebas de imagen y gammagrafia para detectar la
mucosa ectdpica y el tratamiento es quirtirgico, resecando
el mismo®).

Cuando la obliteracién es parcial puede quedar un quiste
retenido en el espesor de un cordén fibroso, o tinicamente
este cordén que se manifiesta con cuadros de obstruccién
intestinal por compresién de las asas o herniacién de las
mismas, o vélvulo al girar el asa sobre el eje del resto onfa-
lomesentérico. En estos casos se precisa cirugia urgente. La
presencia de este tracto fibroso asintomdtico es muy dificil
de diagnosticar hasta que se vuelve sintomético.

Hernia umbilical

La apertura de la fascia abdominal a nivel del ombligo
(anillo umbilical) por donde pasan los vasos umbilicales y
elementos del cordén, se va cerrando progresivamente tras
el nacimiento y puede retrasarse su cierre completo hasta
los 5 afios de edad. La presencia de hernia umbilical en este
periodo es susceptible de vigilancia y manejo conservador
en la mayor parte de los casos. Incluso en edades posteriores
puede seguir estrechdndose el anillo con el fortalecimiento
de la musculatura abdominal. No obstante, defectos de gran
tamafio o que no se van reduciendo progresivamente son
susceptibles de correccién quirtirgica a partir de los 3-4 afios,
o0 en edades posteriores).
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Anomalias del tracto intestinal alto
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RESUMEN

Las anomalias intestinales en el nifio son congénitas en la
mayor parte de los casos y suelen producir clinica durante la
época neonatal. Es por ello que tanto pediatras como ciruja-
nos pedidtricos debemos conocer su presentacién clinica y su
tratamiento. En esta revisién enumeraremos las principales
entidades que afectan al tracto intestinal alto enfatizando
una perspectiva practica proyectada hacia el diagnéstico y
tratamiento de cada patologfa.

Palabras clave: Anomalias intestinales; Nifios.

ABSTRACT

Intestinal anomalies in children are mostly congenital
and usually present with clinical manifestations during
neonatal period. Both pediatricians and pediatric surgeons
must be awared of their clinical presentation and manage-
ment. In this review, we will name the main conditions that
affect the upper intestinal tract, highlighting a pragmatic
perspective projected towards the diagnosis and treatment
of each disorder.

Key words: Intestinal anomalies; Child.

ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO

La estenosis hipertréfica de piloro (EHP) consiste en la
hipertrofia progresiva del piloro que puede llegar a obstruir
la salida géstrica, por lo que es una causa quirtrgica, fre-
cuente de vémitos en los lactantes (incidencia de 2-3,5/1.000
recién nacidos vivos). Se presenta habitualmente entre la
segunda y quinta semana de vida, y es excepcional a partir
de las 12 semanas. Su causa exacta no estd clara, probable-
mente tenga multiples factores etiolégicos®.

La presentacion clinica de la EHP estd cambiando de los
clasicos vémitos proyectivos no biliosos inmediatamente tras
las tomas asociados a oliva palpable en abdomen y alcalosis
metabdlica, a una presentacion clinica mds recortada debido
a un diagndstico precoz gracias a la ecografia, por lo que es
muy raro hoy en dia palpar la oliva pilérica o, incluso, ver
las alteraciones analiticas que se alcanzan con la progresion
del cuadro. La prueba de imagen de eleccién es la ecografia,
aunque atn se realizan trdnsitos baritados. En la ecograffa
un grosor muscular de mds de 3 mm, una longitud de canal
pilérico mayor de 15 mm y un didmetro mayor de 14 mm,
sobre todo si se asocia a ausencia de vaciamiento géstrico
durante la exploracidn, se consideran diagndsticos (Fig. 1).
El diagnéstico diferencial hay que realizarlo principalmente
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Figura 1. Ecografia que muestra grosor muscular del piloro y lon-
gitud de canal pilérico aumentados.

con el reflujo gastroesofdgico y la intolerancia a proteinas
de la leche de vaca®.

El tratamiento definitivo es quirtrgico. Nunca es una
emergencia y se realiza una vez que se han corregido las
posibles alteraciones hidroelectroliticas. No hay duda sobre
la necesidad de colocar una sonda nasogdstrica antes de la
induccion anestésica para evitar la broncoaspiracion. Sin
embargo, es cuestionable la colocacién de la sonda previa a
ese momento (siempre que el lactante no esté vomitando).
Algunos autores defienden las ventajas de descomprimir al
maximo la cavidad gdstrica, mientras que otros defienden
que la evacuacién gastrica puede empeorar las alteraciones
hidroelectroliticas.

La cirugfa consiste en hacer una piloromiotomia extra-
mucosa (descrita por Ramstedt en 1912). El abordaje puede
cambiar (laparoscopia o laparotomia), pero la maniobra que
se hace hoy en dia es la misma que la descrita hace un siglo.
Se trata de seccionar longitudinalmente el musculo piléri-
co sin abrir la cavidad géstrica, resolviendo de ese modo
la obstruccion. El nifio puede reiniciar tolerancia oral unas
horas después de la intervencién, para lo que hay diferentes
regimenes de alimentacién en el postoperatorio sin haber
demostrado ninguno de ellos superioridad respecto a los
demds. Puede haber vomitos en el postoperatorio inicial
que ceden durante las primeras horas®.
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Figura 2. Meconio acélico en un neonato con atresia duodenal.

ATRESIA INTESTINAL

Supone la causa congénita mds frecuente de obstruc-
cién intestinal. Puede afectar a distintas partes del intestino
siendo la atresia duodenal la responsable en la mitad de los
casos, el resto en su mayorfa afectan a yeyuno o fleon y las
colénicas suponen muy pequefio porcentaje. Su prondsti-
co tras la correccién quirtirgica es muy bueno, puesto que
su morbimortalidad depende mds de las asociaciones que
puede presentar como fibrosis quistica y otras anomalfas
congénitas como gastrosquisis o malrotaci6n.

Atresia duodenal

El duodeno deriva del intestino anterior y del medio. La
atresia duodenal se produce por un fallo de repermeabili-
zacion del intestino a ese nivel, es decir, una interrupcién
del desarrollo normal del tracto gastrointestinal. Supone
la mitad de las atresias intestinales, y hasta en un 30% se
asocia a alguna anomalfa cromosémica (trisomia 21 prin-
cipalmente). Se manifiesta por un neonato con vémitos
que puede asociar meconio acélico si la atresia es distal a
la papila duodenal mayor (Fig. 2). Es altamente sugestivo
el signo de la doble burbuja en la placa simple de abdomen
(Fig. 3). El resto de pruebas complementarias van dirigidas
a descartar malformaciones asociadas. En este caso se soli-
cita ecocardiograma y ecografia renal, especialmente si el
paciente tiene trisomia 21. El tratamiento consiste en una
duodeno-duodenostomia para salvar la zona atrésica. La
membrana duodenal es una entidad menos frecuente, pero



Figura 3. Radiografia simple de abdomen: signo de la doble burbuja
en un caso de atresia duodenal.

I. SIMAL BADIOLAY COLS.

Figura 4. Clasificacién de la atresia intestinal. Tomado de: Frischer |S,
Azizkhan RG. Jejunoileal atresia and stenosis. En: Coran AG, ed. Pediatric
Surgery. 7th ed. Philadelphia: Elsevier; 2012. p. 1059-71.

siempre hay que descartarla durante la cirugia introduciendo
una sonda distalmente.

Atresia yeyunoileal

La etiologfa de las atresias de estos segmentos intestina-
les parece que tiene mds que ver con un accidente vascular
que lleva a la necrosis de un segmento de intestino en el feto.
Existen 4 tipos que se pueden distinguir en la figura 4. La
presentacién clinica es la de cualquier obstruccién intestinal
con vémitos y distensién abdominal progresiva. La prueba
de imagen mads valiosa vuelve a ser la radiografia simple
que va a mostrar distensién de asas de intestino delgado
(mds o menos nimero de asas en funcion del nivel de la
obstruccién) y ausencia de aire distal. Siempre debemos des-
cartar fibrosis quistica aunque el test de screening neonatal
sea negativo. El tratamiento es quirtirgico (Fig. 5) y consiste,
siempre que sea factible, en la anastomosis primaria inten-
tando preservar la mayor longitud intestinal posible.

{LEO MECONIAL

Se produce por la impactaciéon de meconio espeso a nivel
del ileon terminal. Se acumula y ocluye la luz intestinal,

produciéndose un ileon dilatado con paredes engrosadas y
un colon distal de pequefio tamario (microcolon por desuso)
lleno de pequefias acumulaciones induradas de meconio
(conocidas como perlas de meconio). Suele ser la manifes-
tacién mds precoz de la fibrosis quistica. Se puede presentar
en forma simple (o sin complicaciones asociadas) como una
obstruccién intestinal, o complicada cuando hay evidencia
de perforacién intestinal previa o necrosis. Para el diagnds-
tico se suele realizar una radiografia simple de abdomen y
un enema opaco si no hay perforacién®.

El tratamiento inicial debe ser el de cualquier obstruc-
cién intestinal neonatal. En los casos de fleo meconial no
complicado pueden ser ttiles los enemas hiperosmolares
(Gastrografin), que resuelven la obstruccién hasta en 20-40%
de estos neonatos. El tratamiento quirtirgico presenta mil-
tiples opciones en funcién de cada situacién: enterostomia
y lavado, doble ileostom{a, reseccién del segmento dilatado
o perforado con ileostomia terminal, etc.9.

Sindrome del tapon meconial

Es una entidad diferente al fleo meconial, siendo uno de
sus principales diagndsticos diferenciales. Se confirma con
un enema opaco en el que se observan tapones de meconio
en el sigma o colon descendente. Estos tapones suelen expul-
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Figura 5. Paciente con atresia intestinal tipo I durante la interven-
cién quirtrgica.

sarse espontdneamente tras el enema opaco o con lavados
rectales. Parece que su patogenia estd relacionada con la
hipomotilidad intestinal, pues es mds frecuente en neonatos
prematuros e hipoténicos. No estd asociado con la fibrosis
quistica®.

DIVERTICULO DE MECKEL

Es un remanente del conducto onfalomesentérico y con-
siste en un saco ciego que sale desde el borde antimesenté-
rico del fleon terminal. Es un diverticulo verdadero porque
contiene todas las capas de la pared intestinal. Es la mal-
formacién congénita gastrointestinal mds frecuente, ocurre
hasta en un 2% de la poblacién. La mayoria de los casos son
asintomdticos, pero hasta un 2% presenta complicaciones
(mas frecuentemente antes de los dos afios de edad). Puede
presentar, ademds de la mucosa intestinal nativa, mucosa
heterot6pica que puede ser géstrica (lo més habitual), pan-
credtica o colénica®.

La presentacién clinica varfa. Lo mds frecuente es la
hemorragia intestinal sin dolor asociado, seguida de la
invaginacién y la diverticulitis, esta tltima puede simular
una apendicitis.

La prueba diagnéstica que mds informacién nos aporta,
especialmente en caso de hemorragia, es la gammagrafia con
tecnecio 99m, que tiene afinidad por la mucosa géstrica. En
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Figura 6. Diverticulo de Meckel. Se puede observar exteriorizado
a través del ombligo previo a la realizacion de su exéresis.

caso de alta sospecha o si el paciente se encuentra inestable,
se debe realizar una exploracién quirtirgica abdominal para
confirmar el diagndstico y realizar tratamiento simultédnea-
mente (Fig. 6). La intervencién quirtrgica consiste en resecar
el diverticulo y el fragmento de ileon donde se asienta, y
realizar anastomosis intestinal®.

INVAGINACION

En la invaginacién una parte del intestino se introduce
en otra. Es una de las causas mds frecuentes de obstruccién
intestinal en lactantes y nifios pequefios. Es muy raro que
ocurra por encima de los 5 afios de vida. Clésicamente se pre-
senta como dolor abdominal intenso intermitente asociado
a encogimiento de piernas, vémitos, diarrea sanguinolenta
y masa abdominal palpable.

La etiologfa depende de la edad de presentacién: por
debajo de los 2 afios de vida es idiopatica, parece ser que los
ganglios mesentéricos inflamados pueden actuar de punto
guia de la invaginacién. Por encima de esa edad hay que
buscar una causa orgdnica como un linfoma intestinal o un
diverticulo de Meckel. La mejor prueba diagnéstica es la
ecografia (Fig. 7), que ademds va a permitir realizar una
reduccién hidrostética con enema de forma ecoguiada por
el propio radiélogo. Otra manera de reducir la invaginacion
es mediante enema de aire guiado con radioscopia, con la
desventaja que supone la radiacién. Si estas medidas no
son suficientes, o el paciente presenta complicaciones como
signos de perforacion o peritonitis, el paciente tendrd que
ser sometido a una intervencién quirtdrgica para reducir la
invaginacion(.



Figura 7. Ecograffa de una invaginacién intestinal fleo-cdlica.

I. SIMAL BADIOLAY COLS.

ya:

Figura 8. Fisiopatologia del vélvulo de intestino medio con malro-
tacién. A) No rotacion. B) Rotacién incompleta. C) En ambos casos
la base estrecha del mesenterio predispone al paciente al vélvulo
de intestino medio. Tomado de: Dassinger MS, Smith DS. Disorders
of intestinal rotation and fixation. En: Coran AG, ed. Pediatric Surgery.
7th ed. Philadelphia: Elsevier; 2012. p. 1111-26.

MALROTACION INTESTINAL

Se produce como resultado de un fallo en la secuencia
embrioldgica de rotacién del intestino sobre el eje de arteria
mesentérica superior durante su desarrollo y posterior fija-
cién desde el ligamento de Treitz hasta el cuadrante inferior
derecho, desarrollando asf una amplia fijacién del mesente-
rio. Cualquier fallo en este proceso tiene como consecuencia
una rotacion incompleta o una no rotacién, reduciendo la
base de implantacién del mesenterio. Debido a este pediculo
vascular estrecho sobre el que se encuentra el intestino existe
el riesgo de volvulo intestinal (Fig. 8)(".

No se conoce su verdadera incidencia. Hasta un 60% de
los nifios presentan otras anomalias asociadas como hernia
diafragmatica, cardiopatia congénita (especialmente el sin-
drome de heterotaxia), onfalocele y gastrosquisis.

En muchas ocasiones, la malrotacién no produce sinto-
mas. Sin embargo, mds de la mitad de los pacientes debutan
durante el primer mes de vida, por lo que numerosos autores
recomiendan la correccién quirtirgica en todos los casos de
malrotaciéon(?.

La clinica estd protagonizada por dos entidades: vélvulo
intestinal y obstruccién duodenal. Como hemos comenta-
do, la base estrecha del mesenterio permite una movilidad
anormal del intestino delgado, permitiendo al mesenterio
torsionarse sobre la arteria mesentérica superior y compro-
meter la vascularizacién del intestino delgado causando
isquemia y necrosis, salvo que sea corregido rdpidamente.

El sintoma comtin son los vémitos que pueden ser biliosos o
no, seguidos de un deterioro hemodindmico. La obstrucciéon
duodenal se presenta cuando las bandas de Ladd cruzan el
duodeno o cuando se asocia atresia duodenal. En este caso
los vémitos cursan sin distensién abdominal.

Las pruebas diagnésticas van a depender de la esta-
bilidad clinica del paciente, puesto que si presenta reper-
cusién hemodindmica y la sospecha de vélvulo es alta, se
va a beneficiar de una exploracién quirtirgica urgente. En
pacientes estables la prueba gold standard es el transito gas-
trointestinal que va a mostrar el dngulo de Treitz en el lado
derecho. La radiografia simple no es diagndstica, pero se
suele pedir de rutina para valorar una posible perforacién
intestinal visualizada como neumoperitoneo. Otra prueba
accesible es la ecograffa, que puede ver el tipico “signo
del remolino”, pero una ecograffa normal no descarta la
malrotacion).

El tratamiento es quirtirgico mediante el procedimien-
to de Ladd, que incluye la correccién del vélvulo (que
siempre ocurre en el sentido de las agujas del reloj), libe-
racion de las bandas de Ladd y ensanchamiento la base
del mesenterio para dejar el intestino colocado en posicién
de no rotacién: intestino delgado al lado derecho y ciego
al lado izquierdo. Se suele realizar en ese momento una
apendicectomfa.

El vélvulo también puede ocurrir sin malrotacién: alre-
dedor de una banda omental o fibrética intraabdominal, o
sobre un conducto onfalomesentérico persistente(12.
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Anomalias colorrectales
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RESUMEN

Las anomalias colorrectales constituyen un grupo de
patologfas muy variadas. El objetivo de este articulo es
repasar su diagndstico y manejo inicial hasta llegar al tra-
tamiento quirtrgico.

Palabras clave: Enfermedad de Hirschsprung; Malfor-
maciones anorrectales; Enterocolitis necrotizante; Enferme-
dad inflamatoria intestinal; Enfermedad de Crohn; Colitis
ulcerosa; Pélipos; Apendicitis.

ABSTRACT

Colorrectal diseases are very different entities. The aim of
this paper is reviewing the diagnosis and initial management
of them to reach the appropriate surgical treatment.

Key words: Hirschsprung disease; Anorectal malforma-
tions; Crohn disease; Ulcerative colitis; Necrotizing entero-
colitis; Inflammatory bowel diseases; Polyps; Appendicitis.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

La enfermedad de Hirschsprung (EH), también conocida
como megacolon agangliénico congénito, es una alteracién
del sistema nervioso entérico, caracterizada por la ausencia
de células ganglionares en el intestino, afectando de for-

ma craneal y contigua desde el recto distal hasta un nivel
variable del colon proximal. E1 100% de los pacientes tiene
aganglionosis del recto. En el 80% de los casos la enferme-
dad es rectosigmoidea y solo un 5% presentan la forma mads
grave, aganglionosis cdlica total. Este grado de afectacién tan
variable es uno de los factores que mds condiciona su presen-
tacién clinica y, en consecuencia, su dificultad diagndstica.

Es la alteracién de la motilidad intestinal congénita mds
frecuente (1/5.000 recién nacidos vivos). Se presenta de for-
ma aislada en el 70% de los casos. E1 30% se asocia a otras
malformaciones congénitas y en un 10% existe una cromoso-
mopatia, habitualmente en el contexto de un sindrome, lo que
sugiere que los factores genéticos juegan un papel importante
en la etiologfa de la enfermedad. El reconocimiento de estas
asociaciones tiene mucha importancia para el prondstico,
consejo genético y bisqueda de genes implicados. Es de
interés mencionar su asociacién al MEN tipo 2 entre otros.

E180-90% de los casos se diagnostican en periodo neona-
tal y es sospechado por retraso en evacuacién de meconio y
signos de obstruccién intestinal distal con distensién abdo-
minal progresiva, vémitos biliosos e intolerancia alimenticia,
que mejoran con irrigaciones transanales y /o tacto rectal.
Cuando hay un retraso en el diagndstico, la enfermedad
puede debutar como una enterocolitis, que es la causa de
mayor morbimortalidad en la EH.

En edades mds tardias, el sintoma de alarma es el estre-
fiimiento refractario que solo responde a estimulacién rec-
tal para conseguir la evacuacion intestinal y episodios de
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RN Obstruccion intestinal distal

10 Tacto rectal
Irrigaciones colorrectales
20 Manometria
Biopsias rectales (confirmacién diagnéstico)
3¢ Enema contraste hidrosoluble

Correccion quirtrgica

Rehabilitacion intestinal

Figura 1. Etapas en el diagnéstico y tratamiento de la enfermedad
de Hirschsprung.

enterocolitis encubierta (diarrea muy maloliente alternado
con estrefiimiento).

El diagnéstico no siempre es fécil de establecer. Hasta el
85% de los recién nacidos que presenten obstruccién intes-
tinal distal tendrdn una EH, por lo tanto, su manejo inicial
consiste en realizar tacto rectal, irrigaciones colorrectales
y tratamiento con metronidazol. La evolucién se valorarad
mediante el estado clinico del paciente y la radiograffa abdo-
minal, manteniendo las irrigaciones cada 8, 12 0 24 horas si
esta es favorable. La manometrfa anorrectal puede orientar
al diagndstico en caso de sospecha clinica, ya que simula y
registra la expresion fisiopatoldgica de este defecto: ausencia
de relajacién involuntaria del esfinter anal interno al dila-
tarse el recto (reflejo rectoanal inhibitorio). El siguiente paso
es confirmar el diagndstico con biopsias rectales, aganglio-
nica en el 100% de los pacientes, hallazgo definitorio de EH
y Unica prueba que confirma el diagnéstico. Confirmado
el diagnéstico, el tratamiento siempre es quirdrgico. Para
facilitar la decision de la via de abordaje y técnica quirtr-
gica, se realiza un enema opaco con contraste hidrosoluble
(sin preparaci6n intestinal previa, ni manipulacién rectal en
24-48 horas previas), mostrando la morfologia del colon y la
longitud del segmento agangliénico (Fig. 1).

El objetivo de la cirugfa consiste en la reseccién del seg-
mento afectado, llevando el intestino con células gangliona-
res hasta el ano e intentando preservar la continencia fecal.

Tras la correccién quirtrgica de la EH, los pacientes
presentan con frecuencia dismotilidad funcional crénica,
llegando incluso a alteraciones de la continencia fecal. Se
ha de clasificar al paciente en uno de los 2 grandes grupos:
incontinencia o estrefiimiento, ya que el manejo en ambos es
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radicalmente diferente. Estas situaciones pueden condicionar
la calidad de vida del paciente. Una vez realizada la cirugfa,
se inicia la rehabilitacién intestinal cuyo objetivo es alcanzar
un buen resultado funcional. Por ello, es necesario que sean
valorados y tratados desde etapas precoces por un equipo
multidisciplinar. La rehabilitacién intestinal es una terapia de
prueba y error adaptada a cada paciente para mejorar su cali-
dad de vida y llegar a ser independientes en su tratamiento.

El pediatra de atencién primaria debe conocer el mane-
jo del estrefiimiento y los sintomas de alarma que hagan
sospechar una enfermedad de Hirschsprung. También es
una figura clave en la rehabilitacién intestinal y adaptacion
social del nifio por ser el médico responsable mds cercano
al entorno del paciente.

MALFORMACION ANORRECTAL

La malformacién anorrectal (MAR) o ano imperforado
consiste en la ausencia de ano o de un orificio perineal de
morfologia y/o localizacién anémala. Representa un grupo
complejo de anomalias congénitas que son el resultado de
una alteracién en el desarrollo del intestino, alantoides y
conducto Mulleriano, llevando a una completa o parcial mal-
formaci6n urorrectal. Es por ello que presentan una enorme
variabilidad clinica, dando lugar a un “espectro de malfor-
maciones”. La incidencia es de alrededor de 2-2,5/10.000
recién nacidos vivos. El diagndstico se realiza mediante la
simple inspeccién del periné del recién nacido, caracterizada
en todas ellas por la ausencia de ano normal (Fig. 2). Hasta
en un 70% se asocian a malformaciones congénitas siendo
las mds frecuentes las renales y del sacro.

Por ello, es necesario realizar en estos pacientes ecograffa
renal, ecograffa de columna lumbosacra y radiografias lateral
y anteroposterior de columna lumbosacra. Estas pruebas
de imagen orientan el tratamiento y prondstico del nifio en
relacién a la continencia fecal.

El tratamiento de la MAR es quirtrgico, realizdndose la
correccion anatémica de la malformacién mediante la ano-
rectoplastia-sagital-posterior descrita por el doctor Alberto
Pefia. El tratamiento y objetivos funcionales postquirtirgi-
cos se realizardn siguiendo las pautas ya explicadas para el
manejo postoperatorio de la enfermedad de Hirschsprung.

ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE

La enterocolitis necrotizante es la emergencia gastrointes-
tinal mds frecuente en neonatos. Se caracteriza por necrosis
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Figura 2. Malformaciones anorrectales: A) Fistula perineal. B) Fistula vestibular. C) Fistula rectouretral (ausencia de orificio anal).

isquémica de la mucosa intestinal, inflamacién, infeccién
y presencia de aire en la pared intestinal y sistema venoso
portal. Es necesario un tratamiento precoz y agresivo de
esta patologfa. Su manejo depende de la gravedad y con un
enfoque médico-quirtrgico.

Siempre que se sospeche un caso de enterocolitis, debe
instaurarse tratamiento médico precozmente. Este incluye
reposo intestinal (dieta absoluta, sonda nasogéstrica con suc-
cién, nutricién parenteral, correccion hidroelectrolitica...) y
antibioterapia de amplio espectro. Su seguimiento se realiza
mediante la exploracién fisica, radiograffas abdominales y
pruebas de laboratorio.

La perforacién intestinal es indicacién absoluta de ciru-
gia. Los procedimientos quirtirgicos son la laparotomfa o
el drenaje primario peritoneal. No hay evidencia cientifica
de cudl de los dos es mds efectivo, por lo que la indicacién
depende de las preferencias del cirujano. El drenaje perito-
neal primario alivia la presién y evactia el aire y el liquido
peritoneal contaminado. Suele realizarse en recién nacidos
de bajo peso extremo (< 1.000 g) con mal estado general, ya
que puede hacerse bajo anestesia local. Este procedimiento,
dadas las caracteristicas del paciente, se asocia a alta mor-
talidad. En la laparotomia se reseca el segmento intestinal
afectado y se realiza una derivacion intestinal. Se lleva a cabo
bajo anestesia general y requerird una segunda intervencion
posteriormente para reanastomosis, previa realizacion de
enema opaco para descartar estenosis.

La enterocolitis necrotizante estd asociada a complica-
ciones tanto durante el proceso agudo (cardiorrespiratorias,
metabdlicas, infecciosas...) como complicaciones tardias gas-
trointestinales: estenosis (24%), fallo intestinal (13%), recidiva
enterocolitis (8%) y adherencias (6%). En aproximadamente

el 9% de los pacientes se desarrolla sindrome de intestino
corto (< 25% longitud intestinal normal), con malabsorcién
y riesgo de sepsis, colestasis y fallo hepdtico crénico.

ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

La enfermedad inflamatoria intestinal comprende dos
patologias: colitis ulcerosa y enfermedad de Crohn. La colitis
ulcerosa afecta al colon y se caracteriza por la inflamacién
de la capa mucosa. La enfermedad de Crohn puede afectar a
cualquier regién del tracto gastrointestinal, desde la cavidad
oral hasta el ano y se caracteriza por inflamacién transmural.
Estas enfermedades tienen caracterfsticas diferenciadas y su
patogénesis es atin poco comprendida. El pico de incidencia
estd entre los 15 y 30 afios de edad. Aproximadamente el 20%
de los pacientes con enfermedad de Crohn y el 12% de los
pacientes con colitis ulcerosa debutan antes de los 20 afios.
Los sintomas son similares en adultos y nifios, aunque en
estos tltimos pueden desarrollarse complicaciones propias
como el retraso del crecimiento o la pubertad retardada.

Enfermedad de Crohn

Su tratamiento es fundamentalmente médico en pacien-
tes con afectacion de intestino delgado, colon o recto. El
manejo quirtirgico se reserva para casos de complicaciones
(perforacion, absceso, hemorragia, estenosis, fistula o neo-
plasia) o sintomas persistentes refractarios al tratamiento
médico. En nifios y adolescentes, el retraso del crecimiento es
indicacién de cirugfa. La intervencién consiste en la reseccién
del segmento intestinal afectado, que se realizara de dife-
rente manera en funcion de la localizacién de la afectacion:
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¢ Intestino delgado: abierta o laparoscépica. Los mdrgenes
de reseccién se determinan por al aspecto macroscdpico.
El tipo de anastomosis (término-terminal, laterolateral...)
depende de las preferencias del cirujano.

¢ Colitis o proctitis: colectomfa segmentaria, colectomia
total con anastomosis ileorrectal, proctocolectomfa total
con ilestomfa terminal y proctectomfa.

La perforacién es una emergencia quirtirgica (1-16% de
los pacientes intervenidos con enfermedad de Crohn). Se
realiza una reseccién del segmento perforado y la anasto-
mosis primaria o estoma en funcién de la situacién clinica
del paciente y el estado del intestino.

Las hemorragias macroscépicas suelen darse en la afec-
tacion colénica. Los pacientes estables pueden ser maneja-
dos endoscépicamente o con angiograffa. En los pacientes
inestables se realiza reseccién intestinal urgente.

En caso de absceso intraabdominal se debe iniciar terapia
antibiética y drenaje percuténeo (de eleccién) o quirtrgico,
realizando tras la resolucion de la sepsis la reseccién del
segmento afecto (5-7 dias).

Las estenosis de intestino delgado pueden tratarse con
dilatacion endoscépica, estricturoplastia o reseccién. La elec-
cién de la técnica depende de la longitud y complejidad de
la estenosis y de la reserva intestinal del paciente.
¢ Dilatacién endoscépica con balén: para estenosis cortas

(<5 cm), aunque pueden recurrir y necesitar cirugia.

* Estricturoplastia: efectiva para estenosis crénicas sin
inflamacién activa. Se realiza en caso de sindrome de
intestino corto. Para estenosis cortas y focales se realizan
técnicas tipo Heineke-Mikulicz o Finney; estenosis mds
largas o multiples precisan una estricturoplastia latero-
lateral isoperistéltica.

* Reseccién: para estenosis complicadas con perforacién,
absceso, fistula o malignidad. También para mltiples
estenosis en un segmento corto.

Las estenosis colorrectales anastométicas pueden ser trata-
das con dilatacién endoscépica. Otras estenosis inflamatorias
de colon o recto son preferiblemente tratadas con reseccién
quirtrgica. No se suele realizar estricturoplastia del colon.

Colitis ulcerosa

La colectomfa urgente estd indicada en pacientes con
hemorragia incontrolada, colitis severa que no responde a
tratamiento médico en 2 semanas o complicaciones como
el megacolon toxico o perforacién intestinal. La colectomia
programada se indica en pacientes que no responden o son
dependientes de glucocorticoides, que causan efectos adver-
sos (fallo de medro...) o que tienen biopsias de vigilancia con
riesgo de malignidad.
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Un pequefio porcentaje de pacientes con lo que parece
ser una colitis ulcerosa, serdn diagnosticados finalmente de
enfermedad de Crohn, por lo que la cirugfa no serd curativa
y necesitardn una ileostomfa permanente.

La técnica mds comtnmente realizada es la colectomia
con mucosectomia rectal con descenso ileoanal endorrectal,
creacion de un reservorio ileal distal y anastomosis ileorrec-
tal (ileal pouch anal anastomosis -IPAA-). En caso de realizarse
de urgencia, se hace una colectomia subtotal, ilestomia ter-
minal y se deja el extremo rectal ciego. Una vez estabilizado
el paciente, se realiza la mucosectomia rectal y el descenso
ileoanal con anastomosis.

La terapia inmunosupresora puede suspenderse justo
antes de la cirugfa, excepto los glucocorticoides que se irdn
descendiendo tras la misma.

Tras la IPAA, la continencia puede conseguirse 2 afios
tras la cirugifa, aunque inicialmente se registran entre 5 y 8
movimientos intestinales por dia. Este procedimiento se ha
relacionado con una reduccién de la fertilidad de las mujeres
por adherencias.

La complicacién principal (10-30%) que ocurre tras el
descenso ileoanal con reservorio es la inflamacion de este
(“pouchitis”): diarrea, sangrado rectal, calambres abdomi-
nales y malestar. Se trata con antibidticos de amplio espectro
(metronidazol) o enemas de glucocorticoides; a veces pre-
cisa corticoides sistémicos o probidticos. Se debe sospechar
enfermedad de Crohn en pouchitis crénicas y refractarias
al tratamiento.

POLIPOS

Ennifios y adolescentes, el 85% de los pélipos son hamar-
tomas (pélipos juveniles), 10% adenomas y 5% hiperplésicos.
Los pélipos adenomatosos aparecen en nifios mayores y ado-
lescentes, o en el contexto de un sindrome de poliposis. Los
polipos juveniles son hamartomas benignos que aparecen
entre los 2 y 10 afios (méxima incidencia a los 3-4 afios).
Los sintomas son sangrado rectal indoloro, con o sin moco,
algunos pueden ocasionar dolor abdominal por traccién
del pélipo. Los pdlipos suelen ser pediculados y pueden
autoamputarse, lo que provoca hemorragias. Los del recto
pueden prolapsarse o sangrar con la defecacién.

La colonoscopia es el mejor método diagndstico de los
polipos, ademds permite su extirpacién. Deben extirparse
todos los pélipos para estudio anatomopatolégico. EI 80%
de los pacientes solo tienen 1 o 2 pélipos juveniles y es raro
que recidiven (17%). Aquellos pacientes con varios pélipos
juveniles (> 10) o con historia familiar de pélipos pueden



tener una poliposis familiar juvenil o un sindrome de polipo-
sis juvenil. Estos pacientes deberfan realizarse colonoscopia
y biopsia cada 2-3 afios para vigilar malignidad. Aunque los
polipos no son premalignos, el sindrome estd asociado con
un mayor riesgo de neoplasia colorrectal que en la poblacién
general.

APENDICITIS AGUDA

La apendicitis aguda es la urgencia quirtirgica mds fre-
cuente en pediatrfa. La inflamacién del apéndice es provo-
cada por una obstruccién inespecifica de la luz apendicu-
lar, provocando un dolor célico inicialmente periumbilical
hasta hacerse continuo y localizarse en fosa ilfaca derecha.
El sobrecrecimiento bacteriano intraluminal altera la inte-
gridad de la mucosa, con invasién bacteriana de la pared,
inflamacién, isquemia, gangrena e incluso perforacién y
peritonitis en casos de larga evolucién (en torno a 72 horas).
Los sintomas tipicos son la anorexia, dolor periumbilical
que migra a cuadrante inferior derecho en 24 horas, dolor
con la deambulacioén, vémitos (tipicamente tras el inicio del
dolor), febricula y signos de irritacion peritoneal (defensa
abdominal, signos de Blumberg, de Rovsing, del obturador
y del iliopsoas). La apendicitis complicada (perforacién y /o
peritonitis) es mds frecuente en nifios menores de 6 afios
(57% de los casos), ya que su presentacion clinica es mds
inespecifica, lo que hace retrasar su diagnéstico.

El diagnéstico de apendicitis se hace clinicamente,
mediante una buena anamnesis y exploracion fisica, ya que
la evoluci6n de los sintomas revela esta patologfa. El estudio
puede completarse con pruebas de laboratorio y de imagen.
También se han desarrollado scores de riesgo de apendicitis
para su diagndstico.

Una vez hecho el diagnéstico de apendicitis, el manejo
dependerd de su grado de evolucién. Todos los pacientes
necesitaran fluidoterapia de rehidratacién, analgesia y anti-
bidticos por via intravenosa. Los pacientes con apendicitis de
reciente inicio o perforada, asi como los que presenten plas-
trén apendicular con mal estado general, se beneficiardn de
una apendicectomfa. Esta puede realizarse de forma abierta
(incisi6n de Rocky-Davis o McBurney) o de forma laparoscé-
pica mediante abordaje con tres trécares (umbilical, fosa ilfaca
izquierda y suprapubico) o con un tinico puerto umbilical,
que garantiza el resultado mds estético. La laparoscopia no
solo ofrece ventajas estéticas, también es muy ttil en el caso
de dudas diagndsticas, en nifias / adolescentes por la posibili-
dad de presentar patologia ginecolégica que puede resolverse
mediante este abordaje y en pacientes con sobrepeso.

M. ORTEGA ESCUDERO, R. MUGUERZA VELLIBRE

Como ya se ha comentado, previamente a la intervenci6n,
el cirujano pautard tratamiento antibiético segtin el protocolo
de profilaxis antibidtica de cada centro hospitalario. En fun-
cién de los hallazgos quirtrgicos, se continuard con los anti-
bidticos en caso de apendicitis complicadas o se suspenderd
el tratamiento para apendicitis sin datos de larga evolucién.

Cuando en un paciente con sospecha clinica de apendi-
citis se diagnostica un plastrén apendicular en las técnicas
de imagen, se recomienda realizar manejo conservador.
Para ello es necesario que se cumplan una serie de criterios:
paciente con buen estado general y sin obstruccién intestinal,
con mds de 72 horas de evolucién del dolor abdominal y sin
signos de sepsis ni de peritonitis generalizada. Se adminis-
tran antibiéticos intravenosos de amplio espectro (segun
protocolo de cada centro) y analgesia, vigildndose la evolu-
cién del paciente, que debe estar afebril e ir normalizando la
cifra de reactantes de fase aguda. Si el manejo conservador
es exitoso, se realizard una apendicectomia diferida por via
laparoscépica pasadas unas 12 semanas del episodio. En caso
de que empeore el estado general durante el tratamiento
antibidtico, se realizard una apendicectomia.
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S. AMAT VALERO, EM. ENRIQUEZ ZARABOZO, V. ALVAREZ MUNOZ, A. MOLNAR

Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. Asturias.

RESUMEN

Bajo la denominacion de trastornos de la motilidad diges-
tiva, queremos englobar a todo proceso capaz de alterar, de
forma aguda o crénica, el trdnsito intestinal normal, cursan-
do por ello con un sindrome aparentemente obstructivo, més
o0 menos evidente. Los trastornos de la motilidad digestiva
son muy comunes en la poblacién pedidtrica, y su etiologia
puede ser muy variada, incluyendo multitud de patologfas y
trastornos funcionales. Alo largo de este capitulo nos centra-
remos en aquellas entidades en las que el cirujano pedidtrico
suele participar con mayor frecuencia. Incluiremos también
el estreflimiento crénico funcional, por ser causa frecuente
de consulta en nuestro &mbito. Excluiremos, por tanto, todos
los trastornos de causa médica y de causa obstructiva meca-
nica, tanto congénitos como adquiridos, por considerar que
deberian ser tratados en un tema aparte.

Palabras clave: Motilidad digestiva; Transito intestinal;
Cirugfa; Nifios.

ABSTRACT

Under the name of digestive motility disorders, we want
to encompass any process capable of altering the normal
intestinal transit, in an acute or chronic way, carrying on with
an apparently obstructive syndrome, more or less evident.

Digestive motility disorders are very common in the pedia-
tric population, and their etiology can be very varied, inclu-
ding a multitude of pathologies and functional disorders.
Throughout this chapter we will focus on those entities in
which the pediatric surgeon usually participate. We will also
include chronic functional constipation, as it is a frequent
cause of consultation in our area. We will therefore exclu-
de all medical cause disorders and mechanical obstructive
causes, both congenital and acquired, considering that they
should be treated in a separate topic.

Key words: Digestive motility; Intestinal transit; Surgery;
Children.

INTRODUCCION

Los trastornos de la motilidad digestiva son comunes
en la edad pedidtrica, pudiendo afectar a todo el tracto gas-
trointestinal con distintos grados de severidad. Suponen un
motivo de consulta frecuente que ocasiona una alteracién
de la calidad de vida de los pacientes pediétricos, pudien-
do trascender a su vida adulta. Generalmente se presentan
como estrefiimiento crénico en los escolares y adolescentes,
siendo el 95% de origen funcional. En el 5% restante, en los
que existe causa orgdnica, la clinica se suele manifestar en
los primeros dias 0 meses de vida, y suele ser caracteristico
el retraso en la evacuacion de meconio2.
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Epitelio

Una de las principales funciones del tracto gastrointesti-
nal (TGI) es la del trasporte de los nutrientes para permitir su
digestion, absorcién y, finalmente, la expulsion de las heces.
Cada drea del TGI tiene un patrén de movilidad especifico
que depende de una compleja interaccién entre los muscu-

los, los plexos mientéricos, el sistema nervioso periférico y
auténomo y el cerebro®.

FISIOLOGIA DE LA MOTILIDAD DEL TUBO
DIGESTIVO

En Ia fisiologfa de la motilidad del tubo digestivo, es
importante tener presente la actividad eléctrica del intes-
tino y la motilidad intestinal, mediadas por el sistema
nervioso entérico (SNE). Este estd organizado en una red
interconectada de neuronas y células gliales que se agru-
pan en los ganglios situados en dos plexos principales: el
plexo mientérico (o plexo de Auerbach) y el plexo sub-
mucoso (o plexo de Meissner) (Fig. 1)©). Se trata de un
sistema local, muy organizado y con capacidad de opera-
cién auténoma, comunicando el sistema nervioso central

(SNC) a través de los sistemas simpatico y parasimpético.
Se encarga de la coordinacién de reflejos, de los movi-

mientos peristdlticos y de la regulacién de la secrecién
enterobiliopancredtica®).
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En cuanto a la actividad eléctrica, existen dos tipos bési-

cos de ondas eléctricas: las ondas lentas y los potenciales

en espiga®. Las ondas lentas son despolarizaciones peque-
fias por entrada principalmente de sodio a la célula, que no
alcanzan a ser un potencial de accién, creando una actividad
eléctrica de base ritmica. Se cree que son producidas por
las células intersticiales de Cajal. Los potenciales en espiga
son potenciales de accién, producidos por entrada de calcio
y sodio a la célula, superando el umbral de reposo trans-
membrana de las células musculares lisas, logrdndose asi la
contraccién muscular. Existen mdiltiples factores que pueden
cambiar este potencial de reposo, volviendo al tejido mas
0 menos excitable, cambiando asf la posibilidad de generar

un potencial en espiga®®.

En lo referente a los movimientos gastrointestinales,
existen dos tipos principales: los propulsivos y los de seg-
mentacion. Los movimientos de propulsién (peristaltismo)
se dan principalmente por la contraccién de la capa circular
muscular creando un anillo alrededor del tracto moviéndose
en direccién hacia el ano. Los movimientos de segmentacion
pueden ser provocados por el mismo peristaltismo, cuando
este es bloqueado por un esfinter, o por unas contracciones

llamadas “contracciones constrictivas intermitentes locales”
las cuales ocurren cada varios centimetros en el intestino,

duran entre 5 y 30 segundos y se repiten en otros puntos,
mezclando asf los alimentos®5).



TRASTORNOS DE LA MOTILIDAD INTESTINAL

Dada la complejidad del sistema nervioso entérico y la
fisiologfa gastrointestinal, cabe esperar que su patologia sea,
de la misma forma, compleja®.

A continuacién se revisan los aspectos mds relevantes
de los trastornos de la motilidad en los que el manejo por
parte del cirujano pedidtrico es indispensable. Se pueden
clasificar en(-):

* Aquellos en los que la afectacién se produce directa-
mente en los musculos y la inervacién del TGI: acalasia
esofdgica, enfermedad de Hirschsprung (EH), hipogan-
glionismo, displasia neuronal intestinal (DNI) y pseudo-
obstruction intestinal crénica.

* Enfermedades en las que existe de manera subyacente
una disfuncién de la motilidad: estrefiimiento crénico
funcional.

* Malformaciones que asocian alteraciones de la motilidad
del TGI: atresia de es6fago, malformaciones anorrectales.

Afectacién intrinseca/extrinseca inervacién TGI

Acalasia esofdgica

La acalasia esofdgica es un trastorno de la motilidad
infrecuente en la edad pedidtrica con una incidencia en tor-
no a 1 por 100.000 y con una media de edad de presentacién
de 11 afios. La mayoria de los casos se ven en nifios con
sindrome de Down o sindrome de Alport. Se caracteriza
por una relajacién incompleta del esfinter esofagico inferior
(EEI), asociada a peristaltismo esofdgico defectuoso, manifes-
tandose con disfagia gradual y progresiva. Ademas, puede
manifestarse con dolor retroesternal, sintomas respiratorios,
pérdida de peso, pirosis y regurgitacién nocturna®6?),

La base fisiopatolégica es desconocida, aunque se propo-
ne que viene determinada por la pérdida de neuronas inhibi-
torias en el plexo mientérico esofagico, que actda relajando
el EEL Se cree que su origen es autoinmune®.

Para su diagndstico generalmente se realiza un transito
digestivo superior, en el que es tipico observar una dilatacién
esofdgica con retencién del contraste y un estrechamiento en
su porcion distal (“pico de loro”) (Fig. 2). Para su confirma-
ci6n, puede realizarse una manometria esofdgica, donde se
observa un déficit en la relajacién del EEI o incluso aumento
de tono, asociado a aperistalsis del cuerpo esofdgico (Fig. 3).
Desde la introduccién de la manometria de alta resolucién
se pueden determinar 3 tipos de acalasia®®: tipo 1 o tipica,
con aperistalsis y relajacién incompleta del EEI tipo 2 ape-
ristdltica con panpresurizacion y tipo 3, aperistdltica con
espasmos del cuerpo esofdgico y relajacion anormal del EIL.

S. AMAT VALERO Y COLS.

Figura 2. Trdnsito digestivo superior (imagen tipica en “pico de
loro”).

El tratamiento estd enfocado en disminuir la resistencia
al paso a través del EEI. Las opciones terapéuticas de las
que disponemos en la actualidad son la inyeccién de toxina
botulinica, la dilatacién neumadtica con balén o el tratamiento
quirtirgico (miotomia de Heller)367), El tratamiento farmaco-
légico tinicamente estarfa indicado si el resto de las opciones
no pueden realizarse o han fallado.

Enfermedad de Hirschsprung (EH)

La EH es la enfermedad congénita neurointestinal més
frecuente, con una incidencia de 1 de cada 5.000 recién naci-
dos vivos (RNV)®356). Se caracteriza por la ausencia de células
ganglionares en los plexos mientéricos y submucosos del
segmento intestinal afecto, siendo la longitud del mismo
variable, estando siempre afectado el esfinter anal interno
(EAI), lo que ocasiona la ausencia de reflejo anal inhibitorio
(RIA)1:359),

Aunque su forma de presentacién suele ser esporadica,
puede ser familiar en alrededor del 7 al 20% de los pacien-
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tes. En estos casos, se ha descrito un patrén de herencia no
mendeliano con penetrancia y presentacién clinica variables,
cuya etiologfa es multifactorial®. En aproximadamente un
30% aparece junto a otras anomalfas congénitas tanto aisla-
das como en forma de sindromes o asociaciones®57).

Se han identificado varios genes cuyas mutaciones pue-
den estar relacionadas con la enfermedad. Las mas conocidas
son las del gen RET (receptor transmembrana de la tirosina-
cinasa), situado en el brazo largo del cromosoma 10, que se
presentan hasta en un 50% de los casos familiares y hasta en
un 20% de los esporddicos. Estas mutaciones parecen estar
relacionadas con la afectacién de segmentos mds largos de
intestino y con el debut infantil del carcinoma medular de
tiroides®.

Los sintomas varian en funcién de la edad, la extensién
del segmento afecto y la presencia de complicaciones. En
los recién nacidos y lactantes pequefios, el sintoma princi-
pal es el estrefiimiento de aparicién temprana. Se produce
un retraso en la evacuacién de meconio de mdas de 24-48
horas, acompafiado de distensién abdominal progresiva,
que mejora con la estimulacién rectal o enemas cuidado-
sos (nursing), y vomitos que pasan de ser claros a biliosos.
Algunos pacientes, y de manera mds frecuente si asocian
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sindrome de Down, pueden debutar en forma de enteroco-
litis, causa importante de morbimortalidad, sobre todo si se
complica con perforacién intestinal y sepsis(»%67). En nifios
mayores, se manifiesta generalmente como estrefiimiento
cronico refractario a tratamiento médico conservador, de
aparicién anterior a la introduccién de los alimentos sélidos.
Suele destacar a la exploracién la distension abdominal y la
presencia de fecalomas en fosa ilfaca izquierda, o incluso en
todo el abdomen. En el tacto rectal, la ampolla suele estar
vacia y al retirar el dedo se produce una salida explosiva
de gases y heces1367),

Para su diagndstico se utilizan el enema opaco con con-
traste, donde se puede evidenciar la zona de transicién y la
retencion de contraste durante més de 24 horas; la mano-
metrfa anorrectal, donde se observa ausencia de RIA, y la
biopsia rectal (abierta o por succién) considerada la técnica
gold standard para la confirmacién diagndstica de la EH. En
ella se observa ausencia de células ganglionares y aumento
de la actividad acetilcolinesterasa (AChE) de las numerosas
y engrosadas fibras nerviosas en la submucosa y muscularis
mucosae®+9),

Ante la sospecha de EH, deben realizarse nursing o lim-
piezas colénicas con suero salino fisioldgico para facilitar
el trdnsito intestinal distal, evitar la colostomfa, prevenir
la enterocolitis, disminuir la dilatacién del colon y facilitar
una nutriciéon més adecuada, hasta realizar el tratamiento
definitivo que serd la reseccién quirtdrgica del segmento
agangliénico y la realizacién de un descenso abdémino-
perineal(”. A pesar de realizar un tratamiento quirtrgico
correcto, no en todos los pacientes se logra una normali-
zacion de la motilidad gastrointestinal. Algunos pueden
presentar una dismotilidad coldnica residual que se pue-
de correlacionar con otros trastornos de motilidad®”. Un
seguimiento estrecho y a largo plazo de estos pacientes es,
por tanto, imprescindible.

Hipoganglionismo

Se define como una disminucién en el nimero de células
ganglionares de la pared de un segmento intestinal, pudien-
do ser congénita o adquirida. Existen 3 patrones de afecta-
cién: hipoganglionismo hipoplasico, displasico y atrofico,
que se detectan con tinciones especificas (tincién de plata,
inmunohistoquimica y electrofisiologfa), pero que normal-
mente no se realizan de forma rutinaria, debido a la rareza
de la entidad®.

Clinicamente, estos pacientes presentan un estrefiimiento
crénico severo. En muchas ocasiones, la clinica y los exa-
menes complementarios son indistinguibles de la EH, lo
que plantea un diagndstico diferencial dificil. De hecho en



algunas series®, en casi la mitad de los pacientes con estre-
flimiento crénico severo a los que se les realiza biopsia para
descartar EH se detecta un hipoganglionismo. Dicho hallaz-
go anatomopatoldgico se encuentra también en la zona de
transicién en la EH, entre el segmento intestinal normal y
el agangliénico. Algunos autores postulan que la reseccién
incompleta de esta zona puede ocasionar permanencia de
sintomas después de la cirugfa. Por ello, algunos autores
defienden que esta entidad puede ser una forma incompleta
de EH®®),

Generalmente, el manejo de estos pacientes suele ser
conservador. En casos refractarios o que asocien sintoma-
tologfa severa, la reseccién del tramo intestinal afecto estd
indicada. Establecer la longitud del segmento afecto puede
ser dificil en ocasiones, lo que a veces complica el manejo
perioperatorio®.

Displasia neuronal intestinal (DNI)

Existen 2 tipos de displasia neuronal intestinal, tipo Ay
tipo B. La tipo A se presenta en el 5% de los casos y se carac-
teriza por aplasia o hipoplasia congénita de la inervacion
simpadtica intestinal®. En la tipo B (95% de los casos) la afec-
tacion se localiza en el plexo submucoso, y puede presentarse
aislada o asociada a la EH. Los hallazgos histopatoldgicos
en este tltimo tipo son la presencia de hiperganglionosis en
los plexos submucosos y ldmina propia, asociando ganglios
gigantes y ectépicos y/o incremento de fibras nerviosas ace-
tilcolinesterasa-positivas alrededor de las vasos sanguineos
de esa zona*).

Se suele manifestar con distensién abdominal o estre-
fiimiento crénico en la infancia. El diagndstico de confir-
macién es anatomopatoldgico. Si se presenta en la infancia
temprana y la clinica lo permite, el tratamiento suele ser
conservador, puesto que existe maduracién de las células
nerviosas, por lo que la sintomatologfa suele ir mejorando
a partir de los 2 afios de vida, con préctica resolucién a los
4. Por este motivo, algunos autores no la reconocen como
una enfermedad propiamente dicha, sino como una posible
variante de la normalidad dependiente de la edad®. En los
casos en los que la clinica no permita un manejo conservador
y en aquellos en los que no se observe mejorfa con la edad,
puede ser necesario recurrir a la cirugfa, pudiendo precisar
esfinterotomia, reseccién intestinal del segmento afecto o
incluso ostom{as, segtin cada caso®.

Pseudoobstruccion intestinal crénica

La pseudoobstruccién intestinal crénica engloba a un
conjunto de enfermedades raras, con una incidencia aproxi-
mada de 1 por cada 270.000 RNV®). Se caracteriza por presen-
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tar un trastorno de la motilidad intestinal que asemeja una
obstruccién mecdnica sin causa anatémica subyacente-69.
Puede afectar a cualquier segmento del tubo digestivo y los
sintomas varian en cada caso en funcién de la localizacién,
la longitud del tramo afecto y del paciente, por lo que es
dificil establecer el diagndstico. La mayoria presentan sin-
tomas en el primer afio de vida, aunque pueden presentarse
a cualquier edad®9).

Las pseudoobstrucciones intestinales se pueden clasi-
ficar en primarias o secundarias, congénitas o adquiridas
0, segtin la localizaci6n de la lesi6n histoldgica observada,
como neuropéticas, mesenquimopéticas o miopaticas, segin
afecten las neuronas entéricas, las células intersticiales de
Cajal o el musculo liso, respectivamente. En algunos casos
pueden formar parte de sindromes, como el sindrome de
microcolon-megavejiga-hipoperistalsis intestinal®.

El diagnéstico debe sospecharse en pacientes con cua-
dro de vémitos, distensién abdominal y estrefiimiento de
dificil manejo, en los que los estudios radiolégicos y otros
exdmenes complementarios hayan descartado otra causa
mecdnica, orgdnica o funcional, incluyendo el uso de fér-
macos®!?. Estos exdmenes complementarios deben incluir
una radiograffa de abdomen simple, en la que suele obser-
varse dilatacién de asas y niveles hidroaéreos, seguida de un
transito intestinal con contraste o marcadores radioopacos,
que permite descartar la presencia de obstruccién mecéni-
ca y demostrar, en ocasiones, la hipoperistalsis intestinal.
Otro estudio de utilidad es la cintigrafia en directo, que
permite observar en tiempo real el paso del medio de con-
traste desde la boca hasta el ano. La manometria puede ser
también de gran ayuda. En el individuo normal se observa
actividad gdstrica importante seguida por una actividad del
yeyuno en forma fdsica hasta llegar al intestino grueso. En
las neuropatias se observa actividad absolutamente desor-
denada y en las miopatfas la actividad es normal, pero la
contraccion es ineficiente. Ciertos antecedentes prenatales,
como la presencia de mega vejiga, deben hacernos también
sospechar la existencia de una posible pseudoobstrucciéon
crénica intestinal 19,

No existe una terapia especifica para esta patologifa. Se
requieren equipos multidisciplinares integrados por ciruja-
nos pedidtricos, gastroenterdlogos, nutricionistas y psicélo-
gos, dirigidos a mejorar la motilidad intestinal y su funcién,
y a prevenir las complicaciones que pueden aparecer como
fallo intestinal, malnutricién y malabsorcién, sobrecrecimien-
to bacteriano, infecciones del sistema circulatorio o sepsis®.
El tratamiento médico incluye soporte con nutricién enteral
y/o parenteral y procinéticos. Cuando el manejo médico es
insuficiente para mantener los aportes nutricionales necesa-
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rios, se realiza una gastrostomia o yeyunostomia, con las que
se puede administrar una nutricion enteral continua, para
intentar evitar asi la nutricién parenteral, no exenta de com-
plicaciones potencialmente graves. En casos seleccionados,
si se requiere la descompresién del intestino puede resultar
beneficioso la realizacion de una ileostomia. Y en aquellos en
los que la clinica predominante sea el estrefiimiento severo,
la confeccién de una cecostomfa permite realizar lavados
anterégrados. Serdn candidatos a trasplante intestinal aque-
llos casos dependientes de nutricién parenteral con episo-
dios recurrentes de sepsis, accesos venosos limitados o fallo
hepatico secundario, en cuyo caso puede ser necesario la
realizacién simultdnea de un trasplante hepético®”.

Enfermedades con disfuncién de la motilidad intestinal:
estrefiimiento crénico funcional

El estrefiimiento crénico funcional afecta al 1-8% de la
poblacién infantil, con una relacién hombre:mujer de 1:3,
por lo que es considerado un trastorno funcional del tracto
gastrointestinal frecuente(?. Segtin los criterios de Roma IV,
para su diagnéstico deben cumplirse al menos dos de los
siguientes puntos: menos de tres deposiciones espontdneas a
la semana presentando al menos en el 25% esfuerzo excesivo,
heces duras (tipo 1-2 de Bristol), sensacién de evacuacién
incompleta o sensacién de obstruccién o bloqueo anorrectal
y maniobras manuales para facilitar la defecacién(™. Estos
criterios deben presentarse durante al menos los tltimos 3
meses, y los sintomas deben haberse iniciado como mini-
mo seis meses antes, asociando criterios insuficientes para
ser diagnosticados de sindrome de intestino irritable u otra
patologfa orgdnica(V. El estrefiimiento puede asociarse en
ocasiones, a encopresis, 1o que actualmente también se deno-
mina incontinencia fecal funcional. La encopresis se define
como la eliminacién involuntaria de heces en lugares no
apropiados para este propésito, al menos una vez al mes,
durante un periodo no inferior a 6 meses, en nifios con una
edad cronolégica y mental mayor de 4 afios, en los que se
ha descartado patologfa orgdnica subyacente(1213),

Dentro de la fisiopatologfa del estrefiimiento, debemos
tener en cuenta como la retencién fecal crénica es capaz de
alterar la funci6n anorrectal®?. Las heces acumuladas pier-
den mayor contenido de agua adquiriendo una consisten-
cia extremadamente dura, lo que dificulta su evacuacién(.
Debido a esto, el nifio retiene de manera voluntaria las heces
por miedo al dolor, el recto se expande y las ganas de defecar
desaparecen. Si este mecanismo se repite a diario, puede
crear una dindmica inconsciente de defecacién anormal, que
conduce a lo que se ha denominado contraccién paradéjica
del esfinter anal externo o anismus¥. Comienza un circulo
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vicioso en el que cuantas més heces se acumulan, mds se
dilata el recto y mds se altera su funcién sensitiva y motora.
El esfinter anal interno pierde su elasticidad y el esfinter
anal externo no se contrae de manera efectiva o se relaja
tras la distension rectal (pérdida del reflejo de continencia o
inflacién), por lo que permite la pérdida por rebosamiento de
heces normalmente semiliquidas, retenidas proximalmente a
los grandes fecalomas acumulados(®®. En ocasiones, la gran
cantidad de heces acumuladas puede producir un aumento
de la presion vesical por compresion, ocasionando enuresis
o infecciones urinarias de repeticién(?.

La exploracién fisica de estos pacientes puede mostrar
distension abdominal o la presencia de fecalomas palpables
en mds del 50%. La inspeccién de la region perianal debe
incluir la valoracién de las caracteristicas de la piel, aspecto
y posicién del ano, o asociacién de otras lesiones que pue-
dan ser causa de defecacién dolorosa, como hemorroides
o fisuras. Si existe encopresis, el ano suele estar sucio, y
en muchos casos, parcialmente entreabierto. El tacto rectal
permite obtener informacién sobre el tono del canal anal,
asf como su calibre y longitud, la calidad del contenido rec-
tal y la situacién del musculo puborrectal. Es habitual la
existencia de un canal anal corto, con un tono disminuido,
y la presencia de grandes fecalomas de consistencia dura
impactados en el recto. Los reflejos anal y bulbocavernoso
suelen ser normales(.

Tras una anamnesis y exploracion clinica cuidadosas,
existen distintos métodos diagnésticos que pueden ser ttiles
para la valoracién de estos pacientes, ayuddndonos a deter-
minar las caracteristicas y severidad del estrefiimiento y/o
la encopresis y determinar asi el tipo de tratamiento mds
adecuado en cada caso(?. La radiograffa simple de abdo-
men, el enema opaco, la defecografia y la valoracion del
tiempo de trénsito colénico han demostrado su validez en
el estudio de esta patologfa®¥. La manometria anorrectal
permite una valoracién funcional de los mecanismos fisiol6-
gicos responsables de la continencia y la defecacién, y de la
alteracién de los mismos. Aunque no todos los autores estdn
de acuerdo™), la mayor parte de los estudios concluyen que
esta prueba diagnostica es la que proporciona una informa-
cién mds completa para el estudio del estrefiimiento crénico
y la encopresis(213). Mientras que en los nifios con héabito
intestinal normal o en aquellos con retencién fecal leve la
manometria anorrectal suele ser normal, en los pacientes
con retencién fecal severa pueden apreciarse distintas alte-
raciones anomanométricas. Entre ellas destacan disminucién
de la longitud del canal anal, disminucién de la presién
en la ampolla rectal, disminucién de la sensibilidad rectal,
ausencia de proporcién entre la intensidad del estimulo y



la magnitud del reflejo inhibidor del ano (RIA), disminu-
cién del tono del esfinter anal externo (EAE), ausencia del
reflejo de inflacion o continencia y contraccion paradéjica
o ausencia de relajacién del EAE durante la defecacién(314.

El tratamiento del estrefiimiento crénico y la encopresis
depende de la severidad de los hallazgos clinicos y mano-
métricos. La familia y el propio nifio deben ser informados
con claridad del plan terapéutico a seguir, y deben com-
prender que el tratamiento de este tipo de alteraciones de
la defecacion es précticamente siempre largo, por lo que la
paciencia es indispensable para alcanzar el éxito?. En la
primera fase, o fase de desimpactacion, el objetivo es eli-
minar todo el material fecal retenido para que el anorrecto
pueda recuperar su anatomfa y funcién normal. Esto pue-
de conseguirse mediante la administracién de laxantes o la
colocacién de enemas via rectal. La duracién e intensidad
de la misma dependerd del grado de impactacion, y puede
durar de dias a semanas. Una vez que se ha confirmado la
desimpactacién fecal, el desafio es mantener estos resultados.
En la fase de mantenimiento, debe modificarse la alimen-
tacidn si esta no era correcta, reeducar el hbito defecatorio
y mantener un tratamiento con laxantes adecuado, hasta
conseguir la realizacién de deposiciones completas todos
los dfas. Tras mantener durante un minimo de 3-6 meses
un hébito intestinal normal, la dosis de laxantes puede ser
reducida paulatinamente hasta su suspensién. Esto debe
realizarse de manera lenta, ya que hay que tener en cuenta
que la mayorfa de las recaidas se deben a que la medica-
cién ha sido suspendida demasiado pronto o de manera
brusca(®314. El tratamiento médico anteriormente descrito
es efectivo en el 60-70% de los casos. Sin embargo, existe un
porcentaje de pacientes refractarios a este tipo de medidas.
En estos casos, numerosos autores consideran el biofeedback
una buena alternativa terapéutica(13.

Malformaciones congénitas con alteracion
de la motilidad

Atresia de eséfago

En torno a un 75% de los pacientes presentaran altera-
ciones de la motilidad esofdgica tras la cirugfa reconstruc-
tiva, divididas en tres patrones®51): aperistalsis completa
(38%), presurizacién (15%) o contraccion simultdnea de los
% distales (47% )1.79).

Generalmente asocian, ademds, reflujo gastroesofdgico
debido a la disposicién anatémica tras la cirugfa, que ocasio-
na una rectificacién del dngulo de Hiss. Este reflujo puede
verse incrementado por el retraso en el vaciamiento gastrico
y la motilidad esofagica dafiada, provocando un retraso en
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el aclaramiento esofdgico. Por este motivo, se recomienda
mantener tratamiento con antidcidos los primeros 12 meses
tras la correccion quirtrgica, y posteriormente solo si presen-
ta clinica. En casos severos, con dificultad en la alimentacién
oral, se usardn sondas de alimentacién nasogdstricas o de
gastrostomia, asociado a tratamiento quirtirgico antirreflujo
si se perpettia la clinica®.

Malformaciones anorrectales

A pesar de los buenos resultados funcionales que se
suelen obtener tras la correccién quirtrgica de las malfor-
maciones anorrectales, una proporcién no despreciable de
pacientes presentardn alteraciones en el patrén de la defeca-
cién. Aproximadamente el 10% de los pacientes con fistula
perineal y el 40% de los que presentan fistula vestibular o
uretral, presentardn incontinencia, generalmente asociada a
alteracion del tono del esfinter anal interno. También se ha
descrito su asociacién con encopresis secundaria a estrefii-
miento, en presencia de tono esfinteriano normal®?.

El seguimiento de la incontinencia fecal crénica en estos
pacientes se realiza con estudios de imagen y con manome-
tria. El estudio de trdnsito colénico nos permite definir el
trastorno de motilidad y nos sirve de guia para el manejo
clinico®57). En el caso de disminucién del tono esfinteria-
no o ante la presencia de contracciones de colon de amplia
amplitud, se usard loperamida u otro anticolinérgico con
ayuda de enemas o supositorios. En los pacientes con estre-
Aimiento crénico y encopresis, se beneficiardn de tratamiento
con laxantes osméticos, medidas higiénico-dietéticas y ene-
mas. En casos en los que las medidas previas no consigan
una adecuada limpieza intestinal y los pacientes presenten
alteracion en su calidad de vida, pueden beneficiarse de
enemas diarios anterégrados, a través de una cecostomia,
o retrégrados, por via rectal®).

CONCLUSIONES

Los avances en estudios genéticos permitiran la deteccién
de los genes responsables del desarrollo y funcién intestinal.
El conocimiento fisiopatolégico de los desérdenes de moti-
lidad intestinal permitira el desarrollo de nuevos farmacos
para su tratamiento®).
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RESUMEN

Las hernias inguinales y cuadros relacionados, como el
quiste de cordén o el hidrocele, son la patologia quirtirgica
mads frecuente en la edad pedidtrica. No obstante, tienen
diferentes caracteristicas e historia natural lo que condiciona
su manejo. Por otra parte, hernias crurales, directas o en
localizaciones atfpicas, son extremadamente infrecuentes en
nifios, por lo que es importante saber reconocerlas y diferen-
ciarlas a fin de hacer un correcto diagndstico. En este arti-
culo revisaremos los cuadros mds importantes con especial
hincapié en su diagndstico, manejo y tratamiento definitivo.

Palabras clave: Hernia inguinal; Hidrocele; Hernia ati-
pica.

ABSTRACT

Inguinal hernias and related anomalies, such as sper-
matic cord cyst or hydrocele, are the most frequent surgical
conditions in the pediatric age. However, they have dis-
tinct characteristics and natural history which differentia-
tes their management. On the other hand, crural, inguinal
direct hernias or those in atypical locations are extremely
infrequent in children, therefore it is important to recognize
and differentiate them in order to make a correct diagnosis.
In this article we will review their most important features

with special interest on their diagnosis, management and
definitive treatment.
Key words: Inguinal hernia; Hydrocele; Atypical hernia.

RECUERDO EMBRIOLOGICO

El canal inguinal comunica la cavidad abdominal con el
escroto en el caso de los varones y con los labios mayores en
las mujeres. En condiciones normales contiene tinicamente
el corddén espermatico o el ligamento redondo respectiva-
mente.

Aproximadamente en la 10° semana de gestacion, los
testiculos intraabdominales migran hacia la regién inguinal,
acompafidndose de un proceso peritoneo-vaginal que arras-
tran en su descenso hasta el escroto en las tltimas semanas
de gestacion®. Una vez se completa el descenso, esta comu-
nicacién se oblitera progresivamente, proceso que puede
durar hasta los dos afios de vida®. En el caso de las nifias,
el ovario no llega a introducirse en el canal inguinal, pero
este diverticulo de peritoneo si existe en el orificio ingui-
nal externo pudiéndose extender hasta el labio mayor, es el
llamado diverticulo de Nuck, y se cierra espontdneamente
antes del fin del embarazo®.

Cuando existe un defecto en la obliteracion del proceso
peritoneo-vaginal se originan distintas anomalias segtin el
grado y la localizacién del defecto (Fig. 1):
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Figura 1. Esquema de patolo-
gfa del proceso peritoneo vagi-
nal. A) Ttnica vaginal normal.
B) Hernia inguinal indirecta.
C) Hidrocele. D) Quiste de
cordén.

¢ Un proceso permeable por completo y amplio permite
la salida de contenido intraabdominal a través del anillo
interno lo que constituye una hernia inguinal indirecta.

* Sise estrecha pero no se oblitera por completo permitien-
do el paso de liquido, da lugar a un hidrocele congénito.

* Sise oblitera distal y proximalmente dejando una porcién
permeable intermedia, constituye un quiste de cordén
en el caso de los varones y quiste de Nuck en el caso de
las mujeres.

El resto de hernias de las que hablaremos posteriormente
se originan por debilidad o defecto en ciertos puntos de la
pared abdominal fuera del conducto inguinal, mds que por
defecto embriolégico y, por tanto, son mds frecuentes en la
edad adulta, aunque también pueden encontrarse en nifios®.

HERNIA INGUINAL INDIRECTA

La hernia inguinal indirecta o primaria, que se produce
por los mecanismos anteriormente descritos, tiene una inci-
dencia de 1-5% de los recién nacidos, pudiendo elevarse al
10% en el caso de los prematuros. Es cuatro veces mds fre-
cuente en nifios que en nifias, y en ambos géneros existe una
predominancia por el lado derecho. La incidencia de hernia
bilateral es del 10% en recién nacidos a término y puede
llegar al 50% en el caso de los recién nacidos pretérmino®.

En la mayor parte de los casos se manifiesta en los prime-
ros afios de vida, pero también puede dar la cara en edades
posteriores. La clinica més frecuente es la aparicién de bul-
toma inguinal intermitente. Hasta en el 65% de los casos en
menores de un aflo se manifiestan con un primer episodio
de incarceracion®.

La hernia irreductible es aquella que permite la reduccién
manual del contenido, pero este vuelve a salir al ceder la pre-
si6n, suelen ser asintomdticos, el contenido entra y sale libre-
mente. La hernia incarcerada, sin embargo, se define como
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aquella en la que no es posible la reduccién del contenido
con maniobras habituales. Estos nifios pueden presentarse
con irritabilidad, dolor e incluso signos iniciales de obstruc-
ci6n intestinal. Si el intestino contenido en la hernia sufre
a causa de la compresion se habla de hernia estrangulada,
constituyendo el caso mds grave, los pacientes tiene grave
afectacion del estado general y se precisa cirugfa urgente(.

En la exploracién se evidencia un bultoma inguinal
0 aumento del hemiescroto que se comunica con el canal
inguinal (a diferencia del hidrocele en el que el canal suele
estar libre o levemente engrosado). Puede verse espontdnea-
mente o precisar maniobras de Valsalva para evidenciar la
protrusién del contenido. En ocasiones no es visible y solo
se manifiesta con signos indirectos, como el signo de la seda,
que es un leve engrosamiento del cordén inguinal en com-
paracién con el contralateral, aunque es poco fiable y dificil
de percibir®. Cuando se evidencia la hernia, si el estado
general es normal y no hay evidencia de estrangulamiento
la primera maniobra estd dirigida a intentar una reduccién
manual. Esta es posible en el 95% de los casos. Si se trata de
una hernia incarcerada, la reduccion puede ser dificultosa
y en ocasiones precisar de sedacién, pero siempre es prefe-
rible diferir la cirugfa tras un episodio de incarceracién®.
La cirugfa electiva programada tiene una tasa de complica-
ciones inferior a la cirugfa urgente. En el caso de las nifias
con frecuencia se encuentra herniado el ovario, lo que hace
especialmente importante una delicada manipulacién y no
forzar el contenido si la reduccién no es posible(®.

En algunos casos, sobre todo en nifios pequefios y lac-
tantes, podemos encontrar un aumento del hemiescroto que
parece prolongarse hacia el canal inguinal o un bultoma que
parece tinicamente contenido en el canal sin comunicacién
hacia el orificio inguinal interno. En estos casos podemos
estar frente a un hidrocele o un quiste del cordén respecti-
vamente?). Los nifios suelen estar asintomdticos (porque
no hay contenido herniado) y la manipulacién para inten-



tar reducirlos es infructuosa pudiendo originar la duda de
que se trate de una hernia incarcerada y causar irritabilidad
secundaria a la manipulacién. En estos casos seleccionados
en los que hay duda, la ecograffa previa a la manipulacién
nos permite diferenciar si el contenido es solo liquido o efec-
tivamente se trata de una hernia con un conducto totalmente
permeable y contenido intraabdominal®.

Una vez diagnosticada la hernia se programa la ciru-
gia con cardcter electivo preferente. En casos de episodio
de incarceracién resuelto la cirugfa no debe diferirse mds
que el tiempo necesario para que se recuperen los tejidos
circundantes, ya que existe riesgo de nuevo episodio de
incarceracion®. La correccién quirtrgica se difiere solo en
los casos de recién nacidos prematuros con inestabilidad
respiratoria y alto riesgo anestésico, hasta que su situacion
se estabilice(0).

HIDROCELE Y QUISTE DE CORDON

La reduccién del proceso sin completa obliteracion de
manera que se permite el paso de liquido da lugar al hidro-
cele congénito. A la exploracién se evidencia un aumento
de tamafio del hemiescroto, asintomadtico, sin afectacién
del canal inguinal con el orificio inguinal externo libre. Al
ser el contenido liquido, transilumina al colocar una fuen-
te de luz. El hidrocele puede estar mds o menos tenso. En
los casos en los que no se palpa con facilidad el testiculo se
recomienda una ecografia para asegurar que se encuentra en
buenas condiciones y que no hay ninguna masa o patologia
subyacente(!).

Cuando la obliteracién se produce de manera parcial
distal y proximal, la masa que palpamos se encuentra en el
cordén espermdtico, pudiendo delimitar de manera dife-
renciada el testiculo y el orificio inguinal externo libres®.
En este caso se trata de un quiste de cordén.

En uno y otro caso la obliteracién completa del proceso
peritoneo vaginal y la reabsorcién del liquido pueden pro-
ducirse hasta los dos afios de edad, por lo que en ausencia
de complicacién o evidencia de hernia se puede diferir la
cirugfa para intervenir solo aquellos casos en los que no se
ha resuelto a partir de esta edad®?. Con la reciente alerta
de seguridad de la FDA respecto al uso de anestésicos en
menores de 3 aflos, la tendencia actual es diferir la cirugfa
en los casos en los que es necesaria hasta entonces('?.

En algunos pacientes el proceso es lo bastante amplio
como para producir fluctuaciones marcadas en la cantidad
de liquido del escroto y algunos grupos prefieren no diferir la
cirugia en el caso de estos hidroceles llamados comunicantes.
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El hidrocele secretor o del adulto es una entidad total-
mente diferenciada en la que el origen del liquido no es una
patencia del conducto peritoneo vaginal sino una secrecion
reactiva de la tinica vaginal. En ocasiones se puede ver en
adolescentes de manera espontdnea o tras traumatismo,
aunque es mds frecuente en la edad adulta.

HERNIAS INGUINALES INDIRECTAS Y CRURALES

Su incidencia es muy baja en la edad pedidtrica, menos
del 1% de todas las hernias.

En ambos casos la causa subyacente es, generalmente,
una debilidad de la pared que hace que protruya el conte-
nido intraabdominal. En el caso de las hernias inguinales
directas el defecto se produce lateral a los vasos epigdstricos,
a través de la fascia transversalis sin tener relacién con el
canal inguinal. Puede ser secundario a una debilidad con-
génita o aparecer tras la cirugia de una hernia indirecta®.

En el caso de las hernias crurales, el defecto se encuentra
en el tridngulo femoral por debajo del ligamento inguinal,
presentando el bultoma mds lateral e inferior que en una
hernia inguinal indirecta, medial a los vasos femorales. Son
mads frecuentes en nifias y pueden contener el ovario por
deslizamiento, aunque la mayor parte de las veces la masa
palpable corresponde a un lipoma preherniario.

El diagnéstico diferencial entre estas hernias y las ingui-
nales indirectas no siempre es facil, pero es fundamental
para un correcto manejo. El tratamiento definitivo es la
correccién quirurgica al diagnéstico por el riesgo de incar-
ceracién(,

HERNIAS EPIGASTRICAS

Se producen por un defecto en la linea alba en cualquier
punto entre el xifoides y el ombligo. Con frecuencia son de
pequefio tamario y el contenido herniado es la grasa prepe-
ritoneal que no puede volver a introducirse en la cavidad,
de manera que una presentacién frecuente es como nédulo
o bultoma en linea media abdominal, por lo general, asinto-
méticot®. En otros pacientes se trata de verdaderas hernias
con saco, el defecto es mayor y permite la entrada y salida
de grasa y contenido intraabdominal. Hasta un 20% de ellas
pueden ser miltiples. El tratamiento es quirtrgico, ya que
no se cierran espontdneamente, pero por su baja tasa de
complicaciones se difiere la intervencion hasta los 3 afios
de edad en los casos asintomaticos, por las consideraciones
anestésicas mencionadas previamente(!3.
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HERNIAS ATIPICAS

En la hernia de Spiegel, se produce herniacién del con-
tenido intraabdominal o de la grasa preperitoneal por el
borde lateral del recto del abdomen en su confluencia con
el transverso del abdomen en la linea semilunar. Son extre-
madamente infrecuentes y el diagnéstico clinico a veces es
dificultoso, ya que son intraparietales la mayor parte de las
veces y el saco se encuentra cubierto por la fascia del oblicuo
externo del abdomen. La ecografia es ttil en estos casos
para confirmar el diagndstico y delimitar el saco herniario.
El tratamiento es quirtirgico??.

Las hernias lumbares se producen en defectos fasciales
en dos puntos de la pared abdominal posterolateral®). El
tridngulo inferior o de Petit estd delimitado por los miis-
culos oblicuo externo y dorsal ancho y el borde de la cresta
iliaca. El tridngulo superior o de Grynfelt estd delimitado
por el oblicuo interno, el cuadrado lumbar y el borde de la
12° costilla. E180% de estas hernias son adquiridas y el 20%
congénitas, en ocasiones asociadas a anomalfas del desarro-
llo esquelético o muscular. El tratamiento es quirtrgico y se
recomienda al afio de vida porque las zonas de debilidad
pueden aumentar con el crecimiento(.

HERNIAS POSTQUIRURGICAS

Las eventraciones o hernias incisionales son defectos de
la pared abdominal secundarios a una intervencién quirtrgi-
ca previa. La incidencia en nifios es muy baja, mucho menor
que en la poblacién adulta y se asocian a factores de riesgo
como la prematuridad®.

Clinicamente se observa una masa o bultoma con el
aumento de la presién intraabdominal sobre una cicatriz
de cirugfa previa. Si son amplios el riesgo de incarceracién
es bajo, pero la reconstruccién para conseguir una correcta
continencia de la pared puede llegar a ser compleja. En oca-
siones, encontramos este tipo de eventraciones en secuelas
de grandes defectos de pared abdominal, como gastrosquisis
u onfaloceles gigantes, no exactamente secundarios a la ciru-
gfa, sino mds bien por imposibilidad de un cierre primario
de la pared®. En las eventraciones de pequefio didmetro
existe un riesgo mayor de incarceracién, pero la correccién
quirdrgica suele ser mds sencilla. El momento adecuado de
la correccién depende de las caracteristicas del paciente y
su patologfa de base.

Las hernias paraestomales se producen por la protrusién
de contenido intraabdominal por el defecto de pared creado
para hacer un estoma. Su incidencia en nifios es también
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extremadamente baja. Se manifiestan como un abultamiento
en la region cercana al estoma. El riesgo de incarceracién o
de interferencia con el estoma en si mismo es variable, y el
tratamiento es individualizado dependiendo de cada caso
y de la posibilidad de cerrar el estoma o la necesidad de
mantenerlo®.

HERNIAS ESPECIFICAS

Hay otras hernias con nombres propios que no dependen
de la localizacién como las anteriores, sino del contenido
herniario. Las més conocidas son la hernia de Amyand, en
la que el contenido herniado es el apéndice, inflamado o no
y lalocalizacién mds frecuente es la inguinal; y 1a hernia de
Ritchter en la que el contenido es solo el borde antimesen-
térico de un asa intestinal, no el asa entera y la localizacién
més frecuente donde puede ocurrir es en la hernia crural®2),
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