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PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Formacién
Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es el
érgano de Expresion de la Sociedad Espafiola de
Pediatria Extrahospitalaria y Atenciéon Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y
experimentales en el campo de la Pediatria,
incluyendo aspectos bioquimicos, fisiolégicos y
preventivos. Acepta contribuciones de todo el
mundo bajo la condicion de haber sido solicitadas
por el Comité Ejecutivo de la revista y de no haber
sido publicadas previamente ni enviadas a otra
revista para consideracion. PEDIATRIA INTEGRAL
acepta articulos de revision (bajo la forma de
estado del arte o topicos de importancia clinica
que repasan la bibliografia internacional mas
relevante), comunicaciones cortas (incluidas en la
seccioén de informacion) y cartas al director (como
férum para comentarios y discusiones acerca de
lalinea editorial de la publicacion).

PEDIATRIA INTEGRAL publica 10 nimeros al afio,
y cada volumen se complementa con dos
suplementos del programa integrado (casos
clinicos, preguntas y respuestas comentadas) y un
nimero extraordinario con las actividades
cientificas del Congreso Anual de la SEPEAP.
PEDIATRIA INTEGRAL se distribuye entre los
pediatras de Espafa directamente. SWETS es la
Agencia Internacional de Suscripcion elegida por
la revista para su distribucion mundial fuera de
este area.

© Reservados todos los derechos. Absolutamente
todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucién de los mismos. Los derechos de autor
y copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la
Convencion de Berna y la Convencion Internacio-
nal del Copyright. Todos los derechos reservados.
Ademas de lo establecido especificamente por las
leyes nacionales de derechos de autor y copia,

Comisidn de Formacicn Contnuada v

SISTEMA NACIONAL DE SALUD
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Actividad Acreditada por la Comisién de Formacion
Continuada de las Profesiones Sanitarias de la
Comunidad de Madrid, integrada en el Sistema de
Acreditacién de la Formaciéon Continuada de los
Profesionales Sanitarios de caracter Unico para todo el CEDRO

Sistema Nacional de Salud.

Visite la web oficial de la Sociedad: www.sepeap.org,

alliencontrara:
¢ Informacion actualizada.

¢ Boletin de inscripcion a la SEPEAP (gratuito para los

ninguna parte de esta publicacion puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no
es requerido para copias de resumenes o
abstracts, siempre que se cite la referencia
completa. El fotocopiado mdultiple de los
contenidos siempre es ilegal y es perseguido por
ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo 534
bis del Cédigo Penal vigente en Espafia, podran
ser castigados con penas de multa y privacion de
libertad quienes reprodujeren o plagiaren, en todo
o en parte, una obra literaria, artistica o cientifica
fijada en cualquier tipo de soporte sin la preceptiva
autorizacion.

La autorizacion para fotocopiar articulos para uso
interno o personal sera obtenida de la Direccion de
PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y otros
usuarios el permiso de fotocopiado sera obtenido
de Copyright Clearance Center (CCC) Transactio-
nal Reporting Service o sus Agentes (en Espana,
CEDRO, numero de asociado: E00464), mediante
el pago por articulo. El consentimiento para
fotocopiado sera otorgado con la condicién de
quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimiento
no sera valido para otras formas de fotocopiado o
reproduccién como distribucién general, reventa,
propositos promocionales y publicitarios o para
creacion de nuevos trabajos colectivos, en cuyos
casos debera ser gestionado el permiso directa-
mente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). IS| Tear Sheet Service esta
autorizada por la revista para facilitar copias de
articulos sélo para uso privado.

Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL pueden
ser obtenidos electronicamente a través del
Website www.pediatriaintegral.es

Los editores no podran ser tenidos por responsa-
bles de los posibles errores aparecidos en la
publicacion ni tampoco de las consecuencias que
pudieran aparecer por el uso de la informacion
contenida en esta revista. Los autores y editores
realizan un importante esfuerzo para asegurar que
la seleccién de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practica y recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacion.

Fundadaen 1995

No obstante, dadas ciertas circunstancias, como
los continuos avances en la investigacion,
cambios en las leyes y regulaciones nacionales y
el constante flujo de informacion relativa a la
terapéutica farmacoldgica y reacciones de
farmacos, los lectores deben comprobar por si
mismos, en la informacién contenida en cada
farmaco, que no se hayan producido cambios en
las indicaciones y dosis, o afiadido precauciones y
avisos importantes. Algo que es particularmente
importante cuando el agente recomendado es un
farmaco nuevo o de uso infrecuente.

La inclusién de anuncios en PEDIATRIA
INTEGRAL no supone de ninguna forma un
respaldo o aprobacion de los productos promo-
cionales por parte de los editores de la revista o
sociedades miembros, del cuerpo editorial y la
demostracion de la calidad o ventajas de los
productos anunciados son de la exclusiva
responsabilidad de los anunciantes.

El uso de nombres de descripciéon general,
nombres comerciales, nombres registrados... en
PEDIATRIA INTEGRAL, incluso si no estan
especificamente identificados, no implica que
esos nombres no estén protegidos por leyes o
regulaciones. El uso de nombres comerciales en la
revista tiene propodsitos exclusivos de identifica-
cion y no implican ningun tipo de reconocimiento
por parte de la publicacion o sus editores.

Las recomendaciones, opiniones o conclusiones
expresadas en los articulos de PEDIATRIA
INTEGRAL son realizadas exclusivamente por los
autores, de forma que los editores declinan
cualquier responsabilidad legal o profesional en
estamateria.

Los autores de los articulos publicados en
PEDIATRIA INTEGRAL se comprometen, por
escrito, al enviar los manuscritos, a que son
originales y no han sido publicados con anteriori-
dad. Por esta razon, los editores no se hacen
responsables del incumplimiento de las leyes de
propiedad intelectual por cualesquiera de los
autores.

PEDIATRIA INTEGRAL esta impresa en papel libre
de 4acido. La politica de los editores es utilizar
siempre este papel, siguiendo los estandares
ISO/DIS/9706, fabricado con pulpa libre de cloro
procedente de bosques mantenidos.
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El sindrome alcohdlico fetal es un trastorno frecuente y poco
reconocido. Sus consecuencias afectan al individuo, su familia

y a la sociedad en general. Los costes son muy elevados tanto
en el aspecto personal como financiero. Es preciso concienciar
a los profesionales sanitarios para que aumenten sus
conocimientos, desarrollen y difundan tratamientos eficaces y
estrategias de prevencion en los diferentes niveles

M.I. Hidalgo Vicario

| Directora Ejecutiva de Pediatria Integral

Editorial

EL PEDIATRA ANTE EL SINDROME ALCOHOLICO
FETAL. UN TRASTORNO INFRADIAGNOSTICADO

Pediatrics (noviembre 2014) un estudio que deter-

mina la prevalencia y caracteristicas de los trastornos
del espectro del sindrome alcohélico fetal (TESAF)®). Se
recogi6 una muestra en estudiantes de 1¢r grado (6-7 afios
de edad), en una comunidad representativa del medio oeste
de EE.UU. Se extrajo una muestra aleatoria del 70,5% de
todos los estudiantes de primer grado inscritos en las escue-
las publicas y privadas. Se examiné su crecimiento fisico,
desarrollo, dismorfologia, nivel cognitivo y comportamiento.
Las madres de los nifios fueron entrevistadas para valorar
el riesgo. El estudio considerd los cuadros del TESAF, que
incluye 4 diagnésticos: sindrome alcohdlico fetal (SAF),
SAF parcial (SAFp), trastorno del neurodesarrollo relacio-
nado con el alcohol (NDRA) y defectos congénitos relacio-
nados con el alcohol.

Recientemente, May Philip ez al., han publicado en

Las criterios dismorfolégicos diferenciaron el SAF del
SAFp entre siy de los controles no expuestos. Los NDRA
no se diferenciaban de manera clara de los controles. Los
resultados en 7 pruebas cognitivas y de comportamiento
eran significativamente peores en los nifios con TESAF.
Las variables de riesgo maternos mds predictivas fueron:
reconocimiento tardio del embarazo, la cantidad de bebidas
alcohélicas consumidas 3 meses antes del embarazo, y la
cantidad de consumo de alcohol referido por el padre del
nifio indice. A partir de los resultados finales, se utilizaron
3 técnicas para estimar la prevalencia. EI SAF en esta comu-

nidad oscilaba del 6 al 9 por cada 1.000 nifios, el SAFp del

11 al 17 por 1.000 nifios, y la tasa total de TESAF se estimé
en 24 a 48 por cada 1.000 nifios, o 2,4% a 4,8%.

Los autores concluyen que las cifras de los nifios con
TESAF, en su estudio, son mucho mis elevadas que la
mayoria de las estimaciones previas de la poblacién general
de los Estados Unidos, Europa o Canadi. Estudios previos
en EE.UU.,, segtin el Centro de Control y Prevencién de
Enfermedades, asi como del Instituto Médico, estimaban
la prevalencia del SAF en una tasa de 0,2-1,5 por mil nifios
y de 0,5-3,0 por mil nifios, respectivamente. Estos estu-
dios se basaban en métodos pasivos (vigilancia o estudios
basados en la clinica) y parece ser que han subestimado la
tasa del TESAF. En este ultimo estudio, financiado por los
Institutos Nacionales de Salud y el Instituto Nacional sobre
el Abuso de Alcohol y Alcoholismo, se han utilizado paré-
metros mds dindmicos como: el crecimiento, el desarrollo,
el nivel cognitivo y el comportamiento.

El trastorno del espectro del sindrome alcohdlico fetal
(TESAF) es debido al consumo de alcohol materno durante
el embarazo. Es un trastorno muy amplio y el SAF es solo la
punta del iceberg. Hacia uno de los extremos puede estar la
muerte fetal y el SAF. Si se avanza hacia el otro extremo, es
posible encontrar efectos aislados del uso de alcohol prenatal:
puede haber solo caracteristicas faciales o solo problemas
conductuales, cognitivos e, incluso, se puede ver un paciente
con un cociente intelectual normal que no desarrolla todo
su potencial.
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EDITORIAL

El sindrome alcohélico fetal (SAF) es una de las cau-
sas mds conocidas de retraso metal, ya que el alcohol es
teratégeno, produciendo dafos irreversibles en el Sistema
Nervioso Central (SNC), ademis de afectar otros érganos y
sistemas. No se conoce cudl es la cantidad segura de ingesta
de alcohol durante el embarazo, por lo que se recomienda la
abstinencia total a las madres gestantes. Se sabe que origina
dafios en todas las etapas del embarazo. En el primer trimes-
tre causa anomalias estructurales: faciales, cerebrales; en el
segundo hay mds riesgo de aborto espontineo y en el tercero
disminuye el peso, la longitud y el crecimiento cerebral.
Aproximadamente, el 70% de los nifios con alta exposicién
prenatal al alcohol tienen alteraciones neuroconductuales,
incluso si no cumplen con los criterios para SAF. Ademis,
el 85% tienen otros factores de riesgo prenatales y postna-
tales, que contribuyen a los problemas neuroconductuales,
por ejemplo, el cuidado prenatal deficiente, la exposicién a
drogas ilicitas, una historia familiar de problemas de apren-
dizaje, negligencia, abuso, etc.

Elalcohol atraviesa libremente la placenta, por lo que
los niveles de alcohol en sangre fetal se acercan a los niveles
maternos a las dos horas de la ingesta materna. El feto es
particularmente vulnerable al consumo materno de alcohol,
debido a la eliminacién ineficiente y a la exposicién prolon-
gada. El alcohol se elimina del compartimento fetal con una
tasa de solo el 3 al 4%, respecto de la tasa materna. Ademds,
gran parte del alcohol se excreta por el feto en el liquido
amniético y se “recicla” a través de la deglucién fetal del
liquido amnidtico y la absorcién intramembranosa. El dafio
depende de la cantidad ingerida, el patrén y tiempo de
ingesta, la capacidad materna de metabolizarlo y multiples
factores individuales como polimorfismos del gen ADH1B
(alcohol deshidrogenasa 1B). E1 cémo se producen las altera-
ciones no estd bien determinado, pero incluye: estrés oxida-
tivo, defectos de cierre del tubo neural/migracién neuronal
y alteraciones endocrinas.

Las anomalias clinicas mayores que se utilizan para el
diagnéstico son: dismorfias faciales, retraso del crecimiento
pre y/o postnatal y deterioro del SNC, tanto estructural
como funcional (cognitivo) y alteraciones neurolégicas més
o menos severas (alteracion de los reflejos, la coordinacion,
el equilibrio...)2.

Las caracteristicas clinicas pueden variar con la edad. Los
dismorfismos faciales pueden ser evidentes al nacer, aunque
pueden no ser reconocidos: hendiduras palpebrales cortas,
labio superior delgado, filtro suave, microcefalia. El retraso
del crecimiento puede ocurrir antes del nacimiento o des-
pués (peso y/o talla < P10). El deterioro del SNC puede no
ser evidente hasta que el nifio estd en la escuela. Se pueden
observar sintomas de trastorno por déficit de atencién e
hiperactividad (TDAH), trastornos del suefio, del humor,
desinhibicién... Los estudios de neuroimagen y patolégicos
en humanos y modelos animales con exposicién prenatal
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al alcohol demuestran una estructura y funcién del cere-
bro anormales. Las anormalidades incluyen: disminucién
del volumen cerebral con reducciones especificas en 16bulo
frontal, cuerpo estriado, nicleo caudado, tilamo y cere-
belo; adelgazamiento del cuerpo calloso; y funcionamiento
anormal de la amigdala. Estas dreas influyen en el control
de impulsos y el juicio, la transferencia de informacién entre
los hemisferios, la memoria y el aprendizaje, la coordinacién
motora, la capacidad de trabajo hacia las metas, y 1a percep-
cién del tiempo. Se puede encontrar un CI entre 20 y 120.
No hay forma de distinguir el trastorno neuroconductual
producido por el alcohol del producido por otros factores
ambientales, es necesario por ello, conocer si hubo exposi-
cion fetal al alcohol.

Pueden verse otras anomalias menores: alteraciones de
las orejas, labio leporino, paladar hendido y clinodactilia.
Igualmente, otros defectos estructurales sistémicos, pue-
den ser: cardiacos, musculo-esqueléticos, renales, oculares
y auditivos, entre otros.

Las dismorfias faciales y anomalias menores deben estar
presentes para realizar el diagnéstico de SAF y SAFp, pero
no son necesarias para el de NDRA, por lo que puede ser
mis dificil de reconocer. El retraso del crecimiento pre o
postnatal es un rasgo caracteristico del SAF, puede ser parte
de las manifestaciones clinicas de SAFp y NDRA, pero no
es necesaria para el diagnéstico. La afectacién del SNC es
un rasgo caracteristico de SAF, y se requiere para el diag-
nostico de SAF y NDRA. Puede ser parte de la clinica del
SAFp, pero no es necesario para su diagnéstico (Tabla I).

Tabla I. Caracteristicas diferenciales presentes en el SAF,
SAFp y NDRA

SAF SAFp NDRA

Dismorfismo facial + + -/+
Alteraciones del crecimiento + +/- -/+
Alteraciones del SNC + +/- +

Los nifios con TESAF, particularmente los que per-
manecen sin diagnosticar y tratar, se encuentran en alto
riesgo de efectos adversos a lo largo de la vida: abandono
escolar, problemas con la ley, desempleo, pobreza, derivacion
a servicios sociales, abuso de sustancias, conducta sexual
arriesgada, problemas crénicos de salud mental, y también
de muerte prematura. Sus familiares también tienen mayor
riesgo de todo lo referido.

No existen unos criterios diagndsticos universalmente
aceptados para el TESAF@. Hay varios esquemas diag-
nésticos desarrollados por diversos consensos de exper-
tos. Todos ellos se centran en la dismorfia facial, el retraso



de crecimiento y la afectacién del SNC, pero pueden diferir
en los requisitos a cumplir. Se puede usar el dado por la
Academia Americana de Pediatria®4, pero las preferencias
pueden variar. Para el diagndstico, es preciso cumplir los
criterios clinicos expuestos, confirmar la exposicién pre-
natal al alcohol, la exclusién de otros posibles diagndsticos
y comorbilidades, y determinar el perfil neuroconductual
del paciente. Se tendrd en cuenta la presencia de posibles
factores de riesgo. Si se sospecha el cuadro, se derivard a un
equipo multidisciplinar con experiencia: pediatra, neurdlogo,
psicélogo, logopeda y genetista. Este tltimo es muy til para
excluir otros sindromes o diagndsticos coexistentes.

En definitiva, el TESAF es un trastorno frecuente y
poco reconocido debido al consumo de alcohol materno
durante el embarazo. A pesar de que es prevenible y se cono-
cen muy bien los efectos prenatales del consumo de alcohol,
siguen naciendo nifios con el trastorno. Sus consecuencias
afectan al individuo, su familia y a la sociedad en general.
Los costes son muy elevados tanto en el aspecto personal
como financiero. Es preciso concienciar a los profesionales
sanitarios para que aumenten sus conocimientos, desarrollen
y difundan tratamientos eficaces y estrategias de prevencion,
en los diferentes niveles.

El pediatra de Atencién Primaria tiene un papel impor-
tante a desarrollar tanto en la identificacién temprana de los
pacientes afectados —ya que se asocia con mejores resultados—
y también, para prevenir los TESAF en embarazos poste-
riores, identificando a las mujeres que consumen alcohol,
animdandolas a reducir/suspender ese consumo. Importante
también serd la educacién en escuelas y poblacién general,
para que las mujeres eviten el consumo de alcohol antes de
la concepcién y durante el embarazo. Durante el diagnés-
tico y tratamiento de los TESAF, se pueden proporcionar
estrategias educativas de ayuda a los padres y cuidadores:

EDITORIAL

*  Ensefiar que, un entorno familiar estable y afectivo puede
proteger contra algunos de los problemas a largo plazo.

*  Guias anticipadas de las dificultades neuroconductuales
que pueden aparecer: memoria, comportamiento, pen-
samiento y comprensién de los sintomas.

* Desarrollar expectativas adecuadas. Ensefiar técnicas
de manejo de conducta. Preparar a los padres para los
cambios relacionados con la edad, en el comportamiento
y los riesgos (por ejemplo, riesgo de explotacién por pares
o conducta sexual inapropiada durante la adolescencia).
Ayudar a reducir el estigma y la vergiienza. Evaluar a
miembros de la familia para el uso de sustancias y la
adiccioén, ayudandoles a obtener el tratamiento oportuno.

* Identificar los servicios de intervencién disponibles
(escuela, comunidad). Proporcionar informacién sobre
las leyes de educacién especial y favorecer la formacién
y adaptacién de los pacientes segtn las diferentes eda-
des, ensefiando habilidades para la vida diaria (higiene,
administracién del dinero...) y profesional.
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Resumen

Es la malformacién congénita mas frecuente que
afecta a los genitales externos en el varén. El
descenso testicular se puede completar durante
los seis primeros meses en los nacidos a término
y se puede retrasar hasta los 12 meses en los
prematuros. El bajo peso al nacer, ser pequefio
para la edad gestacional y la prematuridad
influyen en el desarrollo de la criptorquidia no
sindrémica. El objetivo del tratamiento de los
testiculos no descendidos es la colocacién del
testiculo en su posicién escrotal normal con el
objetivo de disminuir el riesgo de secuelas y
complicaciones futuras, como: infertilidad, torsién,
traumatismos o cancer testicular. Aunque no existe
un consenso definitivo en cuanto a la edad exacta
de tratamiento, siempre se recomienda antes de
los 2 afios de edad. La técnica estandar para el
tratamiento del teste palpable es la funiculolisis

y orquidopexia, por via inguinal. Los pacientes
con testiculos retractiles deben seguirse mediante
exploracion anual o bianual, hasta descartar de
forma definitiva la situacién de maldescenso
testicular

Abstract

Cryptorchidism is the most common congenital
malformation affecting the external genitalia in
male infants. The testicular descent may occur
after birth and should be completed by the age of
six months in term neonates and up until twelve
months in premature infants. Prematurity and low
weight at birth, are two factors which affect the
presence of non-syndromic cryptorchidism.

The normal scrotal location is the main goal of
the undescended testis treatment. Thereby, the
risk of future complications and secuelae such

as infertility, testicular torsion, traumatisms and
malignancy appearance is decreased.

Currently, the age between six months and two
years is the period recommended for the treatment.
although a definitive agreement concerning

this aspect has not still been reached yet. The
inguinal funiculolisis and orchidopexia is the
standard surgical technique in the treatment of
maldescended palpable testis. Patients suffering
from retractile testis must be followed for annual
or biannual exploration until testicular maldescent
has been ruled out

Palabras clave: Testiculo; Tratamiento, Fertilidad; Orquidopexia.

Key words: Testis; Treatment; Fertility; Orchidopexy.
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Concepto

s la ausencia de al menos uno de
los testiculos en el escroto. Puede
ser unilateral (85% de los casos,

mds frecuente el derecho, ya que es el
ultimo en descender) o bilateral.
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Es la malformacién congénita mds
frecuente que afecta a los genitales
externos en el varén, observindose en
un 3-9% de los varones nacidos a tér-
mino y en mas del 30% de los nacidos
pretérmino.

El descenso testicular se puede
completar durante los seis primeros
meses en los nacidos a término y se
puede retrasar hasta los 12 meses en
los prematuros(.



La criptorquidia puede aparecer ais-
lada o asociada a otras anomalias congé-
nitas, o ser, un signo de endocrinopatias,
alteraciones cromosdmicas o alteraciones
del desarrollo sexual. Se incluye dentro del
llamado sindrome de disgenesia testicu-
lar, que englobaria también a: hipospadias,
infertilidad y cancer testicular, asociados a
una alteracion del desarrollo embrionario
de las células germinales, de Leydig y de
Sertoli.

Clasificacién

Se considera que hasta el 40%
de los testiculos criptorquidicos al
nacimiento bajan espontineamente,
reascienden y pueden requerir trata-
miento quirtrgico@. Hay que realizar
el seguimiento de estos pacientes hasta
los 5-10 afios.

*  Testiculos no descendidos congé-
nitos: se encuentran fuera de la
bolsa escrotal desde el nacimiento,
y pueden ser palpables a lo largo
del trayecto normal de descenso,
pero no se pueden desplazar hacia
el escroto o si podemos, vuelve a
reascender de inmediato.

* Testiculo ausente (anorquia):
cuando no es posible encontrar la
génada tras las pruebas comple-
mentarias y la cirugia.

*  Testiculo ectdpico: se encuentra
fuera del trayecto normal del des-
censo.

s Testiculos no descendidos adqui-
ridos: han descendido en el primer
aflo de vida y posteriormente reas-
cienden. Se debe, en la mayoria de
los casos, a la falta de crecimiento
del cordén espermitico, que per-
manece corto en relacién con el
crecimiento del nifio y retrae el
testiculo.

*  Testiculo retrdctil: permanece en
el conducto inguinal y, de manera
espontinea o con maniobras
manuales, desciende con facilidad
al escroto. En la mayoria de los
casos, se debe a un reflejo cremas-
térico exagerado. Cuando llega la
pubertad, el testiculo permanece en
su situacién normal. No es subsi-
diario de tratamiento y solo requie-
ren seguimiento por tener mayor
riesgo de ascenso.

Etiopatogenia

Formacion testicular en la vida
fetal

La génada indiferenciada
comienza a desarrollarse durante la
72 semana de edad gestacional. La
diferenciacion testicular precisa de la
presencia del gen SRY (brazo corto
del cromosoma Y) y de la activacién
del gen SOX9. La diferenciacién de
los genitales externos y del seno uro-
genital se produce por la accién de la
dihidrotestosterona (DHT), resul-
tante de la reduccion intracelular de la
testosterona por la 5-o reductasa tipo
2. DHT y testosterona acttian sobre el
mismo receptor de andrégenos, pero
la DHT posee una mayor potencia
androgénica.

Descenso testicular

Fase transabdominal

Los testiculos se deslizan por la
cavidad abdominal hasta situarse junto
al orificio inguinal interno, hacia la
semana 15 de gestacién. Esta fase estd
regulada por INSL3 (insuline-like 3),
que es un marcador sensible de la dife-
renciacién y funcién de las células de
Leydig, encargado de masculinizar el
gubernaculum festis para el descenso
testicular.

Fase inguino-escrotal

A partir de la 282 semana de ges-
tacion, el testiculo que se encuentra en
la entrada del canal inguinal, es guiado
por el gubernaculum testis hasta el
escroto, situacién que alcanza en la
semana 35. Esta fase depende de la
produccién y accién androgénica nor-
mal, que actia a través de su recep-
tor. Las mutaciones en el receptor de
andrégenos producen alteraciones en
el desarrollo de los genitales internos
y externos. En el sindrome de insen-
sibilidad parcial a los andrégenos, se
ha encontrado asociacién con criptor-

quidia.

Testiculo postnatal

Durante los 6 primeros meses de
vida postnatal, se produce una eleva-
cién transitoria de las gonadotropinas
que estimulan las células de Leydig,

PATOLOGIA DEL DESCENSO TESTICULAR

produciendo un incremento de los
niveles de testosterona. Asimismo, se
produce un aumento de los niveles séri-
cos de inhibina B y de hormona anti-
miilleriana (AMH), secretadas por las
células de Sertoli.

Causas genéticas

La criptorquidia puede estar rela-
cionada con diferentes alteraciones
cromosémicas, como: el sindrome de
Klinefelter o las alteraciones estructu-
rales del cromosoma Y.

Se han descrito sindromes, en los
que la criptorquidia constituye un rasgo
clinico: sindrome de Noonan, Prader-
Willi y Beckwith-Wiederman, entre
otros.

Las mutaciones en el gen INSL-3y en
su receptor RXFP2 (relaxine/insuline-like
family peptide receptor 2) se asocian a
criptorquidia. Otros genes candidatos son:
el del receptor de andrégenos (AR)y el del
receptor alfa de los estrégenos (ESR1).

Factores ambientales

La prematuridad, el bajo peso al
nacer y el ser pequefio para la edad ges-
tacional influyen en el desarrollo de la
criptorquidia no sindrémica.

La mayor incidencia se deberia al
mayor contacto con sustancias quimi-
cas con propiedades estrogénicas, que
son capaces de interferir en la sintesis
o en la accién de los andrégenos, son
los llamados disruptores endocrinos,
que incluyen: pesticidas, filatos y tala-

tos (constituyente de algunos plsti-
cos)®).

Factores maternos

El consumo de analgésicos mater-
nos de manera prolongada durante el
10-2° trimestre de la gestacién aumenta
el riesgo de criptorquidia.

Diagnostico
Anamnesis

* Antecedentes familiares de criptor-
quidia u otras alteraciones relacio-
nadas (trastornos de la olfaccién e
hipospadias, entre otros).

* Antecedentes obstétricos: edad
gestacional, peso al nacimiento,
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ingesta o contacto con firmacos
antiandrogénicos.

* Preguntar sobre el momento desde
que apreciaron la falta del testiculo
de la bolsa, y de si fue uni o bila-
teral.

Exploracion fisica

Se debe realizar la exploracién
en un ambiente cdlido. El paciente
debe estar en dectbito supino, con las
piernas flexionadas y en abduccién
completa. En caso de duda, se puede
explorar en posicién de “cuclillas” o
bien realizar la exploracién de Taylor
(nifio sentado con las piernas cruzadas).

Se debe valorar:

+ Si el testiculo estd en el canal
inguinal.

*  Si existe asimetria o hipoplasia de
escroto.

* El tamafio, la consistencia y la
movilidad del testiculo.

* La palpacién de la zona inguino-
escrotal: se deslizardn los dedos a
lo largo del canal inguinal hasta la
base del escroto para detectar el
testiculo. Se debe registrar en la
exploracién: la localizacién, el volu-
men y la consistencia del mismo.

Estudios hormonales

Ante la presencia de criptorquidia
unilateral asociada a otras anomalias,
criptorquidia bilateral o ausencia de
testiculos palpables, se debe descar-
tar un trastorno de la diferenciacién
sexual, debiendo realizar los siguientes
estudios hormonales:

*  Cariotipo.

*  Gonadotropinas y testosterona
basales: antes de los seis meses de
edad.

* Inbhibina B y AMH.: son marca-
dores de integridad de las células
de Sertoli, y se pueden detectar
durante el periodo prepuberal.

o Estimulo con HCG (hormona
gonadotropina coriénica de efecto
similar a la LH, estimulando la
secrecién de testosterona). Exis-
ten diferentes protocolos, siendo
los mis aceptados aquellos que
administran tres dosis de HCG a
dias alternos de: 500 UI de HCG

en menores de dos afios, 1000 Ul
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entre los dos y los cuatro afios,
1500 UT hasta los 12 afios y 2500
UI a partir de esta edad). Se con-
sidera una respuesta normal, unos
valores de testosterona tras el esti-
mulo de 1-1,5 ng/mL. Esta prueba
tiene un valor predictivo positivo
del 89% y negativo del 100%; por
lo que, su negatividad es diagnés-
tica de anorquia, y su positividad
sugiere la presencia de testiculo
de tamafio suficiente para intentar
la orquidopexia. Actualmente, no
disponemos de HCG en nuestro
pais, pero se puede solicitar por
medicacién extranjera.

Pruebas de imagen

Ecografia: permite visualizar
la presencia de testiculos en la zona
inguino-escrotal. Presenta una sen-
sibilidad del 96% y una especificidad
del 100%.

Resonancia magnética: es de uti-
lidad en los testiculos intraabdomina-
les, con el inconveniente de precisar
la sedacién en el nifio y el alto coste.
La angioresonancia se considera la
prueba de eleccién en los pacientes que
la ecografia preoperatoria no ha sido
capaz de localizar el tejido testicular.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento de los testi-
culos no descendidos es la colocacion del
testiculo en su posicion escrotal normal,
con el objetivo de disminuir el riesgo de
secuelas y complicaciones futuras, como:
infertilidad, torsion, traumatismo o cancer
testicular.

Aunque tradicionalmente se han
aplicado tratamientos médicos con
gonadotropinas, en la actualidad el
tratamiento indicado en la criptor-
quidia es siempre quirdrgico; ya que
ademis de descender el testiculo al
escroto, permite la exploracién del
parénquima testicular y la confirma-
cién de la existencia o no de un proceso
vaginal persistente (conducto perito-
neafuaginal persistente, cpup: pliegue
peritoneal que acompaiia a los testicu-
los en su descenso desde el abdomen
durante la gestacién). La eliminacién

de tejido testicular atréfico, malfor-
mado y no viable, asi como el cierre
mediante ligadura de este proceso
vaginal, evitan los riesgos futuros de
degeneracién maligna y de aparicién
de hernia inguinal, respectivamente.

Algunos autores proponen la aso-
ciacién de tratamiento hormonal al
tratamiento quirdrgico, en casos indi-
vidualizados, con el fin de mejorar la
fertilidad, sin que exista un consenso
universal a este respecto; ya que, los
resultados, como se comenta poste-
riormente, son en muchos casos con-
tradictorios.

Tratamiento quirdrgico

Los aspectos fundamentales a tener
en cuenta en el tratamiento quirtdrgico
del maldescenso testicular son: la edad
indicada para la intervencién quirdr-
gica, la distincién entre testes palpables
y no palpables en cuanto a la eleccién
de las técnicas quirdrgicas a realizar, y
el seguimiento de los testes retrictiles
(“en ascensor”) hasta descartar defi-
nitivamente un ascenso testicular que
requiera tratamiento quirtrgico.

Edad

Las recomendaciones actuales indican
el tratamiento quirtrgico en torno al afo de
edad, al considerarse una etapa en la que
el procedimiento quirdrgico es ya seguro, y
ante la teoria de que en este momento hay
tiempo para la recuperacién de una fertili-
dad dafiada, sobre todo, en los testiculos no
palpables situados proximalmente al anillo
inguinal interno, en los que se ha confir-
mado un mayor riesgo de deplecion de célu-
las de Leydig y germinales testiculares).

Nunca debe llevarse a cabo antes
de los 6 meses de edad, ya que es un
periodo en el que se puede producir el
descenso testicular al escroto de forma
espontinea.

Aunque no existe un consenso
definitivo en cuanto a la edad exacta
de tratamiento, siempre se recomienda
antes de los 2 afios de edad, justificado
por la posibilidad de poder ofrecer la
oportunidad de que se produzca este
denominado rescate (“catch up”) de
una fertilidad deteriorada descrita en
pacientes con criptorquidia en estas



edades®®). Estas recomendaciones se
basan en los resultados publicados en
pacientes con maldescenso testicular
operados al afio de edad, que demues-
tran un mayor crecimiento del volu-
men testicular (medido por ecografia)
y mejores indices de espermiogénesis
detectados mediante contajes histolégi-
cos de células germinales y de Leydig,
en biopsias testiculares realizadas
durante los procedimientos quirtrgicos
en estas etapas®. Falta por esclarecer,
sin embargo, si estos hallazgos histolé-
gicos se correlacionan con una inferti-
lidad futura, siendo necesarios estudios
prospectivos en adultos, en los que se
pueda investigar su fertilidad mediante
anilisis del semen, estudios hormona-
les o adquisicién de la paternidad, no
disponibles atn en la actualidad.

Testiculos palpables

La técnica estandar para el tratamiento
del teste palpable es la funiculolisis y orqui-
dopexia, por via inguinal, que consiste en
seccion del guberndculum y diseccién
del misculo cremaster y de los elementos
del cordon (vasos espermaticos y conducto
deferente) para la liberacion del testiculo de
sus fijaciones al pubis, asi como la ligadura
del cpvp, si existe, y fijacion del testiculo al
escroto mediante sutura en un plano inferior
al dartos.

Mediante este procedimiento, el
éxito de posicionamiento testicular
en el escroto es del 96%(7. Habitual-
mente, se considera un proceso de
cirugia mayor ambulatoria (CMA),
excepto en los pacientes menores de
un afio, en los que por consideraciones
anestésicas, se recomienda el ingreso
hospitalario durante las 24 horas pos-
teriores a la intervencién quirdrgica.

No esté indicada la administracién
de antibioterapia profilctica de forma
sistemdtica. Aunque generalmente,
en los casos de maldescenso testicular
bilateral, se indica un tratamiento qui-
rirgico escalonado en dos tiempos, en
los pacientes con testiculos palpables
y de localizacién distal, es posible el
tratamiento quirdrgico bilateral en un
solo procedimiento.

A continuacién, se enumeran los
pasos clave de esta técnica quirdrgica,
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Figura 1. Orquidopexia por via inguinal: principales pasos quirtrgicos. A. Teste en canal
inguinal. B. Exteriorizacion de teste y cordén espermatico con fijacion de gubernaculum a
pubis. C. Diseccién para ligadura de conducto peritoneovaginal (cpvp). D. Descenso testicular
desde canal inguinal a bolsa escrotal para posterior orquidopexia.

para la que es fundamental el buen

conocimiento de la anatomia del retro-

peritoneo en la zona inguinal (Fig. 1).

1. Laintervencién se inicia mediante
la realizacién de una incisién cutd-
nea inguinal transversa sobre el
anillo inguinal interno.

2. Movilizacién del teste y cordén
espermdtico mediante la seccién
del gubernaculo, que fija el teste
al pubis. En este momento, se
comprueba el aspecto del teste y
se informa sobre su localizacién
exacta, tamafio y posibles malfor-
maciones existentes. Extirpacion
de apéndices testiculares o del
epididimo si se confirman.

3. Sutura del proceso vaginal mediante
ligadura y seccién del cpvp, si
existe. La diseccién retroperitoneal,
a través del anillo inguinal interno,
es crucial para la movilizacién del
cordén y del testiculo y permite la
realizacién de la pexia testicular en
el escroto con minima tension.

4. Diseccién de los elementos del
cordén, para eliminar tensién en la
orquidopexia y apertura del canal
inguinal en sentido proximal, si
es necesaria para el descenso tes-
ticular. En este paso, se debe tener
especial cuidado en la diseccién de
los vasos del cordén, para evitar la
atrofia testicular, y en no lesionar
el nervio ilioinguinal, que discurre
por el canal inguinal adyacente al
cordén espermitico.

5. Por dltimo: incisién escrotal cutd-
nea y creacién de la bolsa escrotal
en el plano inferior al dartos, donde
se aloja el teste mediante sutura del
mismo con material absorbible.
Sutura de ambos abordajes: ingui-
nal y escrotal, por planos.

Una alternativa a la via inguinal
es la orquidopexia por via escrotal o
técnica de Bianchi, indicada cuando
el teste estd en una posicién distal al
anillo inguinal externo, siendo este

PEDIATRIA INTEGRAL

721



722

PATOLOGIA DEL DESCENSO TESTICULAR

accesible desde el escroto®. Mediante
este abordaje, se realiza una tnica inci-
sion escrotal (en su region superior),
continuando con los mismos pasos de
diseccién retroperitoneal, anterior-
mente descritos en la via inguinal.
Cuando la indicacién quirdrgica es
correcta y se lleva a cabo en testiculos
distales al anillo inguinal externo, la
tasa de éxitos y complicaciones es simi-
lar a la técnica convencional inguino-
escrotal®; por lo que, la eleccién de
una u otra técnica se hard en funcién
de la experiencia y preferencias parti-
culares del cirujano.

Durante el periodo postoperatorio
(por cualquiera de los procedimientos
descritos), se debe evitar el esfuerzo
tisico y los deportes que provoquen
microtraumatismos en la zona escrotal,
que puedan incrementar la inflamacién
de la zona quirtrgica y/o movilizar
el testiculo (montar en bicicleta, por
ejemplo), durante aproximadamente
un mes.

El seguimiento postoperatorio,
se realizard a intervalos variables
(comenzando cada 3-6 meses durante
el primer afio), valorando la posicién
del testiculo y su crecimiento en cada
revisién, hasta la pubertad.

A excepci6n de los cambios infla-
matorios locales en el postoperatorio
inmediato, las complicaciones produ-
cidas a largo plazo son poco frecuen-
tes y consisten en: atrofia testicular
(0,3%) o reascenso (4%), requiriendo
reintervencién quirdrgica en este
ultimo caso.

Testiculos no palpables

En el tratamiento de los testiculos no
palpables, se puede optar por un abordaje
inicial por via inguinal, o bien por una
exploracién abdominal por laparoscopia
que nos permitira tanto confirmar la loca-
lizacion del testiculo intraabdominal, como
su tratamiento, al ser un procedimiento
diagnéstico-terapéutico.

Siempre, en ambos casos, la pri-
mera medida a realizar antes de la
intervencién quirirgica es la explora-
cién de ambos testiculos bajo anestesia;
ya que hasta en un 20% de testes no
palpables, estos se palpan en la regién
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inguinal, hecho que descarta la reali-
zacién de un abordaje laparoscépico,
estando indicada la orquidopexia por
via inguinal.

La exploracion laparoscipica
(habitualmente mediante la colocacién
de un trécar umbilical para la introduc-
cién de una Gptica) permite: confirmar
la presencia o ausencia de testiculos
intraabdominales, su entrada en el
canal inguinal (la no visualizacién eco-
grafica no descarta su presencia) y su
aspecto, estando indicada su extirpa-
cién en el caso de testiculos atréficos y
no viables mediante esta via(10-12), Con
esta técnica, ademds de poder explorar
la cavidad abdominal y confirmar el
diagnéstico de teste intraabdominal,
se pueden explorar los anillos inguina-
les, evaluar la persistencia del proceso
vaginal y examinar los elementos del
cordén espermitico: conducto defe-
rente y vasos espermdticos.

Los hallazgos laparoscépicos son
variables, existiendo distintas posibi-
lidades segtin la siguiente distribucién:
* Entrada de los elementos del cor-

dén al canal inguinal a través del

anillo inguinal interno (40%).

+  Testiculo atréfico/restos no viables

(11%).

* Vasos espermiticos con termina-

ci6én “ciega” (10%).

* Testiculo intraabdominal viable

(37%).

En el primer caso, en el que se con-
firma la presencia del cordén esperma-
tico entrando en el canal inguinal, se
debe continuar la exploracién quirtr-
gica por via inguinal para confirmar

Figura 2. Teste no pal-
pable: procedimiento
laparoscépico. Imagen
laparoscopica a nivel
del anillo inguinal
interno, que muestra
los vasos espermati-
cos con extremo ciego
(flechas) y conducto
deferente amputado
(puntas de flecha);
junto a ausencia de
testiculo.

la existencia de testiculo y fijarlo a la
bolsa escrotal si este es viable.

Si se observa un cordén esperma-
tico con un extremo ciego atréfico
(“blind ending cord”), situacién con-
siderada como atrofia testicular, se da
por finalizado el procedimiento, no
siendo necesaria la exploracién ingui-
nal (Fig. 2).

En el caso en el que se objetive la
presencia de testiculo intraabdominal
viable, se puede continuar el procedi-
miento de descenso y pexia testicular
en el escroto, tanto por via laparoscé-
pica como por via inguinal.

En los casos de cordones esperma-
ticos cortos, en los que no es posible
el descenso testicular a escroto, la téc-
nica laparoscopica go/d standard es
la denominada “técnica de Stephens-
Fowler”(10-12). Consiste en un proce-
dimiento quirtrgico secuencial, en el
que en el primer tiempo, se realiza la
coagulacién de los vasos espermiticos,
dejando la vascularizacién del teste con
el aporte vascular de la arteria deferen-
cial. El objetivo del tratamiento en dos
tiempos es dar tiempo para el desarro-
llo de vasos colaterales desde la arteria
deferencial para la vascularizacién del
testiculo. El segundo procedimiento
en el que se realiza el descenso testi-
cular definitivo, se indica a partir de
los 6 meses de la primera intervencién
quirdrgica.

Aunque estd aceptada la variante de
la técnica Stephens-Fowler en un solo
tiempo, esta es menos aceptada por
el mayor riesgo de atrofia testicular.
Asi, la probabilidad de supervivencia
testicular en dos tiempos estd en torno



al 90%, frente al 50-60% en un solo
tiempo(13). En aquellos pacientes en los
que se observe un cordén espermatico
largo, se podra optar por el descenso
del testiculo por el canal inguinal y
pexia escrotal, tal y como se realiza
por via inguinal.

Por ultimo, la orquiectomia lapa-
roscopica se indica en aquellos casos,
en los que se confirma un testiculo
intraabdominal atréfico.

Si se opta por el abordaje ingui-
nal: se realiza una exploracién del
canal inguinal en busca del cordén
espermitico y testiculo, tal y como se
ha descrito para los testes palpables,
realizdndose orquidopexia inguinal
si se confirma un testiculo viable, o
extirpacion de restos testiculares si se
diagnostica atrofia testicular. Cuando
no se visualizan el teste ni los elemen-
tos del cordén en el canal inguinal, se
continuard la diseccién hacia el perito-
neo a través del anillo inguinal interno,
en busca de los elementos del cordén
espermdtico y del testiculo. Si aun asi,
no se observan dichos elementos, se
realizard una laparoscopia en busca de
hallazgos intraabdominales.

Como consideracién general en
los testiculos no palpables bilaterales,
para cualquiera de las técnicas elegidas,
se recomienda la orquidopexia en dos
tiempos, retrasando el descenso testi-
cular del segundo lado para dar tiempo
a evaluar los resultados de la primera
orquidopexia.

En aquellas situaciones en las que
se haya producido atrofia testicu-
lar en el primer teste operado, existe
la posibilidad de hacer una cirugia
menos agresiva en el contralateral, con
menor diseccién del cordén esperma-
tico y menor riesgo de atrofia testicu-
lar, dejando el testiculo en posicién
inguinal palpable, para conservar una
adecuada funcién hormonal(d, Esta
medida también es aconsejable en el
maldescenso testicular unilateral, en el
que no es posible descender el teste a
escroto en un primer momento.

Por ultimo, es importante sefialar
que la biopsia testicular no es un pro-
cedimiento rutinario indicado durante
las técnicas de orquidopexia, siendo
recomendada solo en situaciones espe-

ciales, como en los casos de genitales
ambiguos, alteraciones cromosémicas
o como parte de otros estudios en
pacientes con patologias endocrino-
l6gicas).

Complicaciones del tratamiento
quirurgico

Dentro de las complicaciones del tra-
tamiento quirdrgico, la mas importante es
la atrofia testicular, que se puede producir
tanto por dafo de los vasos espermaticos
en la manipulacion del cordén durante la
reparacion quirdrgica, como por cambios
inflamatorios severos locales durante el
postoperatorio, describiéndose hasta en el
1,8% de los casos mas severos(?),

A parte de los cambios inflama-
torios tipicos, otras complicaciones
posibles son: infeccién de herida qui-
rargica, hemorragia local y formacién
de hematomas, presencia de hernia
inguinal en los casos en los que no se
ha reparado un proceso vaginal persis-
tente, o el reascenso testicular. En estas
dos tltimas situaciones, serd necesaria
la reintervencién quirdrgica.

Testiculos retractiles

Los pacientes con testiculos retractiles
deben seguirse mediante exploracion anual
o bianual hasta descartar de forma defini-
tiva la situacion de maldescenso testicular.

La media del tiempo de segui-
miento es de 2-3 afios, y la tasa de
“ascenso tardio” ocurre en 1/3 de los
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casos aproximadamente, estando indi-
cada la cirugia dentro de los 6 meses
desde el momento del diagndstico.
En el resto de los pacientes, los testes
descienden espontineamente o que-
dan como retréctiles, por lo que en la
mayoria de los casos no estd indicado
el tratamiento quirdrgico.

Tratamiento hormonal

Puesto que las concentraciones de
testosterona son un factor local influ-
yente fundamental en el descenso testi-
cular y aunque, como se ha comentado
anteriormente, el tratamiento de elec-
ci6én es indiscutiblemente quirdrgico,
algunos autores recomiendan en las
Guias de la Sociedad Europea de
Urologia Pedidtrica (Tabla 1), el tra-
tamiento hormonal con gonadotropina
coriénica humana (hCG) u hormona
liberadora de gonadotropinas (GnRH)
en casos seleccionados, con el objetivo
de estimular la produccién testicular de
testosterona hasta alcanzar las concen-
traciones necesarias de la misma, que
permitan el descenso del testiculo al
escroto(!2), Sin embargo, el hecho de
que los resultados obtenidos con estas
recomendaciones no hayan podido
considerarse exitosos de una forma
global, supone que no esté justificado
la administracién de tratamiento hor-
monal de forma generalizada®4. Los
porcentajes maximos de descenso tes-
ticular obtenidos se describen entre el
10%-20%, con riesgo ademds de reas-
censo posterior en un 20% de estos(712),

Tabla I. Recomendaciones en maldescenso testicular (Sociedad Europea de

Urologia Pediatrica. Guidelines 2011-2013)(12)

Testiculos retractiles no requieren tratamiento quirtrgico. Necesario seguimiento

clinico

Edad del tratamiento quirdrgico: lo mas recomendable es entre los 12-18 meses

de edad

En los testiculos no palpables, la técnica de eleccién es la laparoscopia, con una
sensibilidad y especificidad del 100% en la identificacion de los testiculos
intraabdominales. Técnica diagnéstico-terapéutica

El tratamiento hormonal adyuvante al tratamiento quirtrgico no esté indicado de
forma sistematica, requiriendo una evaluacion individualizada

Ante un testiculo intraabdominal en un paciente > de 10 afios, con teste
contralateral sano, la orquiectomia es una opcién aceptada ante el riesgo teérico

de malignizacién
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por lo que la indicacién prioritaria del
tratamiento hormonal se centra en la
mejora de la fertilidad en la etapa post-
puberal(12,15,16),

Ademis, el hecho de que se hayan
observado mayores porcentajes de éxito
en los testiculos localizados mis dis-
talmente hace suponer que los datos
informados como exitosos se refieran
a testiculos con mayor probabilidad de
descenso espontdneo o incluso retrac-
til. Pero mds ain, algunos autores pros-
criben este tipo de tratamiento, argu-
mentando dafios sobre la espermatogé-
nesis, con incremento de la apoptosis
de células germinales, produccién de
cambios inflamatorios y disminuciones
del volumen testicular(1D,

Como conclusién general, la
mayoria de los grupos de cirujanos
pedidtricos descartan el tratamiento
hormonal generalizado, recomendan-
dolo solo en casos individualizados
como: criptorquidia bilateral, nifios
> 1 afio con testiculos pequefios en la
ecografia, testiculos abdominales, en
testiculos tinicos o si el contralateral
se ha dafiado anteriormente(0), con el
objetivo de mejorar la fertilidad.

Los efectos secundarios del trata-
miento hormonal son reversibles, con-
sistentes fundamentalmente en signos
de virilizacién: pigmentacién escrotal,
alargamiento peneano, erecciones fre-
cuentes, ganancia de peso, crecimiento
de vello pubiano, y a veces comporta-
miento agresivo.

Prondstico: fertilidad y
cancer testicular

Desde hace décadas es sabido que
los pacientes con diagnéstico de crip-
torquidia presentan un mayor riesgo de
infertilidad y de desarrollo de tumo-
res malignos testiculares en la edad
adulta. La gran mayoria de los estu-
dios realizados hasta la fecha preten-
den establecer de qué manera influyen
los diferentes aspectos de la patolo-
gia del descenso testicular, tanto en
la capacidad reproductiva como en el
riesgo de padecer cdncer testicular. A
laluz de las investigaciones publicadas
en las Gltimas décadas, se ha ido ade-
lantado la indicacién de orquidopexia
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a una edad cada vez mds temprana,
situdndola actualmente, entre los seis
meses y un afio de edad. En este sen-
tido, la hipétesis de que el tratamiento
quirtrgico precoz es beneficioso para
mejorar la espermatogénesis y dismi-
nuir el riesgo de desarrollo de tumores
a largo plazo, parece cobrar cada vez
mis evidencial?). Sin embargo, esta
prictica es relativamente reciente, por
lo que atn carecemos de estudios pros-
pectivos randomizados que puedan
corroborar estas teorias y que puedan
establecer el prondstico real de estos
pacientes.

Fertilidad

La criptorquidia se ha considerado
desde siempre una causa de infertilidad
o subfertilidad. Se ha demostrado que
los pacientes con criptorquidia bilateral
tienen peor prondstico en este sentido.
Por lo que parece que, en casos unila-
terales, el testiculo sano contralateral

puede suplir la deficiencia del teste
ascendido?).

Alteraciones de la fertilidad se han
descrito en un 33% de los casos unilate-
rales y en un 66% de los bilaterales.

Existen dos momentos claves en la
diferenciacién espermatica en la infan-
cia: a los 2-3 meses de edad, cuando
la célula germinal por la influencia de
la elevacién de gonadotropinas (FSH/
LH) y testosterona pasa a esperma-
togonia, que es considerada la célula
madre espermadtica; y a los 4 afios de
edad, cuando comienza la meiosis, apa-
reciendo los primeros espermatocitos
primarios, que permanecen quiescen-
tes hasta el estimulo hormonal de la
pubertad.

Algunos autores han documentado
fallos en la maduracién andrégeno-
dependiente de las células germina-
les a espermatogonias en testiculos
criptorquidicos, lo que implica un
bajo recuento de células madre para
la posterior espermatogénesis postpu-
beral y, por lo tanto, mayor riesgo de
infertilidad(8). Sin embargo, no se ha
podido demostrar una relacién estadis-
ticamente significativa entre los hallaz-
gos histolégicos en el momento de la

orquidopexia en el nifio y los parime-
tros de fertilidad (niveles hormonales
y seminogramas) en la edad adulta por
lo que, actualmente, no se recomienda

realizar biopsias testiculares para pre-
decir la futura fertilidad9).

Cancer testicular

Se sabe que la criptorquidia aislada
es un factor de riesgo para el desarro-
llo de tumores testiculares en la edad
adulta. Entre el 5-10% de los pacien-
tes adultos con cancer testicular tienen
historia previa de criptorquidia en la
infancial20). Aunque las cifras varian
mucho segun las diferentes publicacio-
nes, se estima que un varén que nace
con criptorquidia tiene, aproximada-
mente, 3 veces mds riesgo de pade-
cer cdncer testicular que un hombre
sano20). Ademds, sabemos que este
riesgo aumenta cuanto mds tarde se
realice la correccién quirtrgica. El
testiculo contralateral que se encuen-
tra en una posicién normal, no parece
tener aumentado el riesgo de padecer
cancer testicular.

Los tumores testiculares asociados a
testiculos criptorquidicos no aparecen en
la infancia, sino posteriormente, entre los
20-40 aiios de edad. Los mas frecuente-
mente asociados a esta patologia son los
seminomas, que surgen a partir de células
germinales mutadas.

Aungque no se ha podido demostrar
de forma clara el origen exacto, parece
que en los pacientes con criptorquidia,
las células malignas tienen su origen
en las células germinales neonatales,
que no pudieron madurar a esperma-
togonia durante los primeros meses de
vida y que quedan quiescentes en el
parénquima testicular. Cémo influ-
yen en este proceso de carcinogénesis
los factores ambientales a los que estd
sometido el teste ascendido (mayor
temperatura), estd ain por determi-
nar®). Los factores de riesgo demos-
trados para el padecimiento de tumo-
res malignos testiculares en pacientes
con criptorquidia son: la afectacién
bilateral, la presentacién del teste en
posicién intraabdominal y la correccién
quirtrgica tardia, siendo peor, si esta



se realiza después de la pubertad o no
se lleva a cabo.

Funciones del pediatra de
Atencion Primaria

Se recomienda la exploracién de
los genitales externos en el primer
control de salud de los varones tras el
nacimiento y a los 6 meses de edad, asi
como en cualquier momento, si no se
hubiera realizado previamente.

Los nifios con criptorquidia deben
ser derivados a un cirujano o urélogo
infantil, si la situacién persiste a los 6
meses o cuando se detecte a una edad
posterior.

En presencia de criptorquidia bila-
teral y/o hipospadias u otra alteracién
genital externa, se derivard lo antes
posible para estudio genético y endo-
crinolégico.

Los pacientes con testiculos retréc-
tiles deben seguirse mediante explo-
racién anual o bianual hasta descartar
de forma definitiva la situacién de
maldescenso testicular. No requieren
tratamiento, pero si controles en los
examenes de salud, ante la posibilidad
de un “ascenso tardio” que ocurre en
1/3 de los casos aproximadamente.
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Los factores etiolégicos mds importantes en el
desarrollo de la criptorquidia son: genéticos,
hormonales y anatémicos. Segun el Consenso
de Paises Nordicos en 2007, la cirugia es el
tratamiento de eleccién y debe estar indicada
entre los 6 y 12 meses de edad.
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Esta guia recomendada para atencién primaria

y especializada, plantea una actualizacién en la

evaluacién diagndstica y el tratamiento de la

criptorquidia. Asimismo, sugiere que la cirugia
podria reducir los efectos secundarios a largo
plazo, como la infertilidad o el cancer testicular.
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El tratamiento de la criptorquidia debe reali-
zarse lo mds pronto posible. Estudios rando-
mizados han demostrado que el tratamiento
quirdrgico antes del afio de edad es beneficioso
para el desarrollo testicular y la futura esper-
matogénesis.
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Caso clinico

Paciente de 6 meses de edad que acude a la consulta de su pediatra en su revision correspondiente de nifio sano. En
la exploracién fisica, se confirma testiculo no palpable derecho, ya constatado en revisiones previas. Los padres refieren no
haber observado dicho testiculo en escroto en ninglin momento. La exploracién de los genitales externos es normal, inclu-
yendo la confirmacién del testiculo contralateral en bolsa escrotal.

Algoritmo de actuacion ante maldescenso testicular

TESTE PALPABLE

TESTE NO PALPABLE

EXPLORACION INGUINAL
BAJO ANESTESIA

Y

TESTE PALPABLE

TESTE NO PALPABLE

FUNICULOLISIS Y
ORQUIDOPEXIA

Conducto espermatico
entrando por anillo inguinal

H LAPAROSCOPIA { ABORDAJE INGUINAL

Vasos espermaticos

- N Teste intraabdominal viable
y c.deferente “ciegos

Y

Atrofia testicular

Orquidopexia
inguinal

Y Y Y Y

Orquidopexia

Extirpacion Ausencia de teste. Orquidopexia Laparoscopics
laparoscépica FIN PROCEDIMIENTO inguinal STEPHENS-
FOWLER
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6 Cuestionario de Acreditacion
°

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.

Patologia del descenso

testicular

1. Eltesticulo no descendido adqui-
rido se caracteriza por:

a. Se encuentra fuera de la bolsa
escrotal desde el nacimiento
y no se puede desplazar al
escroto.

b. Seencuentra fuera del trayecto
normal del descenso.

c. Permanece en el conducto
inguinal y de manera esponta-
nea desciende al escroto.

d. Ha descendido en el primer afio
y posteriormente, reasciende.

e. Estd permanentemente en las
bolsas.

2. Dentro de los factores ambienta-
les que influyen en la patologia del
descenso testicular estdn:

a. La prematuridad.

b. Elbajo peso al nacer.

c. Ser pequeiio para la edad ges-
tacional.

d. Pesticidas, filatos y talatos.

e. Todas las anteriores son ciertas.

3. Los objetivos del tratamiento qui-
rirgico de la criptorquidia son:

a. Mejorar la futura fertilidad,
potencialmente dafiada en los
testiculos criptorquidicos.

b. Motivos estéticos para evitar
problemas psicolégicos en la
pubertad.

c. Posicionamiento escrotal del
testiculo, haciéndolo palpable
y favoreciendo asi, el diagnés-
tico precoz de patologias testi-

culares.

d. Las respuestas a y c son correc-
tas

e. Todas las respuestas son correc-
tas.

4. Lalaparoscopia en los casos de

criptorquidia estd indicada:

a. En todos los casos en funcién
de la experiencia del cirujano.

b. En todos los testiculos no pal-
pables.

c. Siempre que en la exploracién
quirdrgica inguinal no se con-
firme la existencia de cordén
espermdtico o testiculo.

d. Siempre que en la ecografia no
se consiga visualizar testiculo
en canal inguinal.

e. En los casos de criptorquidia
bilateral.

5. Ante la presencia de testiculos en

ascensor en un paciente de 3 afios:

a. No debe indicarse intervencién
quirtrgica en ningdn caso.

b. Debe corregirse quirtdrgica-
mente ante la posibilidad de
deterioro de la fertilidad o de
degeneracién maligna en el
futuro.

c. Se le indicard nueva revisién
en consulta a los 14 afios para
comprobar que los testiculos
permanecen en bolsa escrotal.

d. No precisa nueva revisién, ya
que en estos casos los testiculos
bajan a bolsa escrotal definiti-
vamente en la pubertad, cuando
el testiculo aumenta de tamafio
por el estimulo hormonal.

e. Todas las respuestas son inco-
rrectas.

Caso clinico
6. Ante dichos hallazgos, ;qué acti-

tud debe tomar el pediatra?

a. Continuar revisiones periédi-
cas en la consulta de su pediatra
hasta los 3 afios.

Solicitar ecografia testicular.

c. Derivar al paciente a la consulta
del especialista para programar
intervencién, en ese momento,
siempre antes del afio de edad.

d. Ante la posibilidad del descenso
testicular espontdneo, restar
importancia a los hallazgos y
programar nueva revisién en
la consulta de Pediatria, en dos
afos.

e. Todas las respuestas son
correctas.

Pasado un mes, los padres acuden
ala consulta de su cirujano pedid-
trico para una segunda opinién.
El cirujano confirma los mismos
hallazgos en la exploracién fisica.
Aportan una ecografia realizada
hace una semana, en la que parece
describirse estructura compatible
con testiculo derecho en canal
inguinal de 5 mm x 8 mm. ;Qué
informacion deberd dar ala familia
en este momento?

a. Ante estos hallazgos, recomen-
dard programar intervencién
quirdrgica en torno al afio de
edad.

b. Advertir a los padres de la no
necesidad de realizar pruebas
complementarias adicionales.

c. Informar de que los hallaz-
gos ecogrificos pueden no ser
coincidentes con los hallazgos
quirtrgicos.

d. Recomendar vigilar la apari-
ci6én de signos de hernia ingui-
nal y en ese caso programar
intervencién quirtrgica en ese
momento.

e. Todas las respuestas son
correctas.
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8. Enunareevaluacién alos 14 meses
de edad, el cirujano comprueba la
ausencia de cambios en la explora-
cién fisica. En este momento:

a. El cirujano programari la
intervencién quirtrgica por via
inguinal.

b. Elcirujano programaré la inter-
vencién quirdrgica por via lapa-
roscopica.

PEDIATRIA INTEGRAL

Segtn los hallazgos quirdrgi-
cos, se indicard la orquidopexia
derecha ante la existencia de
testiculo viable o la extirpacién
de restos testiculares si se con-
firma atrofia testicular.

. Ante la posibilidad de ausencia

de testiculo y cordén esperma-
tico en la exploracién quirdr-
gica inguinal, se informard a

la familia sobre la necesidad
de realizar exploracién lapa-
roscépica en busca de testiculo
intraabdominal.

Las respuestas a, ¢ y d son
correctas.
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Resumen

El disrafismo espinal oculto (DEO) comprende una
serie de malformaciones preferentemente de la
médula espinal caudal, a veces coexistentes entre
si, que estan adquiriendo una importancia creciente
en la clinica diaria.

Causa un sindrome principal que es el anclaje

del cono medular. EI DEO tiene una patogenia
disembriogénica multiple, que puede abarcar tanto
la primera, como la segunda neurulacién, y el
periodo de regresién caudal. Las malformaciones
incluidas en el DEO son, fundamentalmente:

el lipomielomeningocele, el seno dérmico, el
sindrome del filum terminale hipertréfico, la
diastematomielia y el quiste neuroentérico.

Una mayor concienciacién de esta patologia

por los pediatras, rehabilitadores y urélogos, asi
como el impacto diagnéstico de la resonancia
magnética, han hecho que estas malformaciones
del tubo neural se reconozcan y traten antes en la
actualidad.

Este articulo revisa algunas de las méas importantes
aportaciones en el sindrome de anclaje del cono
medular, el diagnéstico clinico, radiolégico, y el
tratamiento quirdrgico del mismo

Madrid \

Abstract

The term occult spinal dysraphism (OSD)
comprises different developmental anomalies
preferably involving the caudal portion of the
neural tube that are being increasingly important in
clinical practice.

Tethered cord syndrome, the result of traction on
the spinal cord, occurs with any of the entities
associated with OSD. It encompasses several
separate and sometimes coexisting malformations:
lipomyelomeningocele, dermal sinus, hypertrophic
filum terminale syndrome, diastematomyelia and
neuroenteric cyst.

Greater awareness of these conditions by
pediatricians, orthopedists and urologists and

the development of Magnetic Resonance Imaging
(MRI) have led to an early recognition and
management of the problem.

This work reviews some of the most important
observations published on tethered cord syndrome,
the embryogenesis of the spinal cord, the diagnosis
by clinical and MR| methods, and the management
of the different lesions described

Palabras clave: Anclaje del cono medular; Disrafismo espinal oculto; Lipomielomeningocele; Malformacion
raquimedular; Seno dérmico.

Key words: Dermal sinus; Lipomyelomeningocele; Occult spinal dysraphism; Spinal dysembryogenesis; Tethered
cord syndrome.

Pediatr Integral 2014; XVIII (10): 729-738
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Introduccion

Se define el disrafismo espinal oculto
(DEO), la médula anclada con una breve
descripcion de la clinica, la incidencia y
las pruebas radiolégicas diagnésticas. Se
enfatiza la importancia del diagnéstico pre-
coz por el pediatra para evitar las secuelas
ortopédicas y urolégicas de esta enferme-
dad que, en muchos casos, pueden ser
irreversibles.

| disrafismo espinal oculto

(DEO) es una patologia carac-

terizada por la fusién incompleta
del tubo neural, en las que la lesién se
encuentra cubierta por piel sin obser-
varse exposicion del tejido nervioso. El
diagnéstico precoz es de gran impor-
tancia, ya que la correccién quirtrgica
oportuna puede prevenir dafio neuro-
légico irreversible. Existen alteraciones
cutdneas que se asocian a la presencia
del disrafismo espinal oculto (TablaI).
Debido a que, en muchos casos, estos
marcadores cutidneos son la Unica
manifestacién inicial de estas altera-
ciones, es fundamental que el pedia-
tra esté familiarizado con ellos, para
poder realizar el diagnéstico precoz y
derivar el paciente al especialista mds
adecuado.

Para el pediatra lo mds importante
es detectar la lesién, para asi preve-
nir el dafio neuroldgico progresivo,
irreversible que produce la médula
anclada. Este anclamiento tracciona
la médula, posiciondndola en un
nivel anormalmente bajo. En el feto,
la médula espinal y el canal espinal tie-
nen la misma longitud, el crecimiento
diferente que experimentan estas
estructuras en condiciones normales
lleva a un ascenso relativo del cono
medular. Al nacer, este estd ubicado
en L.2-1.3, alcanzando el nivel adulto
del cono (L1-L2) a los 2 o 3 meses
de edad. Al flexionar la columna nor-
mal, se produce un ascenso del cono;
si el cono estd anclado sufre dafio por
traccién repetida, lo que lleva a dafio
progresivo del segmento inferior de
la médula espinal. El sindrome de la
médula anclada se manifiesta en la
mayoria de los casos con alteraciones
sensitivas y motoras de las extremida-
des inferiores, que conducen a defor-
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maciones ortopédicas. Son comunes
otros sintomas y signos, tales como
lumbago, acortamiento de extremi-
dades inferiores, cojera, escoliosis y
cambios tréficos de la piel. Un 20%
de los pacientes presentan vejiga neu-
rogénica, que se manifiesta como enu-
resis o infecciones urinarias repetidas.
Una vez que aparecen estos sintomas,
la mayoria de estos son irreversibles.
Por este motivo, el diagnéstico de estas
condiciones debe ser precoz, es decir,
antes de que se desarrollen sintomas
neurolégicos®:2).

Se desconoce la incidencia real del
DEOQ en la poblacién normal. Al con-
trario que en la espina bifida quistica o
mielomeningocele, en la que el defecto
es evidente para obstetras y neonatélo-
gos, la deteccion de un estigma cutdneo
es a veces dificil pues, en un principio,
puede incluso no existir.

Una vez que se han detectado
alteraciones sospechosas, es necesario
descartar el diagnéstico de DEO, para
lo que se han utilizado distintas técni-
cas. De todas ellas, la de mayor utili-
dad es la resonancia magnética (RM).
La RM es una técnica no invasiva, sin
radiacién ionizante y de un alto poder
diagndstico. Actualmente, se consi-
dera el examen de primera eleccién
en la deteccién de DEO. Entre otras
cosas, permite determinar la exten-
sion intraespinal de las lesiones y la
localizacién exacta del cono medular,

Tabla I. Lesiones cuténeas que se

asocian al disrafismo espinal

- Aplasia cutis

- Hoyuelo dérmico

- Seno dérmico

- Cicatrices congénitas

- Nevos conectivos

- Piel hipertréfica

- Lesiones discrémicas

- Hipertricosis localizadas
- Neurofibromas

- Nevos melanociticos

- Teratomas

- Fibromas

- Cola verdadera o pseudocola
- Lipomas

- Lesiones vasculares

lo que es de gran importancia para
una eventual resolucién quirdrgica.
La ecografia lumbosacra puede ser
usada como una prueba de screening
en nifios menores de 6 meses (falta de
osificacién completa de la columna)
ante la sospecha de una disrafia espi-
nal oculta, para seleccionar los casos
que requieran estudio mds sofisti-
cado®),

Clinica del disrafismo
espinal oculto

Se detallan los principales signos y
sintomas del DEO, fundamentalmente, los
dependientes del anclaje del cono medu-
lar, asi como los que orientan en la clinica
diaria de la existencia del mismo, evitando
una posible meningitis o dafo neurolégico.

El cuadro clinico de estos pacientes
puede hallarse presente al nacer, pero
la mayor parte desarrolla sus sintomas y
signos neuroldgicos en las dos primeras
décadas de la vida, preferentemente en
la adolescencia.

Gran parte de la clinica del DEO
tiene su origen en un sindrome de
anclaje del cono medular, que impide el
ascenso normal del mismo hasta la que
seria su posicién definitiva en D12-11,
a lo largo del crecimiento.

La médula espinal anclada se
define como: una fijacién anormal
de la misma a alguno o varios de los
tejidos que la circundan. Esta restric-
cién, en principio compensada por
la traccién compensatoria del fi/um,
puede traducirse a la larga, en un dano
mecdnico y/o vascular, provocando una
hipoxia en las estructuras distales de
la médula.

Algunos autores han demostrado,
la existencia de una hipoxia local en el
tejido medular distendido, mediante
la evidencia de un metabolismo oxi-
dativo mitocondrial deficiente en
estudios de tejido neural del cono
traccionado, tanto en animales como
en el ser humano. Otros han obser-
vado por Eco-Doppler, una mejoria
llamativa de la microcirculaciéon del
tejido medular distal tras la seccién
del filum terminale en pacientes con
médula anclada. De hecho, cuando
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Hipertricosis

Figura 1. Lesiones cutaneas en la linea media del neuroeje, que conllevan riesgo de disrafismo espinal oculto.

se secciona el fi/um terminale, se
aprecia a veces la relajacién y recolo-
racién de un tejido medular estirado
y, ocasionalmente, mds pélido de lo
habitual.

El atrapamiento del cono medular
puede ocasionar un sindrome motor
de 12, de 22 motoneurona o mixto,
dependiendo del nivel de la malforma-
cién. En el neonato y lactante, puede
ser dificil dilucidar si existe defecto
motor o no, pues muchas veces este es
minimo y asimétrico. En ocasiones,
el defecto tréfico se esconde tras un
mayor volumen de grasa en una de las
extremidades inferiores.

Por lo general, en la médula anclada,
existe un lento y progresivo deterioro
neurolégico afectando a los esfinteres,
con una debilidad 7 crescendo de los
miembros inferiores y deformidad de
los pies, siguiéndole el dolor lumbar,
la afectacién sensorial de extremida-
des inferiores y escoliosis progresiva.
La sintomatologia del cono medular
atrapado se exacerba con el ejercicio
tisico, sobre todo, con el que implica
flexién del tronco®).

Hasta un 10% de los pacientes con
DEO presentan un Chiari tipo I (des-
censo de las amigdalas cerebelosas por
debajo del agujero magno, hallandose
a veces también descendido el tronco
cerebral).

Ademis de los dos sindromes neu-
rolégicos citados, existen otros signos
y sintomas especificos y comunes que
orientan al diagnéstico de DEO y que
se detallan a continuacién.

Estigmas cutaneos
Con relativa frecuencia, es la tinica

indicacién de DEO. Para el pediatra lo
mds importante es detectar la lesién,
para realizar el diagnéstico y asi pre-
venir el dafio neurolégico progresivo,
irreversible, que produce la médula
anclada. En el neonato, podemos
observar alguna anormalidad cutinea
muy sutil, en cualquier lugar posterior
del raquis o en la linea media de la
cabeza. Normalmente, se observan en
la linea media posterior a nivel de la
lesién subyacente, son multiples, y se
hallan presentes en al menos un 70%
de los nifios con disrafismo espinal
(Fig. 1).

Dentro de los estigmas cutdneos,
la hipertricosis puede ser localizada,
discreta o como un acimulo mayor
de pelos, como ocurre en el nevo, en
cola de Fauno, que se presenta con pelo
claro u oscuro y textura generalmente
sedosa. Cuando existe una gran canti-
dad de pelos, se asocia generalmente a
otros estigmas cutdneos y es altamente
indicativo de disrafismo espinal. Tam-
bién puede existir pelo escaso como un
hallazgo normal, lo cual hace dificil
la decision entre realizar o no estudio
completo.

El hemangioma cutdneo, también
llamado zewus capilar, consiste en una
zona eritematosa de la piel, a veces con
forma de llama, y puede ser una lesién
plana o elevada. Los hemangiomas
se asocian a disrafismo espinal, en
general, cuando son grandes (mayores
de 4 cm), muchos sobrepasan la linea

media y presentan una erosién o ulce-
racién en su superficie. Cuando son
pequefios, la asociacién con disrafia
espinal es menos frecuente. Pueden
existir, asimismo: dreas de hiperpig-
mentacion o hipopigmentacién (estas
Gltimas pueden ser residuales a un
meningocele intrafetal que regresé
espontineamente), aplasia de cutis o
apéndice cutdneo caudal que, normal-
mente, es de pequefio tamaifo. Todos
estos estigmas cutineos de disrafismo
suelen estar en linea media raquidea o
paramedial y asociarse varias a la vez(¥).

El hoyuelo o seno dérmico, que se
continda habitualmente con un tracto
tibroso, tiene significacién clinica solo
cuando este Gltimo comunica con la
teca lumbar (que termina en S2). El
hoyuelo coccigeo (que se aprecia en un
1-2% de la poblacién normal) con una
situacién caudal, no tiene mis rele-
vancia que la que implica mantener
en él una higiene exquisita con el fin
de evitar la infeccién. Sin embargo, el
hoyuelo que se halla por encima del
pliegue intergliteo obliga a ser rigu-
rosos en el diagnéstico y diligentes
en la cirugia, con el fin de evitar una
infeccién del SNC. A veces, existen
hoyuelos en zonas limite sacras dentro
del pliegue intergliteo alto, en los que
el estudio con RM descarta la comu-
nicacién del tracto sinusal con la teca
lumbar®.

Los lipomas, cuando son congéni-
tos, son altamente sugerentes de lesién
espinal; pueden estar ubicados en la
dermis, presentarse con una masa de
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grasa subcutdnea medial o parame-
dial irregular en su distribucién, no
dolorosa al tacto que, normalmente,
se continda a través de un defecto
vertebral posterior y dural, al interior
del canal raquideo (lipomielomenin-
gocele). En algunos casos, el estudio
radioldgico debe ser exhaustivo, dado
que hay conexiones intraespinales

minimas que deben ser descartadas o

diagnosticadas.

*  Los trastornos de esfinteres: ocu-
rren en un 25% de los pacientes,
especialmente en el lipomielome-
ningocele, y son diagnosticados
mis frecuentemente en la nifiez
tardia o en la adolescencia. Una
historia clinica cuidadosa es impor-
tante, especialmente en el lactante
y nifio pequefio, donde existe un
paso atrds en la continencia uri-
naria, siendo la falta de control
esfinteriano progresivamente cre-
ciente. Puede haber sintomas de
obstruccién y/o incontinencia. En
la mayoria de los casos, la lesion es
incompleta y se acompaiia de hiper-
tonia vesical, siendo frecuentes las
infecciones de vias urinarias. No es
habitual la incontinencia rectal de
origen neuroldgico, sin la presen-
cia previa de afectacién urinaria
importante. Los test urodinimi-
cos son especialmente valiosos en
el diagndstico precoz del DEOG).

*  Sindrome doloroso: se presenta
en un 20% de los nifios con dis-
rafismo espinal oculto, porcentaje
que aumenta al 80% cuando se
trata de pacientes adultos. El dolor
suele ser lumbar o de miembros
inferiores. En estos tltimos, suele
ser de cardcter difuso o radicular. A
veces, el nifio o adolescente refiere
la caracteristica subjetiva de un
desdoblamiento de extremidades
y tronco (como si fueran indepen-
dientes unas del otro). Existe, asi-
mismo, una limitacién dolorosa en
la movilidad del raquis que impide
al nifio la flexién hasta tocar el
suelo.

* Sindrome ortopédico: puede
limitarse a una desigualdad en la
longitud de ambas extremidades
inferiores; otras, deformidades de
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los pies del tipo equinovaro, casi
siempre progresivas. El signo orto-
pédico mds comin en el DEO es
la deformidad unilateral de un pie.
Ocasionalmente, se objetiva atrofia
o hipotrofia de miembros inferio-
res, por lo general asimétrica, y
pueden hallarse trastornos de la
sensibilidad, dificiles de objetivar
aveces, y que se traducen en tlceras
tréficas de los pies, quemaduras y
fracturas.

*  Escoliosis: se aprecia en el 70-95
por ciento de los pacientes con
diastematomielia. En largas series
de escoliosis, se ha encontrado un
5% de diastematomielia. Se debe
pensar en toda escoliosis, en la
posibilidad de que exista un dis-
rafismo espinal oculto, dada la
catdstrofe que pudiera suponer la
correccién quirdrgica de la misma,
en presencia de un cono medular
atrapado.

Radiologia

En la radiologia simple de raquis,
se pueden hallar diversas anomalias, ya
sean aisladas o con frecuencia multi-
ples: escoliosis, fusién parcial o com-
pleta de cuerpos o laminas vertebrales,
dilatacién fusiforme del canal raqui-
medular con aumento de la distancia
interpedicular, signos de agenesia sacra
parcial o total y signos de masa sacra o
mediastinica.

La ecografia de alta resolucién es
otra alternativa, que permite una eva-
luacién répida no invasiva y de bajo
costo. Dado que los elementos espi-
nales posteriores no se encuentran osi-
ficados en los neonatos, se ha sefialado
que podria tener un rol en los pacientes
menores de 6 meses®. Algunas veces,
es suficiente para descartar malforma-
cién raquimedular en el neonato y en el
lactante menor de 6 meses, revelando
la situacién del cono medular, asi como
masas quisticas o heterogéneas dentro
del canal, y es 1til para dilucidar si el
tracto fibroso del hoyuelo cutineo llega
a la teca lumbar.

Cuando se opta por este método,
es importante explorar la médula espi-
nal en toda su extensién, debido a que

los defectos cutdneos no siempre se
encuentran localizados sobre la disrafia
espinal. Sin embargo, la interpretacién
de la ecografia es dificil y depende del
grado de experiencia del radiélogo.

La tomografia axial computarizada
(TAC) es util en el DEO para descar-
tar anomalias vertebrales. Con la TAC
helicoidal se puede visualizar el tejido
neural, pues permite la reconstruccién
en todos los planos y es atin més fiable
con la inyeccién de contraste intratecal.
Este ultimo es especialmente ttil para
ver la conformacién del tabique seo y
fibroso de la diastematomielia.

La imagen por resonancia mag-
nética (RM) es la técnica de eleccién
en el estudio del DEO y deberia ser
siempre la primera en utilizarse ante
una sospecha diagnéstica. Es de gran
ayuda, inicialmente, la proyeccién sagi-
tal en T1, pues define con exactitud la
anatomia y situacién del cono medular.
Ademas, descarta otro tipo de pato-
logia, a veces acompafiante al DEO,
como puede ser el tumor, la siringo-
hidromielia y el quiste extradural o
intradural?,

Entidades clinicas asociadas
al DEO

Se describen y analizan las caracte-
risticas de las principales malformaciones
del DEO, con las implicaciones clinicas
generales, fundamentalmente, la médula
anclada y la posibilidad especifica de una
meningitis, en el caso del seno dérmico.

Médula anclada

Se debe sospechar en pacientes
con espina bifida y clinica progresiva
de mielorradiculopatia, y en pacientes
con diastematomielia, sindrome del
filum terminale, seno dérmico, lipo-
mielomeningocele, meningocele y mie-
lomeningocele. Los sintomas no pare-
cen que sean debidos directamente a la
traccién y al anclaje, pero estos ultimos
si producen una isquemia medular por
los traumatismos repetidos durante los
movimientos del raquis a lo largo de la
vida, existiendo una disfuncién de las
neuronas de la médula por alteracién
del metabolismo. Cuando las traccio-



Figura 2. Foto de la zona lumbar de paciente con DEO asociado a lipoma subcuténeo lum-
bosacro, con lipomielomeningocele y médula anclada.

nes son minimas, la clinica puede ser
reversible(®).

Clinicamente, presentan dolor y
disminucién de fuerza en miembros
inferiores. Disfuncién vesical e intes-
tinal. Alteraciones de la sensibilidad y
estigmas cutdneos.

La indicacién de tratamiento qui-
rirgico profildctico del cono medu-
lar anclado es muy discutida, sobre
todo, por los resultados conseguidos
y las complicaciones. Estd descrita

Figura 3. Dibujo representativo de lipoma
subcutaneo lumbosacro asociado a lipomie-
lomeningocele y médula anclada, con raices
sacras englobadas en el lipoma.

una mejoria en un 10% de los casos,
en aquellos pacientes con sintomas,
recidivando en el 13% de las ocasio-
nes. El empeoramiento vesical es el
mds frecuente y el primero en apare-
cer, seguido por el ortopédico. No hay
dudas con respecto a la indicacién de
tratamiento quirurgico, en los casos
con clara sintomatolog{a®.

Lipomas

Lipomielomeningocele es la forma
mas frecuente (75% de los lipomas). Se
extiende desde la médula a través de la
espina bifida hasta el espacio subcuta-
neo coexistiendo, de forma constante,
con el anclaje del cono medular.

Los lipomas estin formados por
tejido graso, conectivo e incluso tejidos
de otras extirpes, parcialmente encap-
sulados. La mayoria de los lipomas,
se extienden desde la médula espinal
hasta los tejidos subcutdneos, donde
hacen relieve como una masa de tacto
blando. Existe, por lo tanto, tejido
graso localizado a nivel subcutineo,
epidural, intradural e intramedular,
infiltrando el cono y entremezclindose
con las raices que forman la cola de
caballo (Figs. 2 y 3). A veces, esta mal-
formacién tiene una disposicién caudal
pura, ancldndose en la terminacién del
cono medular y otras es mixta, con una
localizacién dorso-caudal respecto al
cono medular.
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La mayor parte de los pacientes
con lipomielomeningocele (hasta un
90%) presentan una masa blanda sub-
cutdnea, acompafada o no de otros
estigmas cutineos de DEO; la cuarta
parte de los mismos tienen patologia
esfinteriana vesical y, de un 20 a 50%,
presentan deformidad en el pie u otros
signos neuroldgicos u ortopédicos. Los
lipomas o fibrolipomas son lesiones
histolégicamente estables, los lipoci-
tos que los forman son normales y la
lipogénesis o lipolisis siguen en ellos
las mismas leyes que en el resto del
organismo. Debido a la diversidad de
formas, por la localizacién y composi-
cién, se agrupan en:

+ Lipomas intradurales: represen-
tan menos del 1% de los tumores
medulares. Se pueden localizar
a nivel cervical, dorsal o lumbar,
y aunque tienen un componente
extradural, no se objetivan a simple
vista en la espalda (Fig. 4).

* Lipomielomeningoceles: consisten
en un lipoma que, por un lado,
estd unido a la superficie dorsal
de una médula abierta y no neu-
rulada y, por el otro, se funde con
la grasa subcutinea protruyendo
en la regién lumbosacra. Se suele
asociar un meningocele al lipoma

(Figs. 2y 3).

Figura 4. RM lumbosacra en secuencia T1,
observandose lipoma lumbosacro caudal con
médula anclada.
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* Lipomas del filum terminale:
se localizan habitualmente en la
regién extradural del fi/um, pero
también pueden involucrar la parte
intradural. Se puede asociar un
pequefio quiste.

En el diagnéstico neurorradiol6-
gico con RM lumbosacra, se observa
perfectamente el lipoma con una sefal
de intensidad aumentada respecto al
resto de los tejidos esqueléticos y neu-
rales, la posicién del cono medular y
su relacién con el lipoma y las raices
lumbosacras. La microcirugia tiene
como objeto desanclar la médula y
extirpar la mayor cantidad de lipoma
posible, pero teniendo presente la ne-
cesidad de respetar la integridad del
cono medular y raices nerviosas. Los
potenciales evocados son de ayuda
para establecer la diferencia entre el
cono medular y el fi/um, diagnésti-
co imprescindible para la seccién del
filum 'y su desanclaje.

De los pacientes operados, un 20%
mejorardn su sintomatologia, un 5%
empeorardn y, aproximadamente, el
75% de los mismos permanecerdn con
los mismos sintomas(10).

Seno dérmico

Es una estructura tubular, recu-
bierta en su interior por una capa de
epitelio. Se sitta principalmente en la
linea media lumbosacra, por encima
del pliegue glateo, y consiste en un
hoyuelo de la piel que se continda con
un tracto fibroso que puede llegar: al
tejido subcutdneo, al hueso, al espacio
epidural, al espacio subaracnoideo o
al propio cono medular. En estos ulti-
mos, el tracto sinusal puede terminar
0 contener en su trayecto un tumor
dermoide en el que, ocasionalmente,
pueden hallarse gérmenes o pus en su
interior, causando un cuadro de menin-
gitis bacteriana.

El diagnéstico de seno dérmico,
por lo general, se produce durante los
dos primeros afios de vida, bien por
una inspeccién rutinaria de Pediatria
o bien por meningitis de repeticién.
Es critico enfatizar la importancia de
la exploracién por parte del pediatra,
no solo de la regién dorsoespinal del
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lactante, sino también la linea media
del cuero cabelludo, desde la region
suboccipital hasta el cartilago nasal,
descartando la existencia de cualquier
hoyuelo cutineo, por supuesto, con
mucha mayor atencién en un nifio con
meningitis.

El diagnéstico se confirma con
una RM de alta resolucién, que pon-
drd de manifiesto las caracteristicas
del tracto, la existencia o no de un
quiste dermoide y un cono medular
anclado.

El tratamiento quirdrgico con-
siste en una extirpacién del tracto
en toda su extensién, hasta su unién
con la duramadre, con la reseccién
del quiste dermoide en caso de existir,
eliminando de esta manera la comu-
nicacién con el exterior. En el mismo
acto quirdrgico, se procederd al des-
anclaje del cono medular. Nunca se
debe sondar ni inyectar un tracto
sinusal y la cirugia debe ser radical
y temprana.

El seno dérmico frustrado (“dim-
ple” de los autores anglosajones). Es
una invaginacién cutinea en la regién
media coccigea que existe en un 2-4%
de la poblacién normal, no suele comu-
nicar con el espacio subaracnoideo
lumbar y no precisa, por lo general,
tratamiento quirdrgico(d).

Sindrome del filum terminale

En el adulto, la médula espinal
termina a nivel de L1-L2, pero en
1% de la poblacién puede extenderse
por debajo de L2. EI cono medular
se continda con el filum terminale,
que es un cordén fibroso y fino que
estd anclado en su extremo inferior al
periostio de la primera vértebra cocci-
gea, mezclado con las raices nerviosas
de esta zona que forman la “cola de
caballo”.

El sindrome del filum terminale
se produce debido a una fase de regre-
si6n caudal defectuosa. Es una forma
de DEO, en la cual existe un atrapa-
miento y tensién del cono medular
debido a un filum terminale corto
y grueso, a veces lipomatoso (aproxi-
madamente, el 25% de los casos), sin
ninguna otra malformacién asociada.
Se debe a un fracaso de la involucién

de la médula espinal terminal, del alar-
gamiento de las raices nerviosas o bien
de ambos.

La sintomatologia se debe funda-
mentalmente a la traccién por la fija-
cién del filum, en un nivel inferior al
fisiolégico. Clinicamente, aparece una
dificultad para la marcha que oscila
desde rigidez a falta de fuerza, dolor
de espalda y disfuncién vesical.

Radiolégicamente, pueden no
presentar alteraciones, pero aproxima-
damente en la mitad de los estudios
aparecen signos 6seos de espina bifida
oculta.

La prueba diagnéstica de eleccion
es la RM del raquis, que nos permite
observar el fi/um hipertréfico o lipo-
matoso y valorar el grado de descenso
del cono medular.

El tratamiento quirdrgico consiste
en la seccién del citado fi/um tras una
laminotomia lumbosacra2).

Diastematomielia

Es una malformacién que se carac-
teriza por un desdoblamiento sagital
de la médula espinal, en uno o varios
segmentos. Se acompaiia de un tabique
medial 6seo o fibroso que divide a la
médula en dos mitades, a veces incluso
con duramadre independiente.

En un pequefio porcentaje afecta
a varios niveles, siendo la localizacién
mds frecuente, la dorsolumbar. Fre-
cuentemente, se acompaﬁa de otras
malformaciones como: mielomenin-
goceles, meningoceles, lipomas, senos
dérmicos, hemivértebras con cifosis,
escoliosis y f7lum terminale hipertré-
fico. Pueden también asociarse mal-
formaciones viscerales (rifién, recto,
Utero).

Dentro de los estigmas cutineos de
esta malformacién, llama la atencién la
frecuencia de la hipertricosis en linea
media raquidea.

La TAC con metrizamida y la RM
raquideas son técnicas muy fiables de
diagnéstico y localizacidn, a pesar de
la muy frecuente coexistencia de esco-
liosis que dificulta el estudio de neu-
roimagen.

Recientemente, se ha clasificado
la diastematomielia en dos tipos: la
diplomielia tipo I, en la cual existen



dos médulas alojadas cada una en dura-
madres diferentes y separadas por un
septum 6seo, y la diplomielia tipo II,
en la que existe una tnica duramadre
para ambas médulas, que se hallan
separadas por un tabique fibroso.
Ambos tipos tienen los mismos sin-
tomas y signos.

La forma aislada tiene un pronds-
tico mds favorable. La cirugia de la dis-
tematomielia consiste en el fresado del
tabique intermedular, reconstruyendo
la duramadre en los casos necesarios y
desanclaje medular(3).

Quiste neuroentérico

Su incidencia es rara y se encuentra
con mayor frecuencia en el mediastino
posterior que dentro del raquis. Esta
malformacién consiste en un quiste
o trayecto fistuloso que, en su forma
mds pura, comunica el tracto respira-
torio o digestivo con la regién raqui-
medular. Representa la persistencia
parcial del conducto neuroentérico o
canal de Kovalevsky y se acompaiia,
frecuentemente, de anomalias verte-
brales de diferentes grados. El quiste
intraespinal puede diagnosticarse,
casualmente, al intentar clarificar un
quiste mediastino. Puede también
cursar con clinica de tumor medular,
siendo a veces dificil su diagnéstico.
Normalmente se acompafia de arac-
noiditis crénica debido a rupturas
quisticas previas.

El diagnéstico se realiza con RM y
el tratamiento quirdrgico depende de la
localizacién y de los 6rganos afectados.
A veces, se requieren cirugia en dos
tiempos, uno para el tracto digestivo o
respiratorio y el otro para la extirpacién
de la pars raquimedular.

Meningocele sacro anterior

El meningocele anterior es una
entidad rara en la que existe una her-
niacién del saco dural a través de la
cara anterior del sacro. El saco de la
malformacién, ademds de contener
duramadre, aracnoides y LCR, puede
albergar tejido neural.

Esta malformacién produce, por
lo general, anclaje medular pero si el
saco es grande, su diagndstico, en prin-
cipio, es el de una masa pélvica. Los

sintomas derivan de la compresién de
las estructuras pélvicas por la masa del
saco célico, provocando: estrefiimiento,
urgencia urinaria y/o dolor lumbar. En
la palpacién abdominal o exploracién
rectal, se puede apreciar al tacto una
masa blanda diagnéstica, que se defi-
nird y delimitard con la RM espinal.
La radiologia simple demuestra, en
ocasiones, un sacro en cimitarra, que
se puede ver también en otras masas
presacras como el teratoma. La mielo-
TAC con metrizamida es, asimismo,
diagnéstica.

Se recomienda tratamiento con-
servador cuando se trata de un saco
pequefio asintomdtico. Si es grande o
produce sintomatologia, se realizard
abordaje quirargico.

Tratamiento quirargico
del DEO

Se sefalan los principales detalles
quirdrgicos que haran una mas eficiente
y facil cirugia y evitaran las complicacio-
nes mas frecuentes, como son: el rean-
claje medular y la fistula postoperatoria
del LCR.

En cuanto al tratamiento del DEQO,
la cirugia es el tratamiento de eleccién
y debe practicarse antes de que den
comienzo los sintomas neuroldgicos.
La cirugia permite la prevencién del
desarrollo de un déficit neurolégico,
que puede ser irreversible y perma-
nente, una vez establecido, ya que una
vez que se detecten, el tratamiento
quirdrgico solamente podria restable-
cer un 25 0 50% de la funcién perdida,
aunque en la mayoria de los casos, Gni-
camente, actda frenando la progresién
del deterioro. El momento ideal para
la realizacién de la cirugfa es un tema
controvertido en los casos asintomati-
cos. El tratamiento quirdrgico precoz
tiene como objetivo la prevencién del
deterioro de la funcién motora y de los
sintomas urolégicos durante el creci-
miento.

Con las técnicas microquirdrgicas
actuales y la monitorizacién neuro-
fisiolégica intraoperatoria, se reco-
mienda el tratamiento quirdrgico
cuidadoso para evitar la traccién y la
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compresion del cono medular y de las
raices sacras.

Independientemente de la obliga-
toriedad del uso del microscopio y de
la coagulacién bipolar, se recomienda
practicar laminotomias osteoplasti-
cas (con reposicién intraoperatoria de
laminas) con objeto de minimizar al
maximo la posibilidad futura de cifoes-
coliosis.

Durante la cirugia del lipomielo-
meningocele, se debe pensar en que
el principal objetivo de la misma es
desanclar la médula espinal y que, a
veces, existen raices nerviosas funcio-
nantes, aberrantes, en el propio tejido
lipomatoso (especialmente, en el ado-
lescente). La mayor parte de los autores
desaconsejan una extirpacién total de
este Gltimo, y se considera razona-
ble limitar la reseccién del lipoma al
70-80%. El uso del laser, bien sea de
CO3 o Ytrio, se muestra muy eficaz en
la vaporizacién de la masa lipomatosa.
Uno de los mayores problemas en este
tipo de cirugia es el dilucidar cudndo
nos hallamos o no ante tejido neural
funcional. Para ello, es fundamen-
tal la monitorizacién con potenciales
evocados intraoperatorios motores y/o
sensoriales, asi como la estimulacién
intraoperatoria de las dreas S2, S3 y
S4, a través de manometria y/o registro
electromiografico.

Para evitar el reanclaje medular, se
agrandara el saco tecal con un parche
de duramadre artificial, dejando la
médula flotando en LCR para evitar
nuevas adherencias.

Con el fin de evitar la fistula de
LCR postoperatoria, se cerrard la dura-
madre con sutura no reabsorbible, con-
tinua y hermética. De la misma forma,
se tendrd especial cuidado en el cierre
de los planos superficiales, evitando los
espacios muertos. En el postoperato-
rio, se colocard al paciente en posicién
prona por un tiempo de 3-5 dias.

En la cirugia de la diastematomie-
lia, se realiza un fresado microscépico
y cuidadoso del tabique intermedular,
reconstruyéndose una tnica durama-
dre. Cuando esta malformacién se
acompafia de filum terminale hiper-
tréfico se deberin liberar, simultinea-
mente, ambos anclajes.
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El tratamiento del seno dérmico es
siempre la cirugia radical y temprana,
antes de dar ninguna sintomatologia
por anclaje medular o meningitis. El
neurocirujano debe ser riguroso en la
extirpacién completa del tracto y del
tumor intradural, si existiera.

En los casos de filum terminale
hipertréfico o lipomatoso con médula
anclada, la cirugia minimamente
invasiva con seccién endoscépica del
filum, también puede ser una opcién
recomendable(14).
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Paciente de 3 afios de edad, derivado por su pediatra
de zona por angioma en la regién lumbosacra, con pequefio
orificio cutaneo.

Anamnesis

La historia clinica revelaba un episodio previo de menin-
gitis, de etiologia no filiada, hacia un afio. Por lo demas,
no figuraban otros antecedentes personales importantes.
El cuadro infeccioso meningeo fue tratado por el pediatra
con éxito, tras ingreso en hospital comarcal y antibioterapia
(cefotaxima y vancomicina).

El paciente es derivado a la consulta de neurocirugia por
sospecha de disrafismo espinal oculto.

La exploracién neurolégica del nifio era completamente
normal para su edad, excepto por la presencia de un pequefo
angioma cutaneo de 2 cm asociado a orificio cutaneo en el
centro del angioma (Fig. 5).

Prueba radiolégica
Se realiza RM lumbosacra en nuestro centro, eviden-
ciandose trayecto tubular hipointenso en secuencias T1 e

EL DISRAFISMO ESPINAL OCULTO

Caso clinico

hiperintenso en T2, que se extiende desde la superficie
cutédnea lumbar en linea media hasta intrarraquidea, en
comunicaciéon con cordén intratecal, que se ubica poste-
rior y lateral derecho a raices del filumy alcanza el cono
medular a nivel L2-L3.

Se asocia a imagen quistica a nivel L1-L2, redondeada
de 1 cm de diametro de intensidad, de sefial similar al LCR
en todas las secuencias realizadas (no present6 realce tras
la administracién de contraste), que podria corresponder a
quiste epidermoide/dermoide intramedular, asociado al tracto
fibroso (Figs. 6y 7).

El nifio fue intervenido quirdrgicamente por neurociru-
gia, realizandose laminotomia osteoplastica (con reposicion
de las apofisis espinosas) y con técnicas microquirdrgicas
y monitorizacién neurofisiolégica intraoperatoria, se realiza
una reseccion completa del tracto fibroso y del quiste intra-
medular, llegandose desde la piel al quiste intramedular
conectado al trayecto fibroso. La evolucién quirtrgica fue
favorable sin complicaciones y sin empeoramiento motor
y urodinédmico.

Figura 5. Foto de la zona lumbosacra del ~ Figura 6. RM (T2) que evidencia seno dérmico  Figura 7. Dibujo representativo del

paciente, observandose pequefio angioma 'y tracto fibroso.
asociado a orificio cutaneo por encima del

pliegue interglateo, indicativo de disra-

fismo espinal oculto.

tracto fibroso conectado al cono
medular.

PEDIATRIA INTEGRAL

737



&9 Cuestionario de Acreditacion
L e

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Caso clinico
14. ;Cual es la principal complicacién

El disrafismo espinal oculto
9. ¢Cuildelos sintomas descritos, no

e. Mielografia lumbar.
12.:Cudndo se debe sospechar de la

estd relacionado con el sindrome
de médula anclada?
Trastorno de esfinteres.

presencia de un seno dérmico con
comunicacién intrarraquidea?

del seno dérmico con trayecto fi-
broso que comunica la piel con el

a. a. Por la presencia de un hoyuelo espacio intrarraquideo?

b. Pie equinovaro. cutdneo en el pliegue inter- a. Escoliosis.

c. Escoliosis. gliteo. b. Pie equinovaro.

d. Ataxia en los miembros infe- b. Por la presencia de un angioma ¢. Dolor lumbar.

riores. plano en las nalgas. d. Meningitis.

e. Dolor lumbar. c. Por la presencia de un hoyuelo e. Fistula de LCR por el trayecto
10. La ecografia lumbar es una prueba cutdneo, por encima de pliegue fibroso.

diagnéstica en los nifios con sos- intergliteo en la regién lumbar.  15.En la exploracién fisica del nino,

pecha de disrafismo espinal oculto

(DEO):

a. En todos los nifios con angioma
cutdneo en region lumbar.

b. En nifios con menos de 3 afios
con lesiones cutineas sospechas
de DEO.

c. En nifios con menos de 6 meses
con sospecha de DEO.

d. En nifios con menos de 5 afios
con ausencia de apdfisis espi-
nosa de L5-S1.

e. En todos los nifios con estigmas
cutdneos en regién lumbosacra.

11. ;Cudl de las siguientes pruebas ra-

diolégicas es mds especifica para
diagnosticar el disrafismo espinal

d. Por la presencia de una asi-
metria de la musculatura en la
regién lumbar.

e. Porla ausencia de apéfisis espi-
nosa de S1.

13. El tratamiento quirtrgico del dis-

rafismo espinal oculto (DEO) con

médula anclada estd indicado:

a. Enlos pacientes con evidencia
radiolégica de escoliosis.

b. En los casos de DEO con
médula anclada y clinica neu-
rolégica progresiva.

c. Profilicticamente en los pacien-
tes con diagnéstico de médula
anclada antes que se desarrolle
la clinica neurolégica.

16.

¢qué estigma cutdneo es mds sos-

pechoso de seno dérmico con tra-

yecto fibroso asociado a médula

anclada?

a. Angioma cutineo.

b. Ausencia de palpacién de ap6-
fisis espinosa de S1.

c. Asimetria en el pliegue inter-
gliteo.

d. Oirificio cutineo por encima del
pliegue intergliteo.

e. INevus melanocitico.

¢A qué especialista deberia ser

derivado un paciente, ante la sos-

pecha de disrafismo espinal oculto

(DEO) con médula anclada y cli-

nica neurolégica?

oculto (DEO)? d. En todos pacientes con estig- a. Neurélogo.

a. Tomografia computadorizada mas cutdneos de DEQO, inde- b. Neurofisiélogo.
(TAC). pendiente de la presencia de c. Urélogo.
Ecografia lumbosacra. médula anclada. d. Neurocirujano.

c. Radiografia de la columna lum- e. En pacientes con ausencia de la e. Traumatdlogo.

bar.

d. Resonancia magnética.
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apdfisis espinosa de L5 y S1, sin
otras alteraciones en la RM.
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Indicaciones quirurgicas en patologia

urologica pediatrica
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Cuesta, ML.E. Molina Vizquez
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Universitario de Valladolid
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Resumen

La Urologia Pediatrica comprende una serie de
patologias muy variadas que afectan al sistema
urogenital, de complejidad variable y que suponen
aproximadamente el 50% de las intervenciones
quirdrgicas en cirugia pediatrica. El objetivo de este
articulo es, por tanto, informar sobre cuando es

Abstract

necesario un abordaje quirdrgico para resolver un
problema urolégico en el nifio y cuando es el mejor

momento para llevarlo a cabo

Palabras clave: Urologia pediatrica; Tratamiento; Cirugia.

Key words: Pediatric urology; Treatment; Surgery.

Pediatr Integral 2014; XVIII (10): 739-749

Introduccién

una serie de patologias muy

variadas que afectan al sistema
urogenital, de complejidad variable
y que suponen aproximadamente el
50% de las intervenciones quirdrgi-
cas en cirugia pedidtrica. Describir
las indicaciones quirtrgicas de todas
estas enfermedades seria harto extenso,
por lo que nos centraremos en resumir
aquellas que resultan mds frecuentes en
la Pediatria de Atencién Primaria. El
objetivo de este articulo es informar
sobre cudndo es necesaria la cirugia,
para resolver un problema urolégico en
el nifio y cudndo es el mejor momento
para resolverlo.

]'_I a Urologia Pediitrica comprende

Patologia peneana
Fimosis

Debe tratarse, siempre, a partir de los
3 afos con corticoides topicos. Si no hay
respuesta o existen complicaciones asocia-
das, esta indicada la realizacion de una
plastia prepucial o una circuncision.

La fimosis podria describirse como
la incapacidad de retraccién del pre-
pucio sobre el glande, debido a una
estenosis de la piel prepucial.

Existe una fimosis fisiolégica que es
propia de los nifios pequefios, hasta la
edad de 3 afios, por lo que en la actua-
lidad no se recomienda iniciar el des-
censo del prepucio hasta que el nifio no
haya alcanzado la continencia urinaria.

The Pediatric Urology comprises a series of varied
pathologies of varying complexity which account
for approximately 50% of surgical interventions

in Pediatric Surgery. The aim of this article

is indicate the appropiated timing to solve a
urological problem in children

Como opcidn terapéutica conser-
vadora para la fimosis, puede admi-
nistrarse una pomada de corticoide
(0,05%-0,1%), dos veces al dia durante
20-30 dias (grado de comprobacién
cientifica: 1, grado de recomenda-
cién: A).

El tratamiento quirdrgico se llevard
a cabo a partir de los 3 afios. Antes de
esta edad, se intervendrdn solo aquellos
pacientes que sufran balanitis de repe-
ticién o infecciones de orina.

Las técnicas mds utilizadas en el
tratamiento de la fimosis son: la pre-
pucioplastia de Duhamel y la circun-
cisién.

En ocasiones, sobre todo los nifios
mayores y adolescentes con fimosis
cicatricial, pueden asociar balanitis
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xerética o liquen escleroatréfico, que
requieren tratamientos posteriores con
corticoides.

La circuncisién neonatal sistema-
tica no estd indicada para prevenir
el carcinoma de pene. La circunci-
sién infantil conlleva una morbilidad
importante y no debe recomendarse sin
un motivo médico.

Hipospadias

Es una malformacion peneana que
afecta: a la uretra, al glande, al prepucio
y a la curvatura peneana (Fig. 1). El tra-
tamiento es siempre quirtrgico y la edad
6ptima de correccion es: entre los 12-18
meses de edad. Son muy frecuentes las
complicaciones tipo fistula uretrocutanea
y estenosis meatal. Por ese motivo, casi
todos los pacientes necesitan a lo largo
de su vida mas de dos intervenciones
correctoras. La neouretra se reconstruye
habitualmente con piel peneana, mucosa
prepucial y en pacientes circuncidados
o reintervenciones, con mucosa oral. La
cirugia es técnicamente muy compleja(?).

Es una malformacién congénita en
la que el meato uretral no se encuen-
tra en la zona distal del glande. Su
localizacién puede variar, desde la
parte inferior del glande (hipospadias
baldnico), el surco balanoprepucial, el
pene o incluso el escroto (hipospadias
escrotal). Suele asociar una incurvacién
peneana, asi como un defecto de piel
prepucial ventral.

Un aumento significativo de la
incidencia de hipospadias durante los

PEDIATRIA INTEGRAL

altimos veinte afios sugiere la partici-
pacién de factores ambientales (altera-
dores hormonales y pesticidas)®).

Su tratamiento quirdrgico es dis-
tinto dependiendo del tipo de hipos-
padias y puede requerir varias inter-
venciones. En general, la edad mis
adecuada para realizar la cirugia es
a partir del aflo y lo ideal es que esté
totalmente corregido cuando el nifio
inicie la escolarizacién (Algoritmo 1).

Dependiendo de la gravedad de
la malformacién, el nimero de com-
plicaciones postoperatorias (estenosis,
fistulas uretrocutdneas, diverticulos)
varia, siendo bastante frecuente en los
hipospadias proximales.

Patologia testicular

Hidrocele

Es la presencia de liquido alrededor
del testiculo. Puede tener varias causas.

El hidrocele no comunicante (del
recién nacido), sin relacién con un pro-
ceso vaginal permeable, es muy comin en
recién nacidos masculinos y es autolimi-
tado. Por lo regular, se resuelve entre los
6y los 12 meses de edad.

La persistencia de un hidrocele
mis alld de los 12 meses, suscita la
sospecha de una comunicacién con
la cavidad abdominal a través de un
proceso peritoneo-vaginal permeable
y se debe considerar como una hernia
inguinal.

Figura 1.
Hipospadias
proximal
intervenido.

El hidrocele de tipo comunicante, al
igual que la hernia inguinal del nifo, se
debe a una persistencia de un conducto
peritoneo-vaginal permeable, que permite
el paso de liquido desde el abdomen al tes-
ticulo. Clinicamente, se manifiesta por un
aumento del tamaiio del testiculo, tume-
faccion que varia y fluctta a lo largo del
dia. El tratamiento es quirurgico y consiste
en realizar una ligadura alta del conducto
peritoneo-vaginal, a nivel del orificio ingui-
nal interno.

En adolescentes y adultos, es
mis frecuente el hidrocele secretor
(tipo adulto), que se produce por un
aumento de la produccién de liquido
por la capa vaginal del testiculo. Pue-
den ser muy voluminosos y con fre-
cuencia bilaterales. Su tratamiento
también es quirdrgico y consiste en la
extirpacién de las capas del hidrocele
y en realizar una eversién de la capa
vaginal del testiculo.

Menos frecuentes son los hidroce-
les secundarios, que pueden aparecer
ante procesos inflamatorios, infeccio-
sos o tumorales.

Criptorquidia

Es la ausencia de testiculo en la
bolsa escrotal. Ocurre en el 3% de los
nifios a término y hasta en el 30% de
los prematuros.

Existe una gran diversidad en la
nomenclatura de la criptorquidia. Lo mas
util para el clinico es dividirlas en testi-
culos palpables y no palpables. Los testi-
culos palpables incluyen la criptorquidia
verdadera y los testes en ascensor. Los
testiculos no palpables incluyen el testi-
culo intraabdominal y los testiculos que
se han torsionado intrattero o en etapa
perinatal.

La realizacién de una ecografia,
tomografia computarizada (TC),
resonancia magnética (RM) o angio-
grafia, carece de efectos beneficiosos
adicionales.

Los testiculos durante la etapa
fetal, se forman a nivel retroperitoneal
y descienden a la bolsa escrotal a tra-
vés del canal inguinal. Si el descenso
se interrumpe en algin momento, se
produce la criptorquidia.



En ocasiones, el testiculo que no
estd presente en el escroto al naci-
miento, puede descender a él durante
los primeros meses de vida. Sino lo ha
hecho en los 3-8 primeros meses no
lo hard més adelante. El diagnéstico
diferencial debe hacerse con el teste
“en ascensor”, que es debido a que el
musculo cremdster estd muy desa-
rrollado en el nifio y ante cualquier
estimulo “tira” del teste hacia arriba
llevindolo hasta la ingle. Este diag-
néstico diferencial se realiza durante la
exploracién fisica; de tal manera que,
un teste localizado a nivel inguinal
que durante la exploracién desciende
sin tension al escroto y permanece en
él tras la misma, serd un teste normal.

Si no desciende o desciende con
mucha tensién y vuelve a ascender
tras la exploracién serd un teste crip-
torquidico, asociado hasta en un 90%
a una hernia inguinal (persistencia del
proceso peritoneo-vaginal).

El tratamiento quirdrgico de la
criptorquidia se realiza idealmente, a
partir del 8° mes de vida. Consiste en
una orquidopexia y ligadura del con-
ducto peritoneo-vaginal permeable
(herniotomia).

No existen pruebas fiables para
confirmar o descartar un testiculo
intraabdominal, inguinal y ausente/
evanescente (testiculo impalpable),
excepto la laparoscopia diagnéstica
(grado de comprobacion cientifica: 1b).

En los testiculos no palpables,
debe realizarse siempre una laparos-
copia exploradora y en caso de confir-
marse la presencia intraabdominal del
testiculo, una orquidopexia asistida
por laparoscopia, en 1 o 2 tiempos,
segun la longitud de los vasos esper-
miticos. En caso de encontrar una
atrofia testicular o restos testiculares
atréficos, estd indicado realizar una
orquiectomia, para evitar una posible
malignizacién y colocar una prétesis
testicular.

Solo se intervienen antes de los 6
meses, las criptorquidias que asocian
una hernia inguinal sintomdtica o en
casos de torsién testicular.

Siempre se ha considerado que la
orquidopexia debe hacerse antes de
los 2 afios, debido a que los cambios
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de temperatura del teste inducian una
displasia de los mismos; sin embargo,
en la actualidad se sospecha que los
testes criptorquidicos son displdsicos
desde su origen y que es esta displasia
la causa de la interrupcién en su des-
censo y no la consecuencia de la misma.
En cualquier caso, la cirugia no deberia
demorarse mis alla de los 2 afios, en la
medida de lo posible.

El tratamiento médico con gona-
dotropina coriénica humana (hCG) o
gonadoliberina (GnRH) se basa en la
dependencia hormonal del descenso
testicular, con unas tasas de éxito del
20% como méiximo (grado de com-
probacién cientifica: 1; grado de reco-
mendacién: C). La hCG se utiliza en
una dosis total de 6.000-9.000 UI,
administrada en cuatro dosis durante
2 a 3 semanas en funcién del peso y
la edad; y la GnRH, en una dosis de
1,2 mg/dia, dividida en tres dosis al
dia durante 4 semanas por medio de
pulverizacién nasal, respectivamente.

El tratamiento médico puede ser
beneficioso antes (dosis segun se ha
descrito anteriormente) o después
(dosis intermitentes bajas) de una
orquidopexia®¥, en lo que se refiere
a aumentar el indice de fertilidad, que
puede servir como factor predictivo de
la fertilidad en fases mas avanzadas de
la vida (grado de comprobacién cienti-
fica: 1b; grado de recomendacién: A).
Sin embargo, todavia faltan datos de
seguimiento a largo plazo de los efectos

de la hormonoterapia sobre la posible
fertilidad®.

Varicocele

Se trata de la dilatacion de las venas
del cordén espermatico (plexo pampini-
forme) por reflujo venoso. Es mas frecuente
en el lado izquierdo 80% (ante un varico-
cele derecho hay que sospechar una masa
retroperitoneal).

Se encuentra en el 15%-20% de los
adolescentes. Clinicamente, puede ser
asintomdtico o manifestarse con dolor
o sensaci6én de peso en el teste. En la
exploracién fisica, se manifiesta por el
signo de “la bolsa de gusanos” en el
escroto, que no es mas que la palpa-
cién de las venas dilatadas en la bolsa

escrotal y aumenta con las maniobras
de Valsalva. En el 70% de los pacien-
tes con varicocele de grado Iy III,
se observa una pérdida del volumen
testicular izquierdo.

En el 20% de los adolescentes con
varicocele surgen problemas de ferti-
lidad. El espermiograma mejora tras
una varicocelectomia (grado de com-
probacién cientifica: 1)®).

El varicocele se clasifica en:

* Grado I, Valsalva positivo (palpable
solo con la maniobra de Valsalva).

*  Grado II, palpable (palpable sin la
maniobra de Valsalva).

*  Grado I1II, visible (visible a distan-

cia).

Las indicaciones claras para deci-
dirse por un tratamiento quirdrgico
son: dolor testicular persistente, alte-
racién del espermiograma, disminu-
cién progresiva del tamaio testicular
o atrofia (demostrado en controles
ecogrificos) y varicosidades de gran
tamano.

Existen varias opciones terapéu-
ticas, quizds las mds extendidas en la
actualidad son, la ligadura de las venas
a nivel retroperitoneal mediante lapa-
roscopia y el tratamiento por emboli-
zacién venosa con espuma o coils (que
tiene un mayor riesgo de recidiva).

Escroto agudo. Torsion de
testiculo

Ante un dolor testicular agudo en un
paciente en edad pediatrica lo importante
es identificar aquellos cuadros que pongan
en peligro la viabilidad del testiculo, sobre
todo, la torsion testicular.

La torsién testicular en la infancia
tiene dos picos de incidencia:

* Torsion testicular neonatal: es una
torsion extravaginal, se suele produ-
cir antes del nacimiento y el teste se
pierde en casi el 100% de los casos.
Clinicamente, no suele dar sintoma-
tologfa, pero en la exploracion fisica
se aprecia un teste tumefacto, de
color oscuro con hidrocele reaccio-
nal. Requiere cirugfa para orquiec-
tomia de los restos testiculares y
fijacion contralateral (orquidopexia
testiculo contralateral).
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* Torsién testicular del adolescente:
es una torsion intravaginal. Se aso-
cia a la malformacién llamada tes-
ticulos en badajo de campana, en
la cual los testes se encuentran sin
tijar, “flotando” en la vaginal tes-
ticular, hecho que facilita la torsion
del cordén espermatico, la isquemia
testicular y el infarto consiguiente.

*  Setratade una EMERGENCIA
QUIRURGICA. Si la detorsién
del teste se realiza en las seis pri-
meras horas, se recuperan mds del
90% de los testiculos afectados,
pero si la cirugia se difiere mds de
24 horas, el infarto testicular suele
ser irreversible (Fig. 2).
Clinicamente se manifiesta por un
dolor testicular intenso, en ocasio-
nes acompailado de dolor abdomi-
nal, nduseas o vémitos.

La exploracién en etapas iniciales
muestra un teste fijo, ascendido y
rotado y muy doloroso a la palpa-
cién. En etapas posteriores, aparece
el hidrocele reaccional y el eritema
y edema escrotal. Es caracteristica
la ausencia de reflejo cremastérico.
El eco-doppler testicular puede
servir de ayuda si se realiza por un
radiélogo con mucha experiencia,
pero el diagnéstico es clinico. La
exploracién fisica realizada por un
especialista basta para establecer la
indicacién quirdrgica.

El tratamiento consiste en realizar
una detorsién del teste, asegurarse
de su viabilidad y si es viable fijarlo
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Figura 2.
Escroto
agudo. Torsién
testicular.

en el escroto. Algunos autores reco-
miendan fijar también el testiculo
contralateral. Si el teste no es viable,
se realiza una orquiectomia y fija-
cién del testiculo contralateral(®).

Otra posible causa de escroto agudo
es la torsién de la hiddtide de Mor-
gagni, que es un apéndice testicular sin
funcién que se torsiona y se necrosa,
dando una clinica de dolor testicular
que suele ser menos intenso. Durante
la exploracién fisica es posible apreciar
la hidatide torsionada, que se observa
en el polo superior del testiculo como
un pequeiio bulto de color azulado. El
tratamiento es conservador con reposo
y antiinflamatorios, pero si existe gran
componente inflamatorio, mucho dolor
o hay dudas diagnésticas, puede extir-
parse quirdrgicamente.

La epididimitis es menos fre-
cuente en nifios que en adultos, pues
estd relacionada con la actividad
sexual. Los nifos prepuberales con
epididimitis aguda tienen una inci-
dencia de anomalias genitourinarias
subyacentes del 25%. Si se confirma
la infeccién urinaria, estd indicado
realizar el tratamiento antibiético
correspondiente.

Siaparecen epididimitis de repeti-
cién, estd indicado realizar un estudio
urolégico completo, que incluya eco-
grafia renal y vesical, cistouretrogra-
fia miccional (CUMS) Yy, en algunos
casos, cistoscopia exploradora. Otras
causas de dolor escrotal agudo son:

edema escrotal idiopdtico, orquitis
urliana, varicocele, hematoma escro-
tal, hernia incarcerada, apendicitis
o enfermedad sistémica (pairpura de

Henoch-Schonlein).

Patologia renal

Agenesia renal

La incidencia fluctda entre 1/500-
1.000 recién nacidos vivos. Es mais
frecuente del lado izquierdo.

Clinicamente son asintomdticos.
Hoy en dia suele diagnosticarse en las
ecografias prenatales.

Ante la sospecha ecografica, al naci-
miento debe repetirse una ecografia para
confirmar el diagnéstico. El siguiente paso
consiste en realizar una Gammagrafia renal
con acido dimercaptosuccinico (DMSA)
marcado con Tc99, para tener la confir-
macién de ausencia de funcionalidad.

Habitualmente veremos también la
compensacién en tamafio y funcién del
rifnén sano.

Rifién en herradura

Es la anomalia de fusion mas fre-
cuente. Consiste en una fusion en la linea
media de los polos inferiores de ambos
rinones.

La incidencia es de 1/400. Es mas
frecuente en varones. Existe relacién
con agenesias de segmentos sacros y
anomalias anorrectales (cloacas). Tam-
bién se relaciona con malformaciones
uterinas y con el sindrome de Turner.

Un tercio de los pacientes son asin-
tomdticos. El sintoma mds frecuente
es el dolor de espalda. Las anomalias
del sistema colector suelen producir
hidronefrosis, por obstruccién urete-
ral o reflujo, infecciones urinarias o
calculos.

Hasta el 50% tienen reflujo. Un
30% presentan un sindrome de la
unién pielo-ureteral (SUPU).

La alteracién mds frecuente que
requiere cirugia en estos pacientes, es la
hidronefrosis por presentar un SUPU.

Presentan mis riesgo de tumores
renales, especialmente carcinoma de
células renales y tumor de Wilms.



Displasia renal multiquistica
(DRM)

Es la forma mas frecuente de enfer-
medad quistica renal en el recién nacido.
El parénquima renal es displasico y esta
ocupado por quistes multiples de tamafo
variable. El rifién no tiene sistema colector.

Ellado izquierdo se afecta con mds
frecuencia. Habitualmente se diag-
nostica en etapa prenatal, gracias a la
ecografia. En nifios mayores, puede
debutar con clinica de masa abdomi-
nal, dolor o hematuria. En la mayoria
de los casos, es asintomitico.

Es importante establecer el diag-
néstico diferencial con la hidronefro-
sis, para ello se realizan ecografia renal
y vesical. Posteriormente, se realiza
gammagrafia renal DMSA, para ver la
funcién renal diferencial. El rifién con
DRM es un rindén que presenta una
anulacién funcional completa.

Los rifiones con DRM sufren un
proceso de involucién progresiva. La
principal preocupacién con estos rifio-
nes es el riesgo de malignizacién, que
no se ha establecido con claridad, aun-
que hay casos descritos en la literatura.

El protocolo de actuacién en nues-
tro hospital es el seguimiento clinico y
ecogrifico hasta los 3 afios. Se indica
nefrectomia por via retroperitoneos-
copia en aquellos casos donde no
se observa involucién de los quistes
renales o en pacientes que presenten
complicaciones.

Quistes renales simples

No se conoce la etiologia de los
quistes simples, pero el hecho de que
sean frecuentes en adultos (50%) y
raros en los nifios (0,2%) sugiere que
sean adquiridos.

Son lesiones benignas localizadas en la
corteza renal. Casi todos son asintomaticos
y aparecen de forma incidental en estudios
ecograficos abdominales por otras causas.
La ecografia renal es la tnica prueba diag-
néstica necesaria para realizar el diagnés-
tico diferencial con neoplasia maligna.

No estd indicada la puncién, ni el
destechamiento. Solo est indicada la
cirugia en quistes de gran tamafio o en
caso de duda diagnéstica.
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Hidronefrosis neonatal

Consiste en la dilatacion del sistema
pielocalicial del rifién, sin por ello tener
una naturaleza patolégica.

Aparece entre el 1y el 5% de todos
los embarazos y en un 20-40% es bila-
teral (Tabla I).

La hidronefrosis se clasifica de dos
maneras, segln las caracteristicas pre-
natales, ambas con cardcter prondstico.
*  Segun el didmetro antero-posterior

(Asociacion Espafiola de Pediatria)

(Tabla I1).

Tabla I. Etiologia de la hidronefrosis

- Sindrome obstruccién unién
pieloureteral (SUPU)

- Reflujo vesicoureteral (RVU)

- Obstruccién ureterovesical

- Megauréter obstructivo

- Valvulas de uretra posterior (VUP)

Otras causas:

- Uréter ectépico

- Ureterocele

- Sindrome Prune-Belly

- Duplicidad pieloureteral

- Displasia renal multiquistica (DRM)

*  Segun su morfologia (Sociedad
Americana de Urologia Fetal)
(Tabla III).

En el 63% de los casos no tiene
cardcter patolégico, siendo una dila-
tacién transitoria o fisiolégica, preci-
sando unicamente controles seriados
hasta su diagndstico o resolucién. Las
causas mds frecuentes de hidronefrosis
patoldgica son: el reflujo vesicourete-
ral y el sindrome de la unién pielo-
ureteral (Algoritmo 2).

Reflujo vesicoureteral (RVU)

Consiste en el paso retrégrado de
orina desde la vejiga hacia el uréter y
pelvis renal, ya sea durante la fase activa
de la miccion o durante la fase pasiva de
llenado.

Es uno de los aspectos mds contro-
vertidos en Pediatriad0). Aparece en el
1-2% de los recién nacidos.

En 1985, el Comité Internacional
para el Estudio del Reflujo introdujo
un sistema uniforme para la clasifica-
cién del RVU. Este sistema de gra-
duacién combina dos clasificaciones
precedentes y se basa en el grado de

Tabla Il. Clasificacién de la hidronefrosis, seglin el diametro antero-posterior (APD)

de la pelvis renal (Asociacién Espafiola de Pediatria)

APD 2° trimestre APD 3° trimestre
(antes semana 33) (después semana 33)
Fisiolégica <4 mm <7 mm
Leve 4-14 mm 7-14 mm
Moderada-severa > 15 mm > 15 mm

Tabla Ill. Clasificacién de la hidronefrosis, segiin su morfologia (Sociedad

Americana de Urologia Fetal)

Grado Pelvis calices Parénquima
0 Normal Normal
1 Leve dilatacion pelvis Normal
2 Moderada dilatacién pelvis Normal
Algunos calices
3 Pelvis dilatada Normal
Todos los célices
4 Pelvis dilatada Adelgazamiento del

Todos los célices

parénquima
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PR

Grado | Grado Il Grado 111 Grado IV Grado V

Grado | El reflujo no Ilega a la pelvis renal; grados variables de dilatacién ureteral

Grado Il El reflujo llega a la pelvis renal; ausencia de dilatacién del sistema colector;
fondos de saco normales

Grado 11l Dilatacién leve o moderada del uréter, con o sin torsién; dilatacién moderada
del sistema colector; fondos de saco normales o minimamente deformados

Grado IV Dilataciéon moderada del uréter con o sin torsion; dilatacién moderada del
sistema colector; fondos de saco despuntados, aunque las impresiones de
las papilas siguen siendo visibles

Grado V  Dilatacién y torsién macroscépicas del uréter, dilatacion pronunciada

del sistema colector; las impresiones papilares ya no son visibles; reflujo

intraparengquimatoso

Figura 3. Sistema de graduacién del reflujo vesicoureteral, segtin el Comité Internacional

para el Estudio del Reflujo.

llenado retrogrado y dilatacién del uré-
ter, la pelvis renal y los célices, en una
CUMS (Fig. 3).

Puede tener una etiologia anat6-
mica, reflujo primario, debida a una
implantacién altay anémala del uréter
en la vejiga. Tiende a resolverse con el
crecimiento de la vejiga, a partir del
afio de edad.

Puede tener un origen secundario,
por alteraciones en el funcionamiento
de la vejiga, entre las que se encuen-
tran, presiones intravesicales elevadas
o disfuncién en la coordinacién del
vaciamiento vesical. También puede ser
secundario a obstruccién uretral, como
en las vilvulas de uretra posterior. El
tratamiento consiste en la correccion
de la causa originaria.

Los rifiones con reflujo presentan
alteraciones de la funcién; ademis, las
infecciones secundarias al RVU pue-
den provocar un dafio renal afiadido.

La técnica diagnéstica mis uti-
lizada para valorar el reflujo es la
Cistouretrografia Miccional Seriada
(CUMS). Hoy en dia, también se uti-

liza en muchos centros la ecocistografia
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con ecopotenciador, para minimizar las
radiaciones y, especialmente, en segui-
miento evolutivo del reflujo.

Para el seguimiento se utiliza tam-
bién la ecografia renal convencional,
para valorar el grado de dilatacién y el
DMSA, para vigilar la evolucién de la
funcién renal.

La gammagrafia renal con DMSA
y funcién renal diferencial, estd des-
plazando a la CUMS como primera
prueba a realizar ante la aparicién
de Infecciones del Tracto Urinario
(ITUs) y, en caso de verificar la exis-
tencia de dafo renal con pérdida de
funciény cicatrices, la segunda prueba
arealizar es la CUMS.

Las opciones terapéuticas son mul-
tiples y deben individualizarse en cada
caso, pero de forma progresiva son:

observacién, profilaxis antibiética,
tratamiento endoscépico con implante
submeatal o cirugia con reimplante
vesical via abierta o laparoscépica
(TablaIV).

La probabilidad de resolucién
mediante cistoscopia y puncién es
variable, segun el grado de reflujo,
aproximadamente 70-90% para grados
I-IT y disminuyendo hasta el 50-72%
para grados IV-V. Este porcentaje de
resolucién se puede aumentar, repi-
tiendo nuevas punciones, con lo que
se acerca mucho al 100% con 3 pun-
ciones.

No hay un protocolo terapéutico
establecido por consenso internacional
y existen numerosas guias.

En términos generales y tras des-
cartar una miccién disfuncional, si se
sospecha un paciente recién nacido o
lactante con RVU mayor de grado 111,
se comenzaria con profilaxis antibi6-
tica ala espera de su resolucién espon-
tdnea, no siendo necesaria la profilaxis
en RVU grado I-II.

Si el paciente presenta I'TUs, apa-
recen cicatrices renales, pérdida de
funcién en DMSA o efectos secun-
darios a la medicacién, se pasa al
siguiente nivel terapéutico, siempre
explicando a los padres del paciente
todas las opciones posibles y el porcen-
taje de resolucién con cada una de ellas.

Muchos de ellos optan por un tra-
tamiento endoscopico precoz en grados
severos, en vez de mantener profilaxis
durante varios afios.

Sindrome de la unién pieloureteral
(SUPU)

Consiste en la alteracion del flujo uri-
nario desde la pelvis hasta el uréter pro-
ximal, con dilatacién consiguiente del sis-
tema colector y posibilidad de lesion renal.
Es la causa mas frecuente de hidronefrosis
neonatal.

Tabla IV. Indicaciones quirlrgicas en el reflujo vésico-ureteral (RVU)

- Sintomas (nifios mayores, ITUs de repeticion, dolor, litiasis renal)

- Funcién renal alterada de base < 40%

- Empeoramiento progresivo de la funcion renal medida con DMSA
- Reflujo bilateral > grado 3, con nefropatia progresiva
- Eleccién familiar como alternativa al tratamiento antibiético prolongado



Tiene una incidencia global de
1:1.500.

Mucho mis dificil es la definicién
de obstruccién y diferenciar entre vias
urinarias obstruidas y no obstruidas.
En la actualidad, la definicién mds
aceptada es que la obstruccién repre-
senta una restriccion al flujo urinario
que, sino se trata, provocard un dete-
rioro renal progresivo.

Para ello, es necesario confirmar
la hidronefrosis con una ecografia a
la semana de vida y realizar al mes un
renograma diurético 99mTc-MAG3
(mercaptoacetiltriglicina). Este trazador
nos aportard una imagen de la funcién
renal diferencial entre los dos rifiones y
nos permite valorar la eliminacién del
trazador por el sistema, una vez admi-
nistrado un diurético. Una diferencia
mayor del 20% entre ambos rifiones
indica sufrimiento renal y en la segunda
fase, si el tiempo de eliminacién de la
mitad del trazador una vez administrado
el diurético es mayor de 20 minutos, se
consideraria un sistema “obstruido”.

Las indicaciones quirurgicas del
SUPU son:

* Sintomas (nifios mayores, ITU,
dolor, cilculos).

* Funcioén renal alterada de base
(< 40%).

* Empeoramiento de la funcién
renal > 10%.

*  Empeoramiento ecogrifico con
aumento del didmetro AP de la
pelvis.

* Hidronefrosis masiva (> 50 mm).
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Figura 4.
Pieloplastia
desmembrada
(seglin la técnica
de Anderson-
Hynes).

El tratamiento quirtrgico consiste
en una pieloplastia desmembrada,
segun la técnica abierta normalizada
de Hynes y Anderson (Fig. 4). Recien-
temente, cada vez hay mas datos que
respaldan el uso de un abordaje lapa-
roscépico.

Megaureter. Obstruccion de la
union ureterovesical

Consiste en la dilatacion del uréter,
considerandose un uréter dilatado si el
diametro de este es mayor de 7 mm.

Se clasifica segin su etiologia en:

* Refluyente (el més frecuente por
RVU).

*  Megauréter Obstructivo Primario.
(obstruccién de 1a unién ureterove-
sical). Tasa de remision espontinea
de hasta el 85%.

* Refluyente y obstructivo.

* No refluyente ni obstructivo (fun-
cional).

El protocolo diagnéstico terapéu-
tico se basa en clasificarlo segun su
etiologia para aplicar el tratamiento
correspondiente. Un megauréter reflu-
yente seguird el protocolo terapéutico
del RVU, el funcional precisara simple
seguimiento y observacién, y el obs-
tructivo precisard un manejo conser-
vador como mejor opcidn y, si existe
empeoramiento, dilatacién neumitica
con balén por cistoscopia o cirugia de
reimplante ureteral.

Ureterocele

Es una malformacion estructural que
consiste en la dilatacién terminal del uré-
ter en su desembocadura. El tamafio y la
localizacién del ureterocele determinara si
es intravesical o extravesical.

En un 80% de los casos estd aso-
ciado a duplicidad ureteral, pertene-
ciendo el ureterocele al polo supe-
rior, que suele tener cierto grado de
displasia. El diagndstico puede ser
un hallazgo casual o realizarse en el
contexto de una ITU, en el estudio
de una hidronefrosis o por provocar
sintomas inespecificos (falta de ganan-
cia ponderal). La valoracién inicial se
realiza con ecografia, hemos de des-
cartar reflujo asociado en dicho rifién
o en el contralateral con una CUMS
y valorar si el ureterocele tiene o no
cardcter obstructivo (MAG-3). Las
posibilidades de tratamiento son: pun-
cién mediante cistoscopia, reimplante
transvesical de dicho uréter o hemi-
nefrectomia si el polo renal asociado
no es funcional.

Uréter ectopico

Consiste en la insercién de la desem-
bocadura ureteral caudal a su insercion
habitual, pudiendo llegar a desembocar
desde la vejiga hasta la vagina en nifas o
en la vesicula seminal en varones.

Suele asociarse a duplicidad y, en
concreto, al uréter correspondiente
al polo superior. Al desembocar, en
muchos casos por debajo del esfinter
(infraesfinteriano), puede provocar
incontinencia de unas caracteristicas
muy concretas: manchado escaso,
asintomadtico y continuo en todas las
horas del dia. El rifién asociado suele
ser mds displdsico cuanto mds distal
esla ectopia. El diagnéstico incluye el
estudio detallado de: malformaciones
asociadas, obstruccién, funcién renal
ipsilateral y de la anatomia, por lo que
serd necesario realizar una CUMS y
un renograma diurético, siendo incluso
necesaria, en ocasiones, la urorreso-
nancia magnética o la realizacién de
una cistoscopia diagndstica.
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Duplicidad pieloureteral

Es una alteracion anatémica en la que
uno o ambos rifiones tienen 2 sistemas de
drenaje hacia la vejiga (2 pelvis +2 uré-
teres) y, por lo tanto, con dos orificios de
desembocadura vesical.

Puede ser asintomitica o asociar
cualquiera de las malformaciones uro-
l6gicas descritas.

El polo superior se asocia, con mds
frecuencia, a: uréter ectépico, rifién
displdsico y ureterocele. El polo infe-
rior asocia RVU, preferentemente.

Valvulas de uretra posterior (VUP)

Se trata de unas valvas o membranas
congeénitas y obstructivas a nivel de la ure-
tra posterior de los recién nacidos varones,
que impide el flujo anterégrado de la orina
y, por tanto, el vaciado vesical.

Aparece en 1/5.000 recién nacidos
y puede llevar a insuficiencia renal en
un 20% de los casos. La morfologia es
variable, habiéndose descrito 3 tipos
(Young):
* Tipo 1 (95%): hipertrofia de crestas
uretrales.
* Tipo 2: no obstructivas. Pliegues
MUCosos.

* Tipo 3 (5-10%): anulares. Otro origen.

Elbloqueo de la uretra por las vil-
vulas provoca un aumento de presién
intravesical, hipertrofia del detrusor y
resultante de esto, un RVU.

Segun la severidad y momento de
aparicion, el dafio renal puede provocar
insuficiencia renal con oliguria, oligo-
hidramnios y la consecuente hipoplasia
pulmonar.

La clinica y el momento de apa-
ricién es variable y depende de la

severidad, de forma que pueden ser
diagnosticadas en ecografia prenatal
o postnatal, ante una ureterohidrone-
frosis o ante una I'TU, o ante una masa
vesical en el recién nacido.

El diagnéstico es ecogrifico, tanto
en la ecografia prenatal como post-
natal.

Es importante conocer la funcién
renal del recién nacido (RN). Una
creatinina en el RN > 0,6 mg/dl es un
dato de mal pronéstico.

CUMS a las 24-48 horas, que
valorard la anatomia del defecto y la
presencia de RVU.

Gammagrafia DMSA al mes de
vida, para valorar la funcién renal
relativa (algoritmo 3).

El manejo en el RN consiste en la
realizacién de una reseccién transure-
tral (RTU) de las VUP por cistoscopia
o realizar una derivacién urinaria para
prevenir el dafio renal (vesicostomia o
ureterostomias)

La intervencién in-dtero en las
VUP y en hidronefrosis severa bilate-
ral consiste en realizar antes de las 30
semanas de gestacién un shunz vesi-
coamnidtico fetal.
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Caso clinico

Recién nacido varén a término, de adecuado peso para su edad gestacional. Durante el embarazo, se detect6 una hidro-
nefrosis derecha con pelvis renal de 15 mm de didametro AP sin dilatacién de uréter, con dilatacién calicial y parénquima
normal. Se realiza ecografia a las 24 horas del nacimiento, que muestra una ectasia piélica derecha de 7 mm de didametro

AP, sin visualizar uréter.
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Algoritmo 1. Tratamiento del hipospadias

Hipospadias

[ Diagnostico al nacer J—»[ Intersexo J

Urélogo pediatrico J—»[ Ausencia de reconstruccion J

[Reconstruccién necesariaJ

v

‘ Preparacion (prepucio,
l ‘ tratamiento hormonal)

Ausencia de
curvatura del pene

Curvatura

del pene

Y Y

placa uretral conservada

\, l l \,

Seccion de la Placa uretral

. Tubo-onlay, inlay-onlay, Koyanagi Onlay, PIT, técnica
PIT, Mathieu, AMG, niay, Iniay-oniay, Royanagl, N
. técnica en dos tiempos en dos tiempos
King, avance, etc. ) .
(piel local, mucosa yugal) (piel local, mucosa yugal)

PIT = uretroplastia con placa incidida tubulizada; AMG = avance del meato y glandeplastia.

Algoritmo 2. Hidronefrosis prenatal

Ecografia posnatal

Y Y

{ Dilatacion (uni o bilateral) J [ Ausencia de dilatacion J
\ i

{ Cistouretrografia miccional (CUGM)* } [ Repeticion de la ecografia al cabo de 4 semanas J

> Nefrografia con diuréticos
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Algoritmo 3. Manejo de pacientes con sospecha de valvulas de uretra posterior (VUP)

Recién nacido con posible VUP, dilatacion de las VUS e insuficiencia renal
Confirmacion del diagnéstico

Y

[ Drenaje vesical J

Ausencia de
Tratamiento nefrolégico estabilizacién
en caso necesario

\

[ Extirpacién de las vélvulas cuando el nifio esté estable }

Mejora de la dilatacién Ausencia de mejoria pero
de lasVUy la FR estable

l

e Seguimiento estrecho

e Control de infecciones urinarias

e Control de la funcién renal Contemplacion de una

e Control de la funcién y el derivacion
vaciamiento de la vejiga

Ausencia de mejoria 'y
de estabilizacion

Y

e Pérdida progresiva de la
funcioén renal

e |nfecciones recurrentes A

e Vaciamiento deficiente

:{ Corto plazo }

\r

e Comprobacién de VUP residual

v e SIL si no hay vaciamiento
[ Largo plazo J e Contemplacion de drenaje nocturno
e Contemplacion del uso de

- ) : alfablogueantes
Contemplacién de una cistoplastia de « Anticolinérgicos en caso de VHA
aumento y la intervenciéon de Mitrofanoff

VUP: vélvula uretral posterior; VUS: vias urinarias superiores; CUGM: cistouretrograma miccional; VU: vias urinarias;
FR: funcién renal; SIL: sondaje intermitente limpio; VHA: vejiga hiperactiva.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, deberéa contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Indicaciones quirurgicas en
patologia uroldgica pedidtrica
17. Atendemos en consulta a un pacien-

te de 6 meses. La madre refiere que
no le desciende bien el prepucio y
que cree que va a necesitar cirugia. El
padre estd circuncidado por fimosis
cicatricial con liquen escleroatréfico.
El nifio no ha tenido balanitis ni in-
fecciones de orina. ;Cudl es el trata-
miento adecuado para este paciente,
tras la exploracién del mismo?
a. Realizar una circuncisién precoz
por los antecedentes familiares.
b. Iniciarla retraccién del prepucio
de forma precoz para evitar la
fimosis en un futuro.
c¢. Pautar tratamiento tépico con
corticoide para ablandar el anillo
fimético.
Profilaxis antibidtica.
e. Esperara que el paciente alcan-
ce la continencia para iniciar las
retracciones.

18. El hidrocele en un paciente recién

nacido:

a. Es por definicién un hidrocele
comunicante y debe operarse.

b. Esun hidrocele secretor y reque-
rird cirugfa en la adolescencia.

c. Lo normal es que desaparezca a
lo largo del primer afio de vida.

d. Se asocia normalmente a crip-
torquidia.

e. Suele ser secundario a una in-
feccién de orina.

19. Ante un paciente con un testiculo

20.

no palpable a los 12 meses de vida:

a. Debe solicitarse una ecografia
inguino-escrotal.

b. Debe realizarse una laparoscopia
exploradora.

c. Debe realizarse una RMN.

d. Hay que esperar, pues puede
descender solo hasta los 2 afios.

e. Conviene iniciar un tratamiento
hormonal.

Recibimos en la consulta a un paciente

de 13 afios, con dolor testicular dere-

cho de inicio stbito, que se acompafia

de vémitos y dolor en fosa iliaca de-

recha. A la exploracién, presenta am-

21.

bos testiculos en bolsa, con dolor a la

palpacién en teste derecho sin eritema

de escroto, el teste parece levemente
ascendido, pero no lo tenemos cla-

10, no nos parece claramente rotado.

NUESTRA ACTITUD SERA:

a. Pedirle un eco-doppler.

b. Valoracién urgente por el ciru-
jano pedidtrico.

c¢. Antibidtico y analgésicos.

d. Cultivo de orina.

e. Eco abdominal.

Ante una paciente con una incoor-

dinacién vesicoesfinteriana y un

reflujo vesicoureteral (RVU) grado

III, DEBEMOS:

a. No precisa ningtn tratamiento,
pues mejora con la edad.

b. Mantener profilaxis antibidtica
y si persisten las infecciones de
orina, programar un reimplante.

c. Tratar mediante cistoscopia y
puncién, pues es menos agresivo.

d. Todas las anteriores son co-
rrectas.

e. Tratar la incoordinacién, pues
no se resolverd el reflujo si no
se resuelve esta.

Caso clinico

22.

Recién nacido varén a término, de

adecuado peso para su edad ges-

tacional. Durante el embarazo, se
detect6 una hidronefrosis derecha

con pelvis renal de 15 mm de did-

metro AP sin dilatacién de uréter,

con dilataci6n calicial y parénquima

normal. Se realiza ecografia a las 24

horas del nacimiento, que muestra

una ectasia piélica derecha de 7 mm

de didmetro AP, sin visualizar uré-

ter. ;CUAL seria el siguiente paso?

a. Solicitar una cistouretrografia
miccional seriada (CUMYS),
pues, lo mds probable, es un
RVU primario.

b. Solicitar una CUMS, pues sien-
do varén es altamente probable
que tenga unas valvas de uretra
posterior.

c. Solicitar un renograma diurético

99mTe-MAGS3, pues se trata de

un sindrome de la unién pielou-
reteral (SUPU).

d. No hacer nada, pues se trata solo
de una ectasia piélica.

e. Solicitar una Eco ala semana de
vida.

23. La ecografia repetida alos 7 dias de

vida, muestra una hidronefrosis de-

recha con un didmetro AP dela pel-

vis de 35 mm, con clices dilatados

y sin observarse dilatacién de uréter.

El parénquima estd discretamente

adelgazado con correcta diferen-

ciacién cértico-medular. (QUE

DEBEMOS hacer a continuacién?

a. Programar la intervencién qui-
rargica, pues se trata de un sin-
drome de la unién pieloureteral
(SUPU).

b. Solicitar una gammagrafia con
dcido dimercaptosuccinico
(DMSA) marcado conTc99 para
valorar el vaciamiento del sistema
excretor del rifién derecho.

c. Cistoscopia exploradora e in-
yeccion submeatal para tratar el
reflujo vesicoureteral (RVU).

d. CUMS para descartar un RVU
y si es normal, un renograma
diurético 99mTc-MAGS3, al mes
de vida, para valorar la funcién
renal y el vaciamiento del siste-
ma excretor derecho.

e. Profilaxis antibiética y trata-
miento conservador del RVU.

24.La CUMS (cistouretrografia mic-

cional seriada) no muestra RVU
(reflujo vesicoureteral) y el MAG 3
(renograma diurético 99mTec-
MAGS3) muestra una funcién re-
nal diferencial de 70% en el rifién
izquierdo y 30% en el derecho, con
un'T1/2 de 27 minutos para ese ri-
fién y una curva en meseta. {QUE
MEDIDA tomarias ahora?
a. Controles seriados con ecografia
y repetir el MAG 3 alos 6 meses.
b. Profilaxis antibi6tica y observa-
cion.
c¢. Reimplante ureteral.

. Pieloplastia desmembrada.
e. Repetir la CUMS.
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Cirugia reparadora pediatrica

J.C. Lépez Gutiérrez

Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital La Paz. Madrid
Profesor Asociado de Pediatria. Universidad Auténoma de Madrid

Resumen

La cirugia plastica pediatrica ha avanzado de
forma espectacular en las uGltimas décadas,
debido a diversos factores, entre los que
destacan: el progreso en secuenciacién genémica
y analisis del origen genético de la mayoria de
las malformaciones congénitas, los adelantos en
técnicas diagndsticas cada vez menos invasivas

y mas eficaces, la sofisticacién de las técnicas
de anestesia infantil y el desarrollo inexorable de
técnicas reconstructivas cada vez mas efectivas,
complejas y con menos secuelas.

Queda fuera de los objetivos de este capitulo, el
analizar las modernas técnicas de reconstruccion
craneofacial, microcirugia o reimplantes y daremos
un repaso por los trastornos mas frecuentes en

el ambito del pediatra y su estado actual de
conocimiento, diagndéstico y tratamiento

Abstract

Pediatric plastic surgery has advanced dramatically
in recent decades due to several factors as:
progress in genome sequencing and analysis of the
genetic origin of most congenital malformations,
advances in less invasive and more effective
diagnostic techniques, improved safety of pediatric
anesthesia procedures and tireless development

of progressively effective and less complex tissue
reconstruction.

It is beyond the scope of this chapter to analyze
modern techniques of craniofacial reconstruction,
microsurgery or limb reimplantation. We will give
an overview of the most common disorders and
their current state of knowledge, diagnosis and
treatment

Palabras clave: Heridas; Nevus; Hemangioma; Quemaduras.

Key words: Wounds; Nevi; Hemangioma; Burns.

Pediatr Integral 2014; XVIII (10): 750-759

Repercusién psicologica
en la familia y el nifio con
malformacioén congénita

a repercusién psicolégica de
L una malformacién grave sobre

el entorno familiar es de sobra
conocida por los especialistas que tratan
a diario a estos pacientes. La presencia
de una malformacién en cualquier loca-
lizacién y, especialmente, en el territorio
facial es el origen de distress emocional
llamativo en los padres del lactante, que
reaccionan aislindose y adquiriendo
comportamientos no habituales.
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A suvez, las secuelas desfigurantes
postquirdrgicas son el origen de una
reduccién evidente en la calidad de
vida del nifio, en el plano educativo,
familiar y personal. Trastornos en
la aceptacién de la imagen corporal,
ansiedad, trastornos del suefio y depre-
sién son proporcionales al grado de
distorsién que produce la deformidad
a largo plazo.

Es evidente que, un tratamiento
precoz de la anomalia va a minimizar
las futuras secuelas, reduciendo signi-
ficativamente el impacto psicolégico
en los padres y sobre todo en el nifio.

Es recomendable que los padres de
un lactante con malformacién severa
reciban un seguimiento psicolégico
periédico y que sean evaluados, precoz-
mente, por un equipo multidisciplinar
con experiencia.

Lesiones cutaneas: heridas y
quemaduras

El correcto tratamiento de las pérdi-
das de tejido, sean de origen traumatico
o térmico, por un equipo experto, redu-
cen significativamente la morbilidad y las
secuelas a largo plazo.



Heridas

Las lesiones incisas o contusas en
piel son la causa mds frecuente de aten-
cién quirdrgica urgente en la infancia.
La localizacién mis frecuente es la cara
y las manos, por lo que dada la impor-
tancia estética y funcional deben ser
tratadas de forma eficaz y precoz.

La decisién mds importante a
tomar tras explorar la lesién, es: si la
limpieza y sutura de la herida puede
hacerse de forma efectiva con anestesia
local o si, por el contrario, la recons-
truccién adecuada de los tejidos o una
exploracién minuciosa de estructuras
subyacentes deben hacerse bajo anes-
tesia general.

En general, siempre que la herida
sea superficial o de pocos centime-
tros de longitud puede suturarse sin
complicaciones bajo anestesia local
(mepivacaina 2% preferentemente)
usando suturas reabsorbibles (4/0 o
5/0 en tejido subcutineo para aproxi-
mar los bordes y 6/0 para unirlos), con
el fin de evitar la dolorosa y molesta
retirada de puntos. Si es posible y no
hay hemorragia copiosa, es preferible
la sutura intradérmica a los puntos
sueltos, ya que la cicatriz residual es
menor. Si la herida es grande, afecta
a zonas importantes, estética o fun-
cionalmente (parpados, nariz, boca,
genitales), el sangrado es profuso o
se prevé la necesidad de sedacidn, es
preferible derivar al paciente a un cen-
tro con atencién quirdrgica pedidtrica
urgente disponible.

En la actualidad, no se deja abierta
una herida bajo ninguna circunstan-
cia incluso en caso de mordedura o
infecci6n activa, ya que las cicatrices
resultantes son inaceptables (Fig. 1).

Un desbridamiento efectivo y la
cobertura antibiética adecuada, per-
miten el cierre quirtdrgico sin compli-
caciones. Las heridas profundas en la
palma de la mano deben ser revisadas
sistemdticamente bajo anestesia gene-
ral, ya que la lesion de los nervios cola-
terales y del aparato flexor es la norma.
Su reconstruccién debe ser inmediata
para evitar la necesidad ulterior de
injertos nerviosos o tendinosos.

Si la herida tiene bordes anfrac-
tuosos, se ha suturado bajo tensién por
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Figura 1. Reconstruccién inmediata de la piramide nasal, tras mordedura de perro.

pérdida de sustancia, ha habido infec-
cién y dehiscencia o no sigue las lineas
de Lange de la piel, la cicatrizacién
serd hipertréfica en mayor o menor
medida, por lo que se recomienda uti-
lizar liminas de silicona t6pica auto-
adhesiva de forma preventiva durante
varias semanas y hasta que desaparezca
la coloracién rosada de la cicatriz.

Las heridas por abrasién que no
precisan sutura deben cubrirse con
un apésito de silicona en malla y una
crema antiséptica, para evitar la adhe-
rencia y facilitar las curas indoloras
diarias.

Toda herida cuya epitelizacién
completa dure més de 3 semanas pro-
ducird cicatrizacién hipertréfica y
debe ser tratada con silicona tépica y/o
presoterapia, por lo que debe ser valo-
rada por un cirujano. El tratamiento
diferido de la cicatrizacién hipertré-
fica es desalentador, por lo que debe
hacerse hincapié en la profilaxis.

Quemaduras

Todo nifio con quemaduras en extre-
midades, genitales, cara o en superficie
corporal superior al 5%, debe ser ingresado
en una unidad de quemados pediatricos.

Las quemaduras siguen siendo la
causa de ingresos més prolongados por
accidente en la edad pediitrica. Afor-
tunadamente, el prondstico gracias a
los avances en terapia intensiva y qui-
rirgica, ha pasado de un 50% de super-

vivencia en quemaduras en el 50% de

la superficie corporal hace 40 afios a

un 98% en la actualidad®.2),

* Aproximadamente un 30-40% de
todos los quemados tiene menos
de 15 afios, con una edad media de
3 afios. Las quemaduras son mds
frecuentes en varones (65%), en los
nifios entre 0 y 2 afios (15%) y en
las clases sociales bajas.

* La cocina es el escenario habitual
de las quemaduras en nifios peque-
fios, mientras que los juegos con
sustancias inflamables son la causa
mds frecuente en nifios mayores.
La incidencia de quemaduras por
maltrato sigue aumentando, por lo
que deben ser valoradas ante la mds
minima sospecha.

*  Para prevenirlas, ningtn nifio debe
permanecer sin vigilancia alrededor
de un liquido caliente. La moderni-
zaci6én de las medidas de proteccion
eléctrica, asi como la construccién
de viviendas mdis seguras, estin
haciendo disminuir dristicamente
la incidencia de quemaduras graves.

Tipos de quemaduras

*+ Las quemaduras térmicas (sobre
todo, las escaldaduras) son las m4s
frecuentes (90% de los casos), espe-
cialmente en menores de 5 afios.

* Las mds graves son las producidas
por fuego (7% de casos), que pre-
dominan entre los 5 y 13 afios, y las
asociadas a sindrome de inhalacién.
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*  Un 3% de las quemaduras son eléc-
tricas y quimicas.

Superficie corporal quemada

Es imprescindible un cdlculo muy
preciso de la extension de la piel afec-
tada, por las implicaciones que tiene
en la correcta reposicién hidroelectro-
litica. En el nifio menor de 1 afio, la
cabeza y cuello equivalen al 19% de la
superficie corporal total (SCT) y por
cada afio adicional esta proporcién
disminuye un 1%; de manera que a los
10 afios se iguala con el adulto (9%). Lo
mismo ocurre con los miembros infe-
riores, aumentando un 0,5% anual y
llegando al 18% a la edad de 10 afios.
Los miembros superiores correspon-
den a un 9% y el térax y el abdomen
aun 36%. La extension de las quema-
duras pequeias puede ser calculada,
utilizando como guia el tamafo de la
palma de la mano del propio enfermo,
que corresponde aproximadamente
al 1% de la SCT. Aunque lo mis
cémodo y seguro es, siempre, acudir
a un nomograma basado en la edad,
talla y el peso.

Tratamiento médico

El descenso de la mortalidad esta
estrechamente ligado a la instauracién
de equipos multidisciplinares especifi-
cos, que incluyen: intensivistas pedia-
tricos, cirujanos, anestesistas, nutri-
cionistas, rehabilitadores y equipos de
enfermeria entrenados.

Los objetivos del tratamiento de los
grandes quemados son, por orden de
importancia: preservar la vida, preser-
var la funcién, limitar la deformidad
fisica, limitar las secuelas psicoldgicas
y lograr una reintegracién social plena.

Indicaciones de ingreso

*  Superficie quemada > 5%.

*  Quemaduras que afectan a cara,
manos o genitales.

Medidas generales

* Evaluacién rdpida de las lesio-
nes y obtener datos del paciente,
como: vacunacién, enfermedades
asociadas, hora y agente causal
del accidente y tratamiento previo
recibido.
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Inspeccién de la mucosa nasal
y oral si se sospecha lesién por
inhalacién. El sindrome de inha-
lacién se produce por la afectacion
térmica y de productos inhalados
del parénquima broncopulmonar, la
interrupcién del transporte y libe-
racién de oxigeno por los téxicos
inspirados y el dafio sistémico por
la absorcién de sustancias quimicas.
Garantizar una via aérea permea-
ble. La triquea del nifo quemado
es mucho m4s sensible a la obs-
truccién por edema. Intubar si
existe obstruccion de la via aérea
o el paciente estd inconsciente.
La intubacién supone un impor-
tante riesgo de infeccién en un
enfermo severamente inmunode-
primido como es el nifio quemado,
por lo que la tendencia actual es
administrar inicialmente oxige-
noterapia con cdnulas nasales, e
intubar solamente cuando exista
hipoxemia o insuficiencia respi-
ratoria progresiva, y no de forma
profilactica.

Examen del cuerpo en su totalidad,
para buscar quemaduras que pudie-
ran haber pasado desapercibidas
inicialmente. El pelo préximo a las
zonas quemadas debe ser cortado
para conocer los limites exactos de
la lesion.

Acceso venoso para reposicién
hidroelectrolitica y acceso arterial
para monitorizacién. Las vias de
eleccién son: vena periférica en
tejido no quemado, vena central en
tejido no quemado, vena periférica
en tejido quemado y vena central en
tejido quemado, por este orden de
preferencia. En caso de dificultad
para el acceso, la via intraésea estd
indicada para el inicio de la reani-
macién. Existe un alto porcentaje
de complicaciones relacionadas
con catéteres centrales en pacien-
tes quemados, por la alta suscepti-
bilidad a infecciones y a episodios
embolicos secundarios al estado de
hipercoagulabilidad.

Analgesia. Es necesaria en todos
los casos. Debe evaluarse la noci-
cepcidn con escalas de valoracién
clinica, especialmente, en menores

de 5 afios. El analgésico utilizado

dependera de la edad del nifio y

del tipo de quemadura o procedi-

miento. Habitualmente se emplea:

- Metamizol: 0,1 ml (40 mg)/
kg/6-8 horas por via iv o vo.

- Meperidina: 0,5 -1 mg/kg/6-8
horas, via iv o im.

- Cloruro mérfico: 0,1-0,2 mg/
kg/3-8 horas via iv, sc u oral.
De eleccién por varios motivos:
eficaz, utilizable por todas las
vias y farmacocinética conocida
(inicio rapido y larga duracién).

- En nifios mayores de 5 afios, se
puede utilizar analgesia contro-
lada por el paciente con perfu-
sién continua de morficos.

- Los cambios de apésito deben
hacerse, previa administracién
profildctica de analgésicos,
media hora antes del procedi-
miento.

* Hay que tener en cuenta que la
causa mds frecuente de agitacién
e inquietud en el quemado es la
hipoxia cerebral, bien por hipoxe-
mia o por hipovolemia, por lo que
debe asegurarse una buena oxige-
nacién y perfusién periférica.

* Sonda nasogdstrica o nasoyeyunal
para inicio precoz de la nutricién
enteral. En quemaduras faciales
o extensas [Superficie Corporal
Quemada (SCQ) > 50 %), se puede
realizar una gastrostomia endoscé-
pica percutdnea a las 48 horas, para
mayor comodidad del nifio.

* Proteccién gistrica.

* Control de la diuresis mediante
sondaje vesical. La diuresis deberd
mantenerse entre 0,5-2 ml/kg/h.

* Tratamiento del sindrome cata-
bélico, responsable de la pérdida
masiva de peso: se valora segin la
gravedad de las quemaduras, el uso
de hormona de crecimiento, oxan-
drolona, insulina y propranolol.

Reposicion hidroelectrolitica

Los objetivos de la reposicién de
liquidos y electrolitos son: reposicién
de pérdidas secundarias a la quema-
dura, mantener los requerimientos
basales, minimizar la formacién de
edema, normalizar el equilibrio dcido-



base, restaurar el nivel de electrolitos y
proteinas a valores normales, y conse-
guir una perfusién adecuada.

* Rehidratacién en las primeras 24
horas: la estimacién del volumen a
infundir, viene determinada por la
extension y profundidad de la que-
madura, por el peso del paciente y
por la hora exacta del accidente.

Existen numerosas férmulas para
el cilculo de la administracién de
liquidos en el nifio, con quemaduras
durante las primeras 24 horas. Las mds
fiables son:

*  Férmula de Galveston: 5.000 ml/
m2 SCQ_+ 2.000 ml/m2 SCT
(basales).

*  Férmula de Parkland: 3-4 ml/kg x
% SCQ_+ necesidades basales.

Ritmo de infusion:

Administrar la mitad de lo calcu-
lado en las primeras 8 horas postque-
madura y la otra mitad en las siguientes
16 horas.

Aunque la administracién de flui-
dos se realice segtn las pautas mencio-
nadas, el volumen y ritmo de infusién
se irdn variando segun la respuesta del
paciente, la diuresis y el ionograma.

Fluidos:

*  Cristaloides en forma de Ringer en
las primeras 24 horas. Se prefiere el
Ringer, porque su pH de 6,5 es mis
fisiolégico que el del suero salino,
pH de 5. Puede enriquecerse con
sodio hasta los 180 mEq/L para
disminuir el volumen de los apor-
tes, vigilando los niveles séricos de
electrolitos.

* También se pueden utilizar solu-
ciones salinas hiperténicas (400-
600 mOsm/L). Son eficaces para
tratar el shock, porque favorecen
el paso de agua desde el espacio
intersticial al vascular, limitando
la formacién de edema, aumentan
la contractilidad miocdrdica y dis-
minuyen las resistencias vasculares.
En contraposicién pueden producir
hiperosmolaridad, hipernatremia,
deshidratacién celular, hemorragia
cerebral o edema, e inhibicién de la
lipolisis.

*  Coloides como albimina o plasma.
Las proteinas plasmiticas son
imprescindibles para el manteni-
miento de la presién oncética en el
espacio vascular. En las quemadu-
ras, la pérdida de proteinas es muy
alta durante las primeras 6 horas,
por lo que es aconsejable no utili-
zarlas antes de este tiempo, ya que
se pierden répidamente por la ele-
vada permeabilidad vascular en las
zonas lesionadas. En la mayoria de
los casos se utiliza albtimina (12,5
g por litro de Ringer) para iniciar
el aporte proteico.

- Segundo dia: 3.750 ml/m?
SCQ_+ 1.500 ml/m2 SCT.

Infeccién
Las quemaduras se colonizan por

enterobacterias precozmente. Si no se

inicia la alimentacién enteral de forma

inmediata, la infeccién profundiza e

invade un tejido sano y viable, agra-

vando el pronéstico. Las medidas mds
eficaces en la prevencién de la infec-
cién son:

1. Limitar al maximo las puertas de
entrada (cuidado de catéteres, reti-
rada precoz del tubo endotraqueal,
etc.).

2. Cirugia precoz y cierre definitivo
de la herida lo antes posible.

3. Curas diarias con lavado de las
lesiones y aplicacién de apésitos
especificos o en su defecto crema
de sulfadiazina argéntica.

4. Soporte nutricional agresivo y
precoz.

5. Administracién de antibiéticos
solo cuando estén indicados: sep-
sis, condritis, infeccién nosocomial
y estados de inmunosupresién. Los
antibidticos sistémicos se utilizan
solo para tratar las infecciones esta-
blecidas y nunca profilicticamente,
excepto en dos situaciones:

* Pacientes de alto riesgo de in-
feccion por Streptococcus beta
hemolitico (portador o exposi-
cién reciente al mismo): profi-
laxis antibidtica con dosis bajas
de penicilina.

* En las primeras 24 horas pre-
vias y subsecuentes a la escisién
de las lesiones, para proteger al
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paciente de los efectos de la
bacteriemia transitoria.

La antibioterapia se realiza segin
los cultivos y antibiogramas. En pro-
filaxis peroperatoria, se emplea una
asociacién de cefalosporina (cefazo-
lina: 50-100 mg/kg/dia en 3-4 dosis)
y aminoglucésido (tobramicina o gen-
tamicina: 5 mg/kg/dia en 1 a 3 dosis).

Metabolismo y nutricién

* El objetivo final es que el nifio
tenga el mismo peso al alta, que el
dia del ingreso.

* Inicio de la nutricién: la lesién tér-
mica produce un marcado grado de
hipermetabolismo, por lo que la
nutricién se debe iniciar precoz-
mente, a las 2 horas de la quema-
dura.

*  Via de administracién: siempre que
sea posible debe utilizarse la via
enteral (oral, nasogdstrica o yeyu-
nal). Si el nifio no est4 consciente,
se utilizard una sonda transpilérica
o gastrostomia endoscépica. La
nutricién parenteral aumenta el
riesgo de mortalidad en los gran-
des quemados y debe limitarse al
minimo imprescindible.

* Aporte calérico: debe ajustarse
diariamente controlando el balance
nitrogenado, el peso y la calorime-
tria indirecta. En quemados de
>20% de la SCT, se puede emplear

la férmula de Galveston:

1.100 al/m2/dia de SCT + 1.300
kcal/m2/dia (en nifios entre 2-15
afios).

2.100 kcal/m2/dia de SCT + 1.000
kcal/m2/dia de SCQ_(en menores

de 2 afios).

* Tipo de nutriente y ritmo de ali-
mentacién: es recomendable que
un especialista en nutricién pedid-
trica supervise el aporte energético,
desde el dia del accidente hasta el
alta hospitalaria.

Como norma general se usan:

*  En menores de 2 afios: hidrolizado
de proteinas. Inicio a 2 ml/kg/h,
subiendo 1 ml/kg/h cada dia, hasta
llegar a 5 ml/kg/h.
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*  En mayores de 5 afios: férmu-
las enterales completas. Impact®
(dieta enriquecida con arginina,
RNA y édcidos grasos omega 3)
en superficies menores del 30% y
Alitraq® (dieta elemental suple-
mentada con glutamina) en mayo-
res del 30%. Inicio a 10-20 ml/h,
subiendo 10 a 30 ml/dia, hasta
alcanzar las necesidades caldricas
calculadas. El 4° dia se inicia la
alimentacién normal del nifio y la
enteral pasa a ser exclusivamente
nocturna.

* La utilizacién de oxandrolona a
0,1 mg/kg/12 h durante al menos
una semana, pamidronato durante
un mes y hormona de crecimiento
recombinante a dosis bajas durante
un afio, mejoran los parimetros
endocrino-metabdlicos en nifios
con quemaduras graves.

Tratamiento quirdrgico
El primer paso del tratamiento es

neutralizar el origen de la quemadura.

Quemadura térmica: el primer
objetivo consiste en detener el proceso
térmico. Por lo tanto, es indispensa-
ble retirar pronto todas las ropas (la
ropa adherida debe ser eliminada
después del ingreso, cuando se rea-
lice 1a limpieza y desbridamiento de
la lesién) e inmediatamente aplicar
agua fria durante al menos 5 minutos.
En ningtn caso debe aplicarse hielo,
ni cualquier otro tipo de sustancias.
Esta simple medida puede hacer que
las quemaduras sean superficiales y no
necesiten injerto cutdneo.

Quemaduras quimicas: es urgente
eliminar el agente quimico. Las que-
maduras por dcidos deben ser irrigadas
durante unos 30 minutos bajo chorro
de agua.

Recubrimiento con apdsitos: los
mds usados son Acticoat®, Aquacel
Ag®, Suprathel, Biobrane® y E-Z
Derm®. Tiene como ventajas:

*  Reducir el nimero de curas, siendo
mds cémodo para los nifios.

* Disminuye el dolor, el sangrado (al
ser menor el numero de curas) y la
pérdida de liquidos.

*  Delimita las zonas de epitelizacién
espontinea (dermis superficial), de
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las que precisardn autoinjerto 5 0 7
dias después (dermis profunda).

* Por su adaptabilidad pueden ser
usados en cualquier drea del cuerpo
incluida la cara.

* La cobertura con membrana
amniética puede ser eficaz y con
mejores resultados a largo plazo
en quemaduras faciales dérmicas
no profundas.

Escarotomias: son incisiones pro-
fundas hasta la fascia, que se practi-
can cuando hay quemaduras circulares
con disminucién de la perfusién distal,
especialmente, en extremidades, térax
y cuello. La incisién debe abarcar todo
el espesor de la piel quemada, para
que el espacio que se encuentra debajo
pueda expandirse, disminuyendo la
presién tisular. La elevacién inmediata
de la extremidad quemada disminuye
el edema. La perfusién se controla con
pulsioximetro.

Desbridamiento: actualmente
se realiza una escarectomia o desbri-
damiento precoz (en las primeras 48
horas), evitindose asi una gran pérdida
sanguinea y una reaccién inflamato-
ria masiva. Se ha demostrado que una
escarectomia en las primeras 24 horas,
supone una pérdida sanguinea de 0,4
ml/cm?, que es similar a la pérdida
hematica de las curas tras 15 dias con
tratamiento tépico.

Injertos: las quemaduras super-
ficiales curan espontdneamente en 2
semanas sin dejar apenas cicatrices.
Las quemaduras profundas precisan
escarectomia tangencial y autoinjerto,
tan pronto como sea determinada su
profundidad y el estado hemodina-
mico del nifio lo permita. El injerto
obtenido de piel parcial puede mallarse
(1:1,5 0 1:3) y de esta forma cubrir una
mayor superficie, pero es desaconse-
jable y debe evitarse en quemaduras
de poca extension, ya que el resultado
cosmético es significativamente peor.
Cuando por la amplia extensién de las
lesiones no se dispone de suficientes
autoinjertos, se recurre a sustitutos
de piel. El miés utilizado es la piel de
caddver criopreservada, que puede
permanecer varias semanas adherida
al lecho de la quemadura evitando la

infeccion, hasta que se lleve a cabo el
autoinjerto.

Recientemente se ha extendido el
uso de regeneradores dérmicos, que
tienen la misma funcién que la piel
de cadéver, pero con menor riesgo de
transmision virica, no hay que retirar-
los y consiguen mejor resultado esté-
tico.

En grandes quemados (>70%
SCQ) se utilizan queratinocitos culti-
vados. En este caso, se toma una biop-
sia de piel inmediatamente y se manda
al laboratorio para cultivo. Esta biopsia
se obtiene de una zona sana y de un
tamafio aproximado de 2 x 2 cm. A las
3 semanas de su cultivo, se dispone de
la suficiente piel cultivada como para
recubrir toda la superficie quemada
del paciente. El reto, por tanto, estd en
conseguir la supervivencia del paciente
durante este tiempo, manteniendo el
lecho de la herida limpio y bien vas-
cularizado, para que el cultivo prenda
de forma 6ptima.

Tratamiento de las secuelas

La rehabilitacién debe iniciarse a
los pocos dias del tratamiento quirdr-
gico con fisioterapia intensiva y feru-
lizacién activa y pasiva.

La cicatrizacién hipertréfica se
combate con presoterapia y silicona
tépica.

El apoyo psicolégico al nifio y a los
padres debe iniciarse lo antes posible
y prolongarse hasta la recuperacién
completa.

La deprivacién del suefio y el pru-
rito son secuelas frecuentes que hay que
vigilar y tratar.

Toda alteracién funcional o esté-
tica debe ser tratada quirtrgicamente
de forma precoz, mediante plastias,
injertos y colgajos locales o a distancia.

Nevus congénitos

El tratamiento quirtrgico de los nevus
grandes debe ser consensuado por la fami-
lia, el dermatdlogo y el cirujano. Una vez
que se ha decidido indicarlo, no hay ningin
beneficio en esperar a edades tardias.

Segtn datos del NVevus Network,
asociacion de pacientes con mds de



Figura 2. Nevus Congénito. Extirpacién y cierre primario en un solo tiempo. Esta técnicay
resultado solo pueden conseguirse si la intervencién se realiza durante el primer afio de vida.

1.000 casos censados de nevus con-
génitos gigantes, la tasa de mortali-
dad por malignizacién a melanoma
sigue reduciéndose, llegando a ser casi
inexistente para nevus solitarios y uni-
formes, aunque sean de gran tamaiio.
Siendo, pues, el riesgo de degenera-
cién pequefio, la indicacién prevalente
para la extirpacion es cosmética, lo cual
hace que la decisién pueda posponerse
varios afios o incluso indefinidamente.
Esto no es dbice para que, el equipo
dermatolégico-pedidtrico-quirtrgico
sea consciente de que algunos pacien-
tes son candidatos a un tratamiento
quirdrgico temprano, basado en las
caracteristicas clinicas, dermatosc6pi-
cas, sociales o familiares®4),

El momento idéneo para la extir-
pacién quirtrgica de nevus melanoci-
ticos congénitos sigue siendo objeto de
controversia entre pediatras, dermaté-
logos, cirujanos y familiares.

La indicacién oncoldgica de extir-
pacién preventiva de estas lesiones es
siempre discutible, dada la bajisima tasa
de malignizacién de las mismas. Sin
embargo, la indicacién cosmética sigue
manteniéndose inalterable y pocos son
los nifios que, una vez reconocida su

imagen corporal hacia los 5 o 6 afios,
no muestran rechazo frontal hacia una
tumoracién pigmentaria grande, cual-
quiera que sea su localizacion.

La extirpacién quirdrgica por
motivos cosméticos cambia las expec-
tativas de la familia y el resultado debe
ser no solo eliminar la “mancha” sino
conseguir una cicatriz poco percepti-
ble. En nombre del riesgo oncolégico,
valen resultados estéticos que son
inaceptables cuando la indicacién es
cosmética (por ejemplo, las cicatrices
resultantes del uso de injertos lamina-
res). Establecer la indicacién quirudr-
gica en el recién nacido o lactante es
excepcional. Sin embargo, un proto-
colo sensato de evaluacién de lesiones
pigmentarias por una unidad médico-
quirdrgica debe incluirlas, pues como
lo demuestra nuestra experiencia, se
presentan ocasionalmente.

La adecuacién de la técnica al
tamailo y localizacién del nevus es el
punto determinante para la obtencién
de un buen resultado estético y fun-
cional. La experiencia juega en estos
casos un factor determinante para
conseguir los objetivos previstos por
la familia, el dermatdlogo y el propio
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cirujano de forma conjunta. La expli-
cacién detallada del procedimiento,
incluyendo imégenes de casos simila-
res, asi como la entrevista de los padres
con familiares que han pasado por un
proceso similar son de ayuda inesti-
mable cuando hablamos de interven-
ciones técnicamente dificiles en nifios
de corta edad.

De cualquier manera, es de con-
senso entre las unidades especializadas
a nivel internacional, que la ausencia
de riesgo y la calidad superior de los
resultados son la norma a favor de la
extirpacién precoz frente a la extirpa-
cion tardia (Fig. 2). Esta dltima afiade
alos factores intercurrentes repercusion
psicolégica y absentismo escolar, que
hacen habitual, entre los pacientes de
este grupo, la queja o desazén por no
haber llevado a cabo la intervencién a
una edad mds temprana.

En resumen, creemos que la selec-
cién adecuada de los candidatos a
extirpacién precoz debe ser realizada
por un equipo multidisciplinar con
experiencia en dermatologia y cirugia
reconstructiva pedidtrica, la cual es
imprescindible para mejorar el grado
de satisfaccion de la familia y a largo
plazo del nifio(>:6).

Hemangiomas

Todo nifio que presenta un heman-
gioma en cara y con crecimiento llamati-
vamente rapido en el primer mes de vida
debe ser tratado con beta-bloqueantes para
evitar tratamiento quirtrgico posterior.

Si consideramos que hasta un 25%
de los recién nacidos pretérmino con
un peso inferior a 1.000 g presentan
hemangiomas y que este grupo de
pacientes sigue incrementindose a
medida que avanzan las técnicas de
fecundacion in vitro, es evidente que
nos encontramos ante un fenémeno
epidemiolégicamente relevante.

Los hemangiomas han rebasado ya
hace tiempo el trasnochado criterio de
no ser tratados, porque involucionan
espontineamente, y demandan de los
especialistas involucrados mayor comu-
nicacién para establecer pautas tera-
péuticas mis efectivas. El fenémeno
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Figura 3. Hemangioma ulcerado. Respuesta inmediata al tratamiento con propranolol a
3 mg/kg/dia.

de involucién no implica desaparicién
completa de todo rastro del tumor.
La ulceracién deja, sistemdticamente,
una cicatriz indeleble y el residuo
fibrograso que perdura, una vez que
desaparece la estructura vascular de la
lesién, precisard extirpacién quirdrgica
o lipoaspiracién.

Los betabloqueantes y concreta-
mente el propranolol a 3 mg/kg/dia, se
han convertido en el firmaco de elec-
cién en el tratamiento de los heman-
giomas infantiles, no solo cutineos
sino viscerales y en via aérea(7:8).

En Espana, la confianza en esta
nueva indicacién terapéutica ha sido
evidente desde el descubrimiento de
su eficacia y la lista de unidades que lo
utilizan de forma habitual, asi como
el nimero de especialistas de todas las
dreas de la medicina que lo prescriben,
va en aumento.

El resultado estd siendo ya, una
reduccién drastica en el nimero de
intervenciones quirdrgicas —que, en
algunos casos, inclufan el trasplante
hepitico—y una disminucién en la tasa
de complicaciones visuales y respirato-
rias. Ademds, las frecuentes ulceracio-
nes han pasado a ser un hecho excep-
cional y de solucién rdpida (Fig. 3).

A pesar de todos estos avances,
todavia debemos seguir trabajando
por conocer exactamente los mecanis-
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mos de accién y, en funcién de estos,
el tratamiento farmacolégico de otras
anomalias vasculares.

EI propranolol, como uno de los
mayores éxitos del creciente fend-
meno de “drug repositioning”, esti
llamado a liderar el descubrimiento
de nuevos farmacos con poder antian-
giogénico®:10),

Malformaciones linfiticas

Es imprescindible identificar correcta-
mente el tipo de malformacion linfatica,
antes de tomar ninguna decision terapéu-
tica.

A pesar de los importantes avan-
ces logrados en el conocimiento de las
anomalias vasculares, la terminologia
incorrecta continda impregnando la
comunidad médica, lo que aumenta
la probabilidad de que un paciente
reciba un tratamiento incorrecto. Este
hecho, frecuente entre los tumores vas-
culares y las malformaciones venosas,
arteriovenosas y capilares, felizmente
es excepcional en las malformacio-
nes linfiticas (ML). Solo el término
hemolinfangioma, adn por erradicar,
establece dificultad diagnéstica entre
malformaciones mixtas linfatico-
venosas y malformaciones linfiticas
con sangrado intralesional.

En un principio las ML se incluye-
ron entre las malformaciones de bajo
tlujo, pero dadas las multiples dificul-
tades en el manejo de muchos pacientes
con malformaciones linfiticas comple-
jas y compromiso de distintos érganos,
asi como la presencia de componente
linfitico en ciertos tumores, se recla-
sificaron en tumores (entre los que se
incluirian el hemangioendotelioma
kaposiforme y el linfangiosarcoma)
y en malformaciones linfiticas [que
comprenden las malformaciones lin-
faticas comunes (lesiones localizadas
macroquisticas y microquisticas), la
malformacién linfitica generalizada
(MLG), el sindrome de Gorham-—
Stout, la linfangiomatosis kaposiforme
(LK), las anomalias de los canales de
conduccién y el linfedema).

En la actualidad, el progresivo
conocimiento de la fisiopatologia de
las malformaciones linfticas, su mds
conveniente clasificacién y los adelan-
tos técnicos en su tratamiento, tanto
quirtrgicos como endovasculares, han
permitido mejorar considerablemente
los resultados a largo plazo de los
pacientes con las anomalias mds com-
plejas y minimizar las secuelas1-14).

Pueden detectarse en época pre-
natal, perinatal, manifestarse en la
infancia, la adolescencia y durante
la vida adulta. Los sintomas pueden
ser moderados o severos. Estas afec-
ciones rara vez remiten sin algin tipo
de intervencion terapéutica y pueden
poner en riesgo la vida del paciente.

Desde el punto de vista diagnds-
tico, la resonancia magnética confirma
el origen y la extensién de la lesién.

Desde el punto de vista terapéu-
tico, la decisién debe ser consensuada
por un equipo quirdrgico-radiolégico
que decida si es mejor la esclerosis o
el tratamiento excisional, en funcién
del tamafio, localizacién y edad del
paciente.

Orejas procidentes

La procidencia auricular es un
defecto leve que produce, sin embargo,
una significativa repercusién psicol6-
gica y, por tanto, un trastorno en el
desarrollo escolar de los nifios con



afectacién severa. Por este motivo, la
correccion de la deformidad es motivo
frecuente de consulta en las unidades
de cirugia infantil. Esta puede reali-
zarse a cualquier edad, pero se acon-
seja no demorar hasta la pubertad un
procedimiento que va a ser realizado
de cualquier forma y que llevado a
cabo de forma precoz, minimiza las
secuelas psicolégicas, no habiendo
ventaja alguna en realizarlo en eda-
des tardias.

Sindactilia

Esta anomalia de separacién de
los dedos es la malformacién mis
frecuente de la extremidad superior y
puede ser simple, cuando solo la piel
une a los dedos, o compleja cuando
hay fusién dsea. La correccién suele
realizarse antes del afio de edad en las
formas graves y un poco ms tarde (12-
15 meses) en las formas leves.

Anomalias de la mama

La ginecomastia severa y la hipo-
plasia mamaria en el sindrome de
Poland, son los trastornos que mds
frecuentemente necesitan correccién
quirdrgica en la edad pedidtrica.

La mamoplastia de reduccién estd
indicada en todo nifio con repercusién
psicolégica por la deformidad.

La simetrizacién mamaria en el
sindrome de Poland tiene indicacio-
nes y timing diferentes en varones y
mujeres. En ambos hay que tener en
cuenta el defecto de la pared tordcica
si lo hubiere.

En los nifios, la correccion se lleva
a cabo en edades mds tempranas, utili-
zdndose: injerto autélogo de grasa, col-
gajo muscular de dorsal ancho, epiplén
o material protésico.

En las nifias, ademds, serd necesaria
una prétesis definitiva previo implante
de un expansor temporal durante todo
el periodo de desarrollo mamario(15.16),

Respecto a la mamoplastia de
aumento en nifias sin malformacién
subyacente, la controversia es ilimitada
y varios aspectos importantes como: las
indicaciones, la edad y la financiacién,
siguen siendo discutidos.

El primer problema es que fijar la
madurez psicolégica en los 18 afios,
va en contra de la propia legislacién.
Los menores maduros pueden tomar
decisiones respecto a someterse o
no a intervenciones quirdrgicas y
legalmente, cuando la paciente con
hipoplasia mamaria tiene mds de
16 afios, puede decidir por si misma,
aunque sus padres no lo aprueben.
Es extraordinariamente complejo
garantizar que una menor con hipo-
plasia leve o moderada, vea mejorada su
vida social y su estado psicoldgico por
el implante. Cuando los progenitores
estin de acuerdo, no hay problema, pero
en numerosas ocasiones la hija quiere
operarse y los padres no. En estos casos,
la ley ampara al menor y le otorga el
derecho a decidir. Sin embargo, las ope-
raciones suelen estar financiadas por los
padres, ya que la sanidad publica no las
incluye en su catdlogo de prestaciones
¥, por tanto, ellos tienen la dltima pala-
bra. De este conflicto, solo puede salirse
mediante una discusién serena, no limi-
tada a una sola consulta, que incluya
una valoracién multidisciplinar por un
paidopsiquiatra experto, el pediatra y
el cirujano.

Malformaciones de la nariz

Las secuelas del contorno nasal en
pacientes fisurados son las alteracio-
nes que mds frecuentemente requie-
ren correccién quirdrgica en la edad
pedidtrica. La correccién cosmética del
contorno del dorso nasal implica una
remodelacién 6sea, que solo conviene
realizar una vez que se haya comple-
tado la maduracién de la pirdmide
nasal, lo cual no ocurre antes de los
16 afios.
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Caso clinico

Paciente de 5 meses de edad, con tumoracién de crecimiento progresivo en el surco nasogeniano y canto orbitario interno
izquierdos. Comenzé hace 2 semanas, con el tamafio de un guisante y actualmente tiene 3 cm de diametro, comienza a
comprimir el globo ocular y a obstruir el campo visual, por lo que la paciente acude a consulta. A la exploracion, la masa es
elastica con leve enrojecimiento cutaneo, sin latido significativamente palpable, cierto aumento de la temperatura e indolora
a la exploracion. El resto de la exploracién y anamnesis no aportan datos de interés, por lo que se solicita una ecografia cuyo
informe concluye: masa redondeada en la localizacion descrita, de bordes bien delimitados con intensa vascularizaciéon de
forma uniforme y sin contenido quistico.
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i; Cuestionario de Acreditacion
N 4

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Cirugia reparadora pedidtrica
25. El cierre quirurgico de una herida
traumitica estd indicado:

a.

b.

€.

Solo en la cara.

Solo en la primera hora tras el
accidente.

Siempre que sea posible.
Nunca si el agente traumdtico
esta sucio.

Solo en mayores de 6 meses.

26.Una de las siguientes aseveracio-
nes respecto al soporte nutricio-
nal en el nifio quemado NO ES
CIERTA:

a.

Debe evitarse la pérdida de
peso del nino ingresado con
quemaduras.

La nutricién parenteral y el
reposo digestivo estin indica-
dos durante la primera semana
para evitar la dlcera de szress.
La nutricién enteral una vez
iniciada debe mantenerse las
24 horas del dia.

La calorimetria indirecta es una
técnica til en el cdlculo de las
pérdidas energéticas.

La nutricién parenteral favorece
la translocacién bacteriana del
intestino a la quemadura.

27. La antibioterapia en el nifo con
quemaduras:

a.

b.

Debe iniciarse inmediatamente
tras el accidente.

Debe cubrir Gram positivos,
negativos y hongos.

Debe ser obligatoriamente
intravenosa.

Debe mantenerse hasta el alta
hospitalaria.

Debe restringirse al minimo
imprescindible.

28.El tratamiento de eleccién en el
hemangioma proliferativo facial
ulcerado es:

o a0 T

Extirpacién tépica.

Laser pulsado.

Propranolol oral.

Corticoides sistémicos.
Crema de timolol con anesté-
sico local.

29.Seleccione la respuesta CO-
RRECTA al respecto de los nevus

melanociticos en la infancia:

a.

b.

El riesgo de degeneracién a
melanoma es superior al 15%.
La tasa de melanosis neurocu-
tinea es mayor del 10%.

El tratamiento actual de elec-
cién es el curetaje independien-
temente de su tamafio.

La exéresis quirurgica debe
postponerse hasta la edad
adulta, para evitar anestesia
general.

La indicacién actual de trata-
miento quirdrgico es cosmética-
psicolégica y no oncolégica.

Caso clinico
30. ;Cudl es el diagnéstico de sospecha
en esta paciente?

e o

€.

Hemangioma.

Glioma.

Malformacién arteriovenosa.
Malformacién venosa.
Rabdomiosarcoma.

31. <Cual seria el siguiente paso a se-
guir en esta paciente?

a.

b.

Resonancia magnética para
confirmar el diagnéstico.
Iniciar tratamiento con propra-
nolol a 3 mg/kg/dia.

Realizar una biopsia.
Consultar a un especialista en
anomalias vasculares congéni-
tas.

Extirpar la lesién.

32. Selecc1one las AFIRMACIONES
CORRECTAS al respecto del tra-
tamiento de los hemangiomas con
propranolol.

a.

b.

Cuanto antes se inicie el trata-
miento mejor.

No hay ensayos clinicos al res-
pecto y el tratamiento es de uso
compasivo.

Un 1% de los pacientes no res-
ponden al tratamiento sin que
se conozcan las causas.

Es obligatorio al inicio del
tratamiento, el ingreso hospi-
talario durante 24 horas para
monitorizar glucemia, pulso y
tension arterial.

ay c son correctas.
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Resumen

El calendario quirtrgico es una guia que pretende
ayudar en la recomendacion de la edad mas
apropiada para la correccién de los problemas
quirdrgicos pediatricos. Su objetivo primordial

es conseguir una adecuada coordinacion entre el
pediatra de Atencidn Primaria y el cirujano, para
realizar un diagndstico, seguimiento y tratamiento
optimos del potencial paciente quirdrgico infantil.
A pesar de que la mayor parte de las patologias
pediatricas quirdrgicas tienen una edad estimada
de correccion bastante definida, los progresos
tanto en el campo de la cirugia como en el de la
Anestesiologia pediatrica nos obligan a revisar

frecuentemente nuestros protocolos y actualizar
este calendario.

El conocimiento de estos cambios y opciones
terapéuticas permitiran al pediatra solicitar la
valoracion del paciente al especialista quirdrgico
en el momento exacto, lo que garantizara una
correccién quirdrgica en las mejores condiciones y
minimizara el impacto emocional sobre el nifio.
En el presente articulo, se realiza una revision
de las indicaciones quirdrgicas, sobre la base de
las dltimas novedades en el campo de la cirugia
infantil, proponiéndose un calendario quirdrgico
actualizado

Palabras clave: Calendario quirdrgico; Indicaciones quirtrgicas.

Pediatr Integral 2014; XVIII(10): 760-766

Introducciéon

clasificarse segin el grado de urgencia con que deba

El calendario quirtirgico es una guia consensuada, ideada para ser realizado el tratamiento. El momento éptimo de la

coordinar el manejo de la patologia quirdrgica electiva entre los  intervencion estd condicionado por distintos factores, pero

distintos especialistas pediatricos. siempre que sea posible, la intervencién quirdrgica debe
realizarse de forma programada.

]: os procesos quirdrgicos en la edad pedidtrica pueden
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Una clasificacién basada en la urgencia de tratamiento
del proceso quirdrgico en el nifio, nos ayuda a sentar
las bases de nuestro calendario, acotindonos aquellos
procedimientos susceptibles de ser incluidos en €él. Asi
hablamos de:

Cirugia urgente: procesos que requieren actuacion qui-
rargica sin demora. La mayoria de las patologias que la pre-
cisan no se diagnostican hasta hacerse sintomdticas por sus
complicaciones, lo que puede darse a cualquier edad, por lo
que l6gicamente, no podemos encasillarlas en un protocolo
como el que perseguimos en este articulo.

Cirugia inmediata: se difiere la cirugia para mejorar las
condiciones del paciente o porque precisa un estudio diag-
néstico preoperatorio, con lo que tampoco podemos tratar de
predecir su aparicién y evolucién mediante este calendario.

Cirugia electiva: incluye aquellos procesos cuya correc-
cién quirdrgica se practicard a la edad que el cirujano con-
sidere mds 6ptima, siendo, por tanto, el objeto de nuestro
trabajo. Por fortuna, la mayoria de las patologias quirtrgicas
en el nifio se pueden incluir en esta categoria.

En el curso de estos procesos, debemos identificar dos
tipos de factores: los que apoyan un tratamiento precoz y
los que, por el contrario, aconsejan un aplazamiento de la
intervencién hasta una edad en la que se puedan evitar
complicaciones no deseadas.

Indicadores de aplazamiento de
intervencion quirdrgica

* Posibilidad de curacién o regresién espontdnea: en
aquellas patologias en las que sabemos que dentro de
su historia natural se incluye esta posibilidad, debe-
mos realizar un seguimiento periédico del paciente,
intentando demorar la cirugia hasta un momento en
el que esta evolucién favorable se considere ya muy
improbable, siempre que esta espera no implique un
riesgo para el paciente.

* Riesgo quirdrgico aumentado por la edad: hoy dia,
este concepto tiene escasa importancia en s{ mismo.
La demora estard condicionada mds por otros factores,
como: situacién clinica del paciente, aspectos psicol6-
gicos, necesidad de colaboracién del nifio en el posto-
peratorio, situacién familiar, etc.

* Aspectos técnicos de la intervencién quirdrgica: en
aquellas patologias que la menor edad se asocie a un
desarrollo atn insuficiente de las estructuras anatémicas,
que pueda condicionar un aumento en las posibilida-
des de complicaciones derivadas de la cirugia, estaria
indicado prorrogar el tratamiento definitivo o aplicar
tratamientos preoperatorios que faciliten la intervencién.
Es el motivo de demora mis frecuente en intervenciones
complejas. Aunque hoy dia, con el desarrollo de nuevos
materiales y la aplicacién de tecnologias avanzadas, estas
limitaciones son cada vez menores. Para algunos pro-
cedimientos, estos avances han supuesto una auténtica
revolucion.

REGRESO A LAS BASES

* Efectos no deseados sobre el crecimiento de ciertos
tejidos: en ciertas intervenciones, que afectan al tejido
6seo o cartilaginoso, es aconsejable la actuacién precoz
o diferida segun los procesos.

* La necesidad de cooperacién y comprensién por parte
del paciente: la quietud o los ejercicios voluntarios de
colaboracién pueden ser necesarios en ciertas actuacio-
nes como, por ejemplo, sobre la pared tordcica. Por lo
cual, ciertas intervenciones se difieren hasta lograr esta
colaboracién.

* Malformaciones asociadas: el tratamiento del nifio con
problemas complejos, enfermedades crénicas o disca-
pacidades conlleva la comunicacién, coordinacién y
cooperacién de los diferentes especialistas.

Priorizar las intervenciones mds urgentes, tratar de ren-
tabilizar en beneficio de la salud del paciente los procedi-
mientos anestésicos que sobre este se realicen, informar a la
familia de la pauta a seguir, complicaciones, resultados, etc.

Indicadores para un tratamiento precoz

* Elriesgo que la enfermedad implica para el paciente y
su repercusién en el desarrollo.

* La capacidad de adaptacién, curacién y menor reper-
cusién psicolégica de las intervenciones realizadas en
edades tempranas de la vida: a partir de los seis meses de
vida, el nifio comienza a tener percepcién de los ambien-
tes y personas extrafias y la separacién de los padres,
a partir de esa edad es mds traumadtica. Por ello, cier-
tas intervenciones, siempre que sea posible, se deberdn
realizar antes de los seis meses de vida, con el fin de
minimizar la experiencia traumitica de la cirugia.

* Las caracteristicas propias de elasticidad, flexibilidad y
maleabilidad de los tejidos en el nifio.

* El entorno familiar: este factor obliga, en ocasiones, a
alterar el momento de la intervencién, no solo puede
precipitarlo, también puede ser causa de demora. La
angustia de los padres por el proceso que su hijo padece,
para el cual desean una temprana solucién o al contrario,
la ansiedad que les ocasiona la intervencién del nifio y
que no estdn preparados para afrontar, ni psicoldgica ni
organizativamente. Por ello, una adecuada informacion,
adaptada y comprensible, debe ayudar a tomar la decisién
miés adecuada.

Informacién general del procedimiento
quirurgico

Una informacioén preliminar del recorrido esperado pre y posto-
peratorio, adaptada a la familia y al nifio, ayudara a que el inevitable

proceso traumatico de un acto quirirgico sea asimilado de una
manera mas natural por todos.

Cuando un nifio debe ser sometido a una intervencién
quirdrgica, no solo debemos tener en cuenta el acto médico
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en si mismo, también deberemos valorar todo lo que supone
como experiencia vital para él y su familia. Por ello, si el
primer especialista en contacto con ellos es capaz de trans-
mitirles de manera sencilla una idea general del proceso que
van a seguir, desde el momento del diagnéstico hasta el final
del tratamiento, cada paso de este proceso serd previsto y
asumido por la familia de manera natural.

Primeramente, serdn evaluados por el cirujano, que
les explicara el tipo de cirugia y sus riesgos. El segundo
paso a seguir, serd la consulta preoperatoria o anestésica,
en las que se informa verbal y por escrito a la familia, tanto
de la fase anestésica como de las condiciones en las que
el paciente debe acudir el dia de la intervencion (ayunas,
higiene, horario...). Los progresos desarrollados en el campo
de la Anestesiologia, Reanimacién y Control del dolor en
los ultimos 20 afios permiten que, actualmente, la inter-
vencién quirdrgica sea afrontada con un nivel muy alto de
seguridad para el paciente y con minimo dolor postoperato-
rio. Conocer de antemano esta sencilla informacién evitard
situaciones de ansiedad en los padres y ayudard a que tanta
informacién como van a recibir en los préximos meses, sea
recibida de manera gradual y comprensible para ellos. Sabrdn
que la cirugia serd el paso ltimo y que, previamente, sus
hijos serdn correctamente evaluados por cada especialista,
lo que es, en nuestra experiencia, el mayor miedo al que se
enfrentan.

Ademis, debemos comunicar a la familia que el ingreso
del paciente se realizard en estancias especialmente disefia-
das para pacientes pediatricos, donde puedan estar acom-
pafiados por sus padres, antes y después de la intervencion.
Este es un consejo ya recogido por el Parlamento Europeo
en 1987. Si bien es cierto que, aunque en la gran mayoria
de nuestros hospitales, los ingresos pedidtricos se realizan
en las condiciones antes descritas, ain queda camino por
recorrer.

El tiempo de hospitalizacién serd lo mas breve posible,
para ello se han desarrollado programas de Cirugia Mayor
Ambulatoria Pedidtrica, Unidades de Corta Estancia, Hos-
pital de Dia, Consultas de Alta Resolucién, etc., con el fin
de aportar al paciente una correcta asistencia sanitaria, con
una estancia hospitalaria lo mas breve posible. Los padres
deben saber que estos programas se han disefiado especi-
ficamente con la finalidad de mejorar la calidad asistencial
y, en ningun caso, de ahorrar costes o molestias al personal
hospitalario.

En cirugia pedidtrica y otras especialidades quirdrgicas
pedidtricas, el 65% de los procedimientos se realizan o pue-
den realizarse de manera ambulatoria; ya que, por lo gene-
ral, se trata de pacientes sanos, son intervenciones de corta
duracién, no sangrantes y con bajo dolor postoperatorio.

Tras la intervencion quirtrgica, recibirdn por escrito
unas indicaciones claras de tratamiento y cuidados posto-
peratorios.

Hoy dia, reducir la estancia hospitalaria y permitir a los
cirujanos realizar intervenciones que no son posibles sin su
tecnologia, conocimientos y colaboracién.
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Por norma general, todas las malformaciones congénitas de cara
y cuello seran remitidas al cirujano al nacimiento o en el momento
del diagnéstico, puesto que el momento en que precisen cirugia
quedara supeditado a la clinica.

*  Las malformaciones labiopalatinas, a menudo, requieren
varios procedimientos quirtrgicos y ortopédicos para
su correccién, por lo que seguir un calendario bien pla-
neado es fundamental para el éxito. Por lo general, se
pretende que esté resuelto funcionalmente antes de los
20 meses de vida, aunque se debe advertir a la familia
de la posibilidad de necesitar retoques estéticos en la
adolescencia. La actitud terapéutica se inicia de manera
muy precoz, por lo que la derivacion al especialista debe
ser al nacimiento. El retraso temporal importante en el
cierre del paladar puede dar secuelas funcionales graves,
sobre todo, en la voz.

* El frenillo sublingual, que condiciona anquiloglosia es
ficilmente tratable en la consulta en los tres primeros
meses de vida, con un sangrado minimo y autolimitado.
El retraso en el tiempo implica la necesidad de una anes-
tesia general.

El frenillo labial superior debe ser seccionado cuando
condiciona diastema (separacion entre los incisivos). Estd
indicado remitir al cirujano, cuando comience a presen-
tarse la denticién definitiva, para su seccién quirtrgica

Tabla I. Cirugia cabeza y cuello

Proceso Edad de intervencion

quirdrgica recomendable

Labio leporino 3-6 meses

Fisura palatina 3-20 meses

Anquiloglosia 1-6 meses

Frenillo labial superior 8-10 afios
interpuesto

Apéndice preauricular 1-6 meses

Senos preauriculares Al diagnéstico

Quistes y fistulas branquiales Al diagnéstico

Quistes tiroglosos y otros Al diagnéstico

Quistes dermoides/Cola de ceja Al diagnéstico

Orejas despegadas Mayor de 6 afios

Torticolis congénita A partir del afio de vida

Ranula sublingual y mucocele Al diagnéstico

Hemangiomas Segln localizacién y

evolucién

Linfangiomas y otras
malformaciones vasculares

Al diagnéstico, seglin
evolucién



bajo anestesia en el momento en que, al menos, los dos
caninos estén presentes.

* Los apéndices preauriculares deben ser extirpados en los
primeros 12 meses de vida, ya que a esta edad es posible
la intervencién con anestesia local. De no ser posible en
este periodo y dado que es un procedimiento exclusiva-
mente estético, lo més recomendable seria esperar a la
adolescencia.

* Entodas las lesiones quisticas y fistulosas cervicofaciales
se debe proponer la cirugia al diagnéstico, de esta forma
se evitardn las probables complicaciones infecciosas, un
mayor riesgo de recidiva y un peor resultado estético.

* Los quistes de cola de ceja y los quistes del conducto
tirogloso también tienen indicacién quirdrgica en el
instante del diagnéstico, por el riesgo de infeccién y el
minimo pero existente, riesgo de degeneracién maligna.

*  La torticolis congénita debe ser manejada con fisioterapia
desde el nacimiento, debiendo remitirse al cirujano a los
6 meses de vida si no ha respondido. Es posible que la
plagiocefalia secundaria no remita por completo.

* Anomalias vasculares: sus opciones terapéuticas estin

subordinadas al tipo de malformacién, la localizacién y
evolucién de la lesién, asi como a la edad del paciente.
En general serdn controladas por el pediatra, derivando
desde el nacimiento aquellas en las que existan dudas
diagnésticas o complicaciones derivadas de su localizacion.
Los hemangiomas tras su fase proliferativa que dura
aproximadamente 20 meses, tenderdn a la involucién,
por lo que solo deberdn ser derivados aquellos con com-
plicaciones que puedan derivar en secuelas funcionales y
los que, a partir de los 8 afios, dejan secuelas estéticas.
Las malformaciones vasculares seguirin estables durante
toda la vida, serdn derivadas al cirujano aquellas con
localizaciones que produzcan alteraciones funcionales
o estéticas.
Los linfangiomas o malformaciones vasculares linfaticas
deben ser todas ellas remitidas al cirujano, puesto que su
diagndstico de certeza es dificil y su evolucién imprede-
cible. Serdn tratadas quirdrgicamente aquellas que crez-
can, estén situadas en localizaciones delicadas o las que
se infecten. El tratamiento mds usado en la actualidad
es la escleroterapia mediante ecopuncién percutdnea o
cirugia. En nuestra experiencia, la puncién con OK-432
en linfangiomas gigantes macroquisticos ha dado muy
buenos resultados.

En general, las malformaciones de la pared toracica seran remi-
tidas para su evaluacion quirdrgica en la fase prepuberal, puesto
que en este momento, los tejidos son aun suficientemente elasticos
y el niiio colaborara en su propio tratamiento. Las pulmonares seran
remitidas al momento del diagndstico.

*  Las deformidades toracicas esqueléticas, tanto por depre-
sién como por protrusién, deben ser derivadas por lo
general a partir de los 7 afios, debido a que se acentuardn

REGRESO A LAS BASES

Tabla Il. Cirugia toracica

Proceso Edad de intervencion
quirdrgica

Pectus excavatum Mayor de 7 afios

Pectus carinatum Mayor de 7 afios

Ginecomastia Mayor de 13 afios

(estética)
Politelia/polimastia A cualquier edad (estética)
Secuestro pulmonar Al diagnéstico

Malformacién adenomatoidea Al diagndstico
quistica pulmonar

Enfisema lobar Segln evolucién

Cuerpo extrafio intrabronquial ~ Urgente, al diagnéstico

en el momento del crecimiento puberal, siendo preferible
realizar la correccién sobre unos tejidos aun flexibles y
maleables, pero ya parcialmente desarrollados. Ademas,
a esta edad contaremos con la imprescindible colabora-
cién del nifio. Actualmente, la cirugia minimamente
invasiva estd cobrando un papel muy importante en este
tipo de malformaciones.

La ginecomastia en los varones puede depender del tejido
mamario glandular o por acimulo de tejido graso en
la obesidad. Aparece en la pubertad y estd indicado el
tratamiento quirtrgico en aquellos nifios con un evidente
defecto fisico y conflicto psiquico.

La politelia y la polimastia se aconsejan intervenir para
evitar trastornos psiquicos y estéticos, mds que por el
riesgo de degeneracién maligna, y se puede realizar a
cualquier edad.

El resto de malformaciones y patologia tordcica des-
crita, como son: el secuestro pulmonar o la malformacién
adenomatoidea quistica pulmonar, se observan por lo
general en el dmbito hospitalario y siempre se intervienen
de forma urgente o preferente.

Cirugia del abdomen y anorrectal

(Tabla I1T)

Las hernias en la linea media, umbilicales y epigastricas,

constituyen el defecto mas frecuente quirirgico abdominal en los
nifos. Las epigastricas, por regla general, seran quirdrgicas; mien-
tras que solo un pequeio porcentaje de las umbilicales precisaran
correccion.

En los tltimos afios, el tratamiento de la enfermedad
de Hirschsprung ha evolucionado por el desarrollo de
ciertas técnicas quirdrgicas que permiten realizar el tra-
tamiento definitivo de la enfermedad en una sola inter-
vencioén a los pocos meses de vida, por lo que cualquier
bebé en que se sospeche esta patologia, debe ser remitido
al especialista sin demora.
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Tabla Ill. Cirugia abdominal

Proceso

Estenosis de piloro

Edad de intervencion
quirdrgica recomendada

Al diagnostico (+/~1 mes de
vida)

Hernia diafragmatica

Al nacimiento, urgente

Atresias intestinales

Al nacimiento, urgente

Enfermedad de
Hirschprung

1-24 meses, seglin tiempos
quirlrgicos y técnicas

Enterocolitis necrotizante

Al diagnéstico, si existe
indicacién

Atresia de vias biliares

Al diagnéstico

Malrotacion intestinal

Al diagnéstico si hay
complicaciones

Ulcus gastroduodenal

Si complicaciones

Enfermedad de Crohn

Si complicaciones

Colitis ulcerosa

Mayor de 9 afios

Quistes de ovario

Segun diagnéstico y evolucién

Reflujo gastroesofagico

2-5 afios seglin evolucion

Hernia de hiato

2-5 afios seglin evolucion

Apendicitis

Urgente, al diagnéstico

Onfalocele/Gastrosquisis

Al nacimiento, urgente

Hernia epigastrica

2-5 afios

Hernia umbilical

Mayor de 4 afios

Diastasis de rectos

No precisa intervencion

Colelitiasis

Al diagnéstico, si clinica

Invaginacion intestinal

Urgente, si no reduccién
hidrostatica

Esplenectomia

Segun clinica y evolucién

Diverticulo de Meckel

Al diagnéstico, si clinica

Quistes umbilicales

Al diagnéstico

Persistencias del uraco

Al diagnéstico

Cuerpos extrafios en
aparato digestivo

Si no expulsién o clinica

Atresia anorrectal/
imperforacion

Al nacimiento, urgente

Hemorroides

Si son congénitas o
complicaciones

Fisura anal

Si dolor

Fistula perianal

Valorar la evolucion

Pélipos rectales

Al diagnéstico

Quistes perineales

Al diagnéstico

Prolapso anorrectal
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Si no hay respuesta al
tratamiento médico

* Dado que el 80% de hernias umbilicales se cerrarin antes
de los 4 afios y que el riesgo de incarceracién o estran-
gulamiento es minimo, no serd indicada su evaluacién
por cirugia hasta esta edad.

* Las hernias epigdstricas se producen por un defecto
de cierre de la linea media del abdomen por encima
del ombligo, con protrusién de grasa preperitoneal. Su
resolucién espontdnea es infrecuente y frecuentemente
causan molestias, por lo que su tratamiento quirtrgico
estd indicado en el momento del diagnéstico.

* Las fistulas perianales en el lactante se resuelven con
frecuencia, espontdneamente, precisando cirugia solo
aquellas que persisten en el tiempo o se complican con
abscesos de repeticion.

Cirugia de la regién inguinal (Tabla IV)

La patologia quirdrgica de la region inguinal es uno de los
motivos de consulta mas frecuentes en Cirugia Pediatrica. El
diagnéstico diferencial entre las tres formas de persistencia del
conducto peritoneovaginal (hernia inguinal, hidrocele, quiste de
cordon) establecera en qué momento se deben intervenir, y ello
se puede lograr con una adecuada exploracion fisica del paciente.

* Las hernias inguinales deben ser intervenidas a partir
del momento en que se diagnostican. La edad no es
una indicacién de demora, y deben clasificarse como
preferentes a los lactantes, por el mayor riesgo de incar-
ceracion.

+ Tanto el hidrocele como el quiste de cordén son per-
sistencias del conducto peritoneovaginal, que pueden
resolverse de forma espontdnea en los primeros dos afios
de vida. Por ello, se realiza observacién y control pedia-
trico durante este tiempo y si no se resuelve, se plantea
el cierre quirtrgico a partir de esta edad.

* Las hernias crurales no son frecuentes en el nifio, pero
siempre que se diagnostican se deben programar, ya que
no se resuelven de forma espontdnea y son frecuentes las
complicaciones, principalmente dolor.

* Las anomalias del descenso testicular constituyen uno
de los problemas mds frecuentes del aparato genital mas-
culino, presentindose con mayor incidencia en nifios
prematuros. La baja fertilidad debida a los trastornos

Tabla IV. Cirugia de canal inguinal

Edad de intervencion
quirdrgica recomendada

Proceso

Hernia inguinal Al diagnoéstico

Hidrocele Mayor de 2 afios

Quiste de cordén Mayor de 2 afios

Hernia crural Al diagnéstico

18-24 meses. Si asociada a
hernia al diagnéstico

Criptorquidia



histolégicos que se producen en un testiculo no ubicado
en el escroto, asociado al riesgo de degeneracién neopld-
sica, es lo que nos lleva a tratar a estos pacientes. Dado
que el descenso espontineo puede producirse hasta el
aflo de vida, debe ser estrechamente vigilado y remitido
para intervencién, entre los 18 y 24 meses de edad. Se
postula hasta esta edad la lesién histolégica testicular,
no se establece o es reversible. La tnica excepcion, la
constituyen aquellas criptorquidias asociadas a hernia
sintomdtica, en que la intervencién quirdrgica debe rea-
lizarse de manera preferente independientemente de la
edad.

Si durante una intervencién por anomalia del descenso
testicular, se confirma una anorquia o atrofia testicular,
se extirpan los restos de testiculo, se practica una orqui-
dopexia del testiculo contralateral, con el fin de evitar
torsiones en el futuro y si la familia lo desea, se implanta
una prétesis en el lado afecto.

Cirugia renal, tracto urinario y genital

(Tabla V)

En la actualidad, debido a las mejoras en el diagnéstico prena-

tal y en la ecografia pediatrica, la patologia urolégica ha aumentado
considerablemente, recomendandose la evaluacion inicial por un
especialista en todos los casos, aunque una parte importante de
ellos no llegaran a precisar correccion quirurgica.

La fimosis es la imposibilidad de retraer el prepucio, de
forma que el glande no puede quedar al descubierto. Se
considera fisiolégica hasta los 2-3 afios. Con una pauta
higiénica adecuada se corrige en el 90% de los casos sin
necesidad de practicar una circuncisién o aplicar tra-
tamiento tépico con corticoides. Deberdn remitirse al
especialista a partir de los 3 afios, todas aquellas fimo-
sis refractarias al tratamiento conservador y a cualquier
edad, aquellas que causen complicaciones locales, como
parafimosis o balanitis. Las adherencias balanoprepu-
ciales no requieren correccién quirtrgica, por lo que en
principio no estd indicada su derivacién a la consulta de
cirugfa.

La uretra hipospddica o hipospadias es una anomalia
uretral frecuente, que se produce cuando el meato uretral
no alcanza el vértice del glande y desemboca en cualquier
punto entre este y el periné. Se acompaifia de incurvacién
peneana y exceso de piel dorsal prepucial, con defecto
ventral. Las formas mis frecuentes son las distales (85%),
es decir, las proximas al vértice del glande. La com-
plejidad de la cirugia estd relacionada con la gravedad
del defecto, pero ninguna de sus formas estd exenta de
complicaciones postoperatorias. Deben ser remitidas a la
consulta de cirugia al nacimiento para calibrar el meato,
puesto que a veces su localizacién anémala se asocia a
estenosis, y para explicar a los padres la complejidad del
proceso y la correccién escalonada que llevaremos a cabo.
En general la primera cirugia, se realizard entre los 12y

Tabla V. Cirugia urolégica

REGRESO A LAS BASES

Proceso Edad de intervencion quirdrgica
recomendada

Fimosis 2-5 afios

Hipospadias 12-24 meses

Epispadias 12-24 meses

Estenosis de meato Al diagnéstico

Varicocele Mayor de 10 afios, segun clinica

y grado

Himen no perforado Al diagné6stico

Sinequia de labios
menores

Al diagnéstico, con continuidad
en los cuidados

Rifibn multiquistico Mayor de 1 afio, seglin evolucién

Hidronefrosis
obstructiva

Al diagnéstico

Megauréter Segln evolucién, con frecuencia
no precisa intervencién

quirdrgica

Reflujo vesicoureteral ~ Segln grado, edad y evolucion.

En general, a partir de 2-3 afios

Extrofia vesical 24-48 horas posnatales

Valvulas de uretra Al diagnéstico

Atrofia renal Mayor de 7 afios

los 18 meses de vida. El objetivo es lograr la correccién
completa del defecto antes de la escolarizacion.

El varicocele es la dilatacién benigna de las venas del
plexo pampiniforme del testiculo, en el 90% de los casos
del lado izquierdo. Su tratamiento quirdrgico estd indi-
cado, exclusivamente, cuando se acompafia de disminu-
cién del volumen testicular o aquellas de alto grado con
sintomatologfa (Grados II-III). Actualmente las técnicas
minimamente invasivas, ligadura laparoscépica o embo-
lizacién selectiva, son de eleccién en esta patologia.

La sinequia de labios menores detectada durante la
exploracién de los genitales de una nifia puede ser tratada
en el mismo momento de la exploracién por el pediatra.
Debera aplicarse una ligera traccién lateral de los labios y
un tratamiento de mantenimiento durante 15-20 dias por
los propios padres. Solo serdn consideradas quirdrgicas
las sinequias recidivantes, las que sean tan firmes que
no puedan ser liberadas sin dolor y aquellas en las que
se sospeche alguna malformacién del aparato genitou-
rinario.

Malformaciones de la via urinaria: los avances realiza-
dos en la ecografia obstétrica han tenido un importante
impacto en el volumen de esta patologia, constituyendo
las anomalias genitourinarias un 20% de las anomalias
fetales diagnosticadas en el screening prenatal. Entre
ellas, la més frecuente, es la hidronefrosis. Hoy en dia,
sabemos que es sintoma de diversas anomalias y que
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Tabla VI. Cirugia de musculoesquelético y piel

Proceso

Dedo en resorte

Edad de intervencion quirdrgica
recomendada

Al diagnéstico

Sindactilia

3-5 afios

Polidactilia

Mayor de 1 afio

Focomelias/hemimelias

A partir de 4-5 afios,

y adactilias intervenciones para adaptacion
de las prétesis
Nevus Segun clasificacion al
diagndstico
Lipomas Seglin evolucién y localizacion
Angiomas Conservador, tratamiento

segln localizacién y secuelas
estéticas a partir de los
4-6 afios

Granulomas piogénicos Al diagnéstico

Linfangiomas Al diagnéstico, segiin tamafio,

localizacion y evolucion

Papiloma plantar Solo si fracasa tratamiento local

Ufas encarnadas Solo si fracasa tratamiento local

gran parte de estas hidronefrosis de diagnéstico pre-
natal se resolverdn de manera espontinea en el primer
afio de vida. Para discernir su etiologia (estenosis de la
unién pieloureteral, reflujo vesicoureteral, megauréter,
valvas de uretra...) y posibilidad de convertirse en qui-
rargicas, es preciso llevar a cabo pruebas de laboratorio
y radiodiagndstico muy especificas, en momentos muy
concretos. Por esta razén, deben ser remitidas al espe-
cialista urolégico infantil en el momento del nacimiento.
Ademds, hoy en dia estd cobrando fuerza el campo de la
endourologia, lo que permite intervenir de manera segura
y minimamente invasiva a nifios de muy corta edad y
casos en los que la agresividad de una cirugia abierta nos
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hacia dudar antes de indicarla. En nuestro centro, se con-
sidera ya como primera opcién terapéutica, la dilatacién
endourolégica, en el caso de estenosis de la unién pielo
y vesicoureteral, asi como la ablacién cistoscopica de las
valvas de uretra y el tratamiento endoscépico del reflujo
vesicoureteral.

Musculoesquelético y piel (Tabla V1)

Todas las lesiones cutineas no son nevus, ni todos los

nevus son quirdrgicos. Por ello creemos que, en caso de
duda, estas lesiones se deben valorar por un especialista en
Dermatologia, antes de consultar al cirujano.
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Historia clinica

Varén de 17 meses, sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés, que acude a urgencias por vémitos de 48
horas de evolucién, asociados a dolor abdominal de tipo
célico. Se encuentra afebril y sin otra sintomatologia.

En la exploracién fisica se objetiva un aceptable estado
general, sin otros hallazgos.

En urgencias se realizan las siguientes pruebas comple-
mentarias: hemograma, bioquimica, sistematico y sedimento
de orina y ecografia abdominal. En ninguna de las pruebas
se objetivan hallazgos patoldgicos.

Se decide su ingreso para estudio, por persistencia del
dolor abdominal.

A las 12 horas del ingreso se produce empeoramiento
clinico, con alteracién del estado general y vémitos conti-
nuos, por lo que se solicita radiografia téraco-abdominal
(Figura 1).

¢Cuil es el diagnéstico

mds probable?

a. Vélvulo intestinal.

b. Neumotdrax
izquierdo.

c. Hernia
diafragmatica de
presentacion tardia.

d. Derrame pleural
derecho.

e. Invaginacién
intestinal.

Figura 1
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Respuesta correcta
c. Hernia diafragmatica de presentacion tardia.

Comentario

La incidencia de la hernia diafragmética congénita
(HDC) es 1/3.000-4.000 recién nacidos en los paises occi-
dentales, siendo lo habitual su diagnéstico, por ecografia
prenatal a partir de la semana 12 del embarazo.

Su gravedad varia en funcién del periodo de la fase
embrionaria en que aparezca el defecto. Si se produce en
la etapa prenatal, ocasionaria una alteracién grave por la
hipoplasia pulmonar resultante. En los casos de presentacién
tardia (5-20%), debido a una buena adaptacién pulmonar,
la clinica no aparece en las primeras horas de vida sino pos-
teriormente.

La ocupacién de la cavidad tordcica por las visceras
abdominales produce: distrés respiratorio, afectacién del
equilibrio dcido-base y vémitos, como manifestaciones mas
frecuentes.

El diagnéstico se realiza por imagen. La radiografia
téraco-abdominal es la primera prueba a realizar, aunque
en un 25% de los casos, su interpretacion es errénea, pre-
cisindose otras pruebas. El trdnsito gastrointestinal es la
prueba de eleccién para confirmar el diagndstico.

En la figura 1 se objetiva la ocupacién del hemitérax
izquierdo por multiples imagenes compatibles con asas
intestinales que condicionan desplazamiento mediastinico
contralateral y ausencia de visualizacién de hemidiafragma
izquierdo. Estos hallazgos junto con la clinica de nuestro
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paciente, son compatibles con una hernia diafragmatica
izquierda.

La clinica inespecifica de la HDC tardia sumada a la
rareza de esta entidad dificulta su diagnéstico.

El abordaje es quirdrgico y debe realizarse precozmente
mediante laparotomia o laparoscopia.

En nuestro caso, se realizé una laparotomia subcostal
izquierda sin incidencias, con desaparicién de la clinica a
las 24 horas de la cirugia.

El principal factor pronéstico de la hernia diafragmatica
es el grado de hipoplasia pulmonar. La presentacién tardia es
por si misma un factor de buen prondstico, siempre y cuando,
no asocie complicaciones intestinales (vélvulo).

Palabras clave
Hernia diafragmdtica congénita; Hernia diafragmdtica de
presentacion tardia.
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Historia clinica

Nifia de siete meses que es derivada a la consulta de
nefrologia pedidtrica para valoracién por agenesia renal
izquierda. El mes previo a la consulta ingresa por pielo-
nefritis aguda por E.Coli, con buena respuesta clinica al
tratamiento empirico intravenoso.

Antecedentes personales

En la ecografia de las 20 semanas, se diagnostica de age-
nesia renal izquierda, arteria umbilical inica y escoliosis. Al
nacimiento, se objetiva una malformacién anorrectal (atresia
anal y fistula recto-vestibular). Se confirma ecograficamente
la ausencia de rifién izquierdo en fosa renal.

Exploracion fisica

En la exploracién fisica, solo llama la atencién: orificio
fistuloso a nivel del vestibulo vaginal, orificio de colostomia
y escoliosis.

Pruebas complementarias

Se solicita cistouretrografia miccional seriada (CUMS)
(Figura 1) y a los 9 meses de la pielonefritis aguda una
gammagrafia (Figura 2) con DMSA (icido dimercapto-

succinico).

¢Cuil es el diagnéstico mds probable?

a. Agenesia renal izquierda.

b. Reflujo vésico-ureteral (RVU) de grado IV a rifién dere-
cho.

c. Hemivértebras y escoliosis.

d. Ausencia de cicatrices en rifién derecho.

e. Todas son correctas.

Figura 1. Cistouretrografia miccional seriada.

Figura 2. Gammagrafia renal con DMSA.
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Respuesta correcta
e. Todas son correctas. Sindrome de VACTERL.

Discusién

El sindrome de VACTERL corresponde al acrénimo
de: defectos Vertebrales (60-80%), malformaciones Ana-
les (55-90%), anomalias Cardiacas congénitas (40-80%),
alteraciones Triqueo-Esofdgicas (50-80%), malformacio-
nes Renales (50-80%) y alteraciones en las extremidades,
“Limbs” (40-50%)Y. Para su diagndstico, se requiere la pre-
sencia de al menos 3 de las 7 malformaciones enumeradas®.
Su incidencia es de 1,6 por cada 10.000 recién nacidos,
con predominio masculino (2,6/1). En la etiopatogenia,
intervienen multiples factores genéticos y ambientales no
bien conocidos. Recientemente, algunos autores postulan
un aumento de susceptibilidad desencadenado por posibles
disfunciones mitocondriales®-4).

Nuestra paciente presentaba defectos vertebrales
(hemivértebras en D12-L1-1.2-L3 y L4, con escoliosis
importante), malformaciones anales (atresia anal y fistula
recto- vestibular) y malformaciones renales (agenesia renal
izquierda).

En estos nifos, las anomalias renales pueden ser muy
variadas y de diversa gravedad: agenesias renales, rifio-
nes quisticos o displésicos, junto con anomalias en el
sistema génito-urinario. Todo esto implica un aumento
de la morbilidad, por lo que es importante su diagnéstico
precoz().

En nuestro caso, era obligado estudiar un posible
reflujo vesicoureteral (RVU) por el antecedente de pielo-
nefritis, por lo que se solicité la CUMS. En la figura 1,
se objetiva un RVU cruzado de grado IV a rifién derecho
(dilatacién importante del uréter y de mas del 50% de los
grupos caliciales). En la columna vertebral, se aprecia la
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escoliosis y hemivértebras. Se decide correccién endos-
c6pica del RVU.

Para descartar la presencia de cicatrices corticales tras
el episodio de pielonefritis, se solicité gammagrafia con
DMSA diferida. En la figura 2, se objetiva una ausencia
de captacién de radiotrazador en fosa renal izquierda, que
confirma la agenesia renal. En el rifién derecho, existe una
distribucién homogénea del trazador a nivel cortical, sin
evidencias de cicatrices retrictiles.

En el seguimiento de nuestra paciente se ha comprobado
la resolucién del RVU, no ha presentado nuevos episodios de
infeccién de orina y mantiene una funcién renal adecuada.

El manejo de los pacientes con sindrome de VACTERL
es multidisciplinar y complejo. El primer paso es la correc-
ci6én quirtrgica precoz de las malformaciones que ponen en
peligro la vida del paciente (atresia anal, fistulas traqueo-
esofdgicas y malformaciones cardiacas). En segundo lugar,
se deben tratar aquellas anomalias que aumenten la morbi-
mortalidad, como son las anomalias genitourinarias®2).

Palabras clave
Asociacion - Sindrome VACTERL/VATER/
VATERS/VACTERL-DF, Anomalias congénitas.

Bibliografia

1. Solomom BD. VACTERL/VATER Association. Orphanet ] of Rare
Dis. 2011; 16; 6: 56.

2. Caro F, Gémez Farpén A, Arias Llorente RP. Cuadro polimal-

formativo en un recién nacido. Asociacién VACTERL con bazo
supernumerario. An Pediatr (Barc). 2008; 69 (6): 577-92.

3. Siebel S, Salomon BD. Mitochondrial Factors and VACTERL
Association-Related Congenital Malformations. Mol Syndromol
2013; 4 63-73.

4. Reutter H, Ludwig M. VACTER/VACTERL Association: Evidence
for the Role of Genetic Factors. Mol Syndromol 2013; 4 (1-2): 16-19.



EL RINCON DEL RESIDENTE

A Hombros de Gigantes

Las revisiones de pediatria que te pueden interesar publicadas en las revistas

internacionales mas importantes.

D. Gémez Andrés

F.E. Pediatria. Hospital Universitario Infanta Sofia.

Médico Asistente en Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz.
Estudiante de Doctorado en el Departamento de Anatomia, Histologia y Neurociencia

(Universidad Auténoma de Madrid)

Pediatria General y Extrahospitalaria

%% k% * European Society for Pediatric Gastroenter-
ology, Hepatology, and Nutrition/European Society for
Pediatric Infectious Diseases evidence-based guidelines
for the management of acute gastroenteritis in children in
Europe: update 2014. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2014;
59(1): 132-52. PMID: 24739189

Guia actualizada sobre un problema con el que todos los
pediatras tenemos contacto. La guia se organiza en forma de
preguntas y respuestas sobre la etiopatogenia, diagnéstico y
tratamiento de la gastroenteritis. Ofrece 2 métodos de lec-
tura: intensa (todo el texto donde se justifican las recomen-
daciones) o rapida (leyendo el resumen de recomendaciones
en los cuadros de texto).

* %k %% Allergic rhinitis in children. BMJ. 2014; 349:
g4153. PMID: 24986886

Articulo corto y directo sobre un problema muy pre-
valente cuyo diagnéstico y tratamiento deben tenerse en
cuenta en Pediatria.

* %k % * Improving quality of life in hospitalized chil-
dren. Pediatr Clin North Am. 2014; 61(4): 749-60. PMID:
25084722

Articulo muy interesante de una serie de Pediatric Cli-
nics of North America, dedicada a Cuidados Paliativos
Hospitalarios. Los autores reflexionan sobre las multiples
medidas que se pueden tomar para mejorar la calidad de vida
de los pacientes hospitalizados con enfermedades graves y de
las distintas barreras que aparecen en el sistema de cuidados
hospitalarios, para que los pacientes accedan a un sistema
de Cuidados Paliativos adecuados.

%% % %% Literacy promotion: an essential component of
primary care pediatric practice. Pediatrics. 2014; 134(2):
404-9. PMID: 24962987

En los tltimos afios, el cribado de alteraciones del neu-
rodesarrollo ha recibido mucha atencién. Sin embargo, las
actuaciones médicas destinadas a producir cambios impor-
tantes en la evolucion de los pacientes han sido poco pro-
mocionadas. La Academia Americana de Pediatria presenta
los datos de variabilidad y la discriminacién existente en
las habilidades de lectoescritura de los nifios americanos.
En Espafa, carecemos de datos tan exhaustivos, pero la
situacion es similar o algo peor. En esa situacién, la AAP
propone unas recomendaciones politicas y a pediatras, basa-
das en datos cientificos contundentes que incluyen: la pro-
moci6n del contacto precoz con libros durante la lactancia,
mediante el consejo universal de que los padres lean a los
niflos, y la provisién de medios adecuados para acceso a
libros adecuados en la comunidad.

* %% %% Euthanasia: 10 myths. Arch Dis Child. 2014;
99(9): 798-9. PMID: 25016612

Articulo sobre un tema espinoso. Merece la pena su
lectura porque estd lejos de la polémica y cerca de los hechos,
aunque se pueda no compartir la visién y opinién dltima
del autor.

* %% %% The science of anthropogenic climate change:
what every doctor should know. BMJ. 2014; 349: ¢5178-8.
PMID: 25205584

No parece un problema sanitario, pero lo es y nos afecta.
Conocer los mecanismos y el pronéstico de esta enfermedad
que afecta a nuestro planeta es muy interesante y en los
préximos afios serd una parte importante de nuestra for-
macién y un origen de parte de nuestros nuevos problemas.

* %% %% The diagnosis and management of common sleep
disorders in adolescents. Curr Opin Pediatr. 2014; 26(4):
407-12. PMID: 24932653

Los problemas de suefio son muy prevalentes en la puber-
tad, aunque siguen siendo poco conocidos y escasamente
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tratados. Repercuten en la calidad de la vida y tienen con-
secuencias cognitivas muy negativas. Muy recomendable.

* %k k¢ Postnatal depression. BMJ. 2014; 349: g4500-0.
PMID: 25125284

Es un problema que afecta a nuestros pacientes, aunque
no son ellos quienes la sufren directamente. También altera
nuestra relacién padre-pediatra de una manera critica y cuyo
diagnéstico, a veces, depende de nuestro criterio.

Cardiologia

%k k*xvc Heart failure in children: etiology and treatment.
The Journal of Pediatrics. 2014; 165(2): 228-33. PMID:
24928699

Interesante resumen sobre el tratamiento de la insufi-
ciencia cardiaca en Pediatria. Aunque estd orientada a las
miocardiopatias, los autores repasan la sintomatologia, los
distintos signos clinicos que aparecen en la exploracién y los
tratamientos adecuados para cada fase de la historia natural,
con especial hincapié al soporte circulatorio mecénico.

Dermatologia

%%k %k Nail disorders in infants and children. Curr Opin
Pediatr. 2014; Aug; 26(4): 440-5. PMID: 24886951

Aunque la patologia ungueal es relativamente infre-
cuente en nuestra especialidad, es cierto que todos nos
hemos enfrentado a una alteracién de este tipo alguna vez
y, generalmente, no nos habremos sentido muy seguros al
respecto. En este articulo, que combina sencillez con una
detallada coleccién grifica, se repasan las lesiones congénitas
y adquiridas de los nifios.

* %k vc Prevention of diaper dermatitis in infants-a lit-
erature review. Pediatric Dermatology. 2014; Jul; 31(4):
413-29. PMID: 24890321

Interesante revisién sistematica sobre la prevencién de la
dermatitis del pafial. La mayoria de informacién disponible
en esta drea es de baja calidad y orientada mds al tratamiento
que a la prevencién. Los autores encuentran publicaciones
que hablan de 3 tipos de intervenciones: métodos de limpieza
(parece que las toallitas reducen la incidencia de dermatitis,
pero existen grados muy variables de composicién), méto-
dos de bafio (donde la evidencia es muy contradictoria) y
productos tépicos (donde los productos con ¢xido de zinc
podrian tener un papel en contraste con las pocas pruebas
a favor de los productos con vitamina A o con aceite de
Primula vulgaris).

Endocrinologia
* %k kvr Investigation and management of tall stature.
Arch Dis Child. 2014; 99(8): 772-7. PMID: 24833789

Revisién que analiza un problema que recibe menos
atencién que la talla baja. Los autores de una forma con-
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cisa analizan el proceso diagnéstico del paciente con talla
excesiva y las distintas opciones causales que existen en el
diagnéstico diferencial.

Genética y Dismorfologia

%% % k% Charge syndrome: a review. ] Paediatr Child
Health. 2014; Jul; 50(7): 504-11. PMID: 24548020

Este sindrome, relacionado con mutaciones en CHD?7,
se asocia a problemas en multiples érganos. Los autores
repasan con bastante claridad el proceso diagnéstico en este
sindrome y analizan los distintos problemas que aparecen
en la infancia en estos pacientes, describiendo el abordaje
terapéutico y la observacién que requieren los pacientes en
cada caso.

Hematologia

* %k %k * Management of sickle cell disease: summary of
the 2014 evidence-based report by expert panel members.
JAMA. 2014; 312(10): 1033—48. PMID: 25203083

Comunicacién especial que pretende resumir el informe
de expertos sobre anemia drepanocitica del NIH. Aunque
el texto es de fécil lectura, son especialmente interesantes
las tablas resumen que establecen grados de evidencias y
recomendaciones para las medidas de salud, el manejo de las
distintas complicaciones agudas y crénicas y el tratamiento
con hidroxiurea en estos pacientes.

Neonatologia

* k% k% Use of ultrasound in the haemodynamic assess-
ment of the sick neonate. Arch Dis Child Fetal Neonatal
Ed. 2014; 99(4): F332-7. PMID: 24736479

Aungque el tema ltimo de la revisién es sin duda muy
interesante, yo creo que la virtud oculta de este articulo es la
explicacién de las distintas situaciones hemodindmicas, que
pueden estar detrds de situaciones clinicas frecuentes como:
el prematuro hemodindmicamente inestable, el prematuro
con ductus arterioso, €l neonato con altas necesidades de
oxigeno, el neonato con oligoamnios, el neonato con EHI
o el neonato con sepsis.

* % %% vc The aetiology of meconium-stained amniotic
fluid: pathologic hypoxia or physiologic foetal ripening?
Early Hum Dev. 2014; Jul; 90(7): 325-8. PMID: 24794302

Articulo donde se discute la etiopatogenia del liquido
tefiido con meconio. Los autores revisan la literatura al
respecto y proponen tres grandes causas para el meconio
intradtero: hipoxia, maduracién (predominio en términos
tardios y postérminos) e infeccién. La hipoxia explica su
asociacién a peores evoluciones neonatales, pero los auto-
res sefalan que las alteraciones son mds frecuentes en los
liquidos con tincién secundaria (la que aparece durante el
trabajo de parto) que serian representaciones de hipoxias

agudas.



Neurologia

%k %k % Managing common symptoms of cerebral palsy
in children. BMJ. 2014; 349: g5474. PMID: 25255910

Buen articulo que resume parte del cuidado del paciente
con pardlisis cerebral infantil, con la intencién de explicarlo
a un pediatra general.

%k % k77 Actual insights into the clinical management of
febrile seizures. Eur ] Pediatr. 2014; 30; 173(8): 977-82.
PMID: 24477659

Buena revision cuya principal contribucién es resumir y
explicar claramente la informacién acumulada en las Gltimas
décadas sobre crisis febriles. Especialmente interesante es el
resumen sobre un 4rea conflictiva como es el estatus febril.

%k % %7 Behavioral assessment of language brain pro-
cessing in the first year of life. Eur J Paediatr Neurol. 2014;
18(5): 551-7. PMID: 25022340
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Aunque el objetivo del articulo es discutir los métodos
para analizar la comprensién del lenguaje en el lactante, este
articulo es muy interesante porque explica el proceso por el
que aparece el lenguaje. Los autores dividen las etapas de
compresion-adquisicién lingiistica en 2 etapas: discrimi-
nativa y perceptiva. En la etapa discriminativa, aparecen
propiedades que permiten comprender al sistema nervioso,
que los ruidos emitidos por otros seres humanos tienen un
componente y una codificacién especial en cada lengua. En
la etapa perceptiva, se unen los fonemas a un significativo.

%k kv Exercise reduces the symptoms of attention-defi-
cit/hyperactivity disorder and improves social behaviour,
motor skills, strength and neuropsychological parameters.
Acta Paediatr. 2014; 103(7): 709-14. PMID: 24612421
Buena revision sistemdtica sobre una opcién no farmaco-
l6gica y complementaria muy interesante para el tratamiento
del TDAH. Sin embargo, los estudios que analizan sus
potenciales beneficios, lamentablemente, son escasos.

+Pediatri(@

Esta nueva seccién pretende dar a conocer aquellas tecnologias nuevas para la dificil (o imposible)
tarea de enfrentarse a un ordenador para obtener informacion util (es decir, de alta calidad,

actualizada y completa pero no excesiva).

D. Gémez Andrés

F.E. Pediatria. Hospital Universitario Infanta Sofia.

Médico Asistente en Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz.
Estudiante de Doctorado en el Departamento de Anatomia, Histologia y Neurociencia (Universidad Auténoma de Madrid)

RSS

RSS son las siglas de Really Simple Syndication. Es un
tipo de formato que busca difundir nueva informacién entre
usuarios que previamente se han incluido a un contenido.

Los RSS funcionan a través de unos programas que
se llaman agregadores. Existen programas que funcionan
especificamente como agregradores, pero la mayoria de los
navegadores web tienen esta opcion.

¢Para qué nos sirven los RSS en Pediatria? Su utilidad
principal es para recoger informacién actualizada de forma
automdtica. Por ejemplo, se pueden transformar bisquedas
de Pubmed en RSS y recibir cada vez que se incluya un arti-
culo nuevo en esa bisqueda, una alerta. También podemos
suscribirnos al RSS de una revista en la que estemos muy
interesados.

Desde mi punto de vista, suponen una alternativa inte-
resante a las cldsicas suscripciones a contenidos que pueden
inundar el correo electrénico y que, en general, son menos
personalizables.

Si te interesa esta forma de trabajar, busca este signo o
uno similar en la pigina web a la que quieres seguir:
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El porteo ergonomico

E.S. Lépez Acuia®, M.A. Salmerén Ruiz™

*Asesora de porteo. Co-directora del programa de formacion de Asesoras de Porteo y Maternidad
Asesoras Continuum. **Pediatra de la Unidad de Medicina del Adolescente del Hospital
Universitario La Paz. Doctora en Medicina y Cirugia. Mama porteadora.
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Resumen

El porteo es un sistema de transporte del bebé
que asegura un contacto constante entre el bebé
porteado y el adulto porteador. Es un sistema de
transporte que bien utilizado tiene innumerables
beneficios. Su uso se esta extendiendo en la
poblacién pero se desconoce, en muchas ocasiones,
cuales son los dispositivos adecuados, si se
realiza de forma segura o no y cuéles son los
beneficios. Los pediatras deben conocer qué es el
porteo ergonémico, para poder informar de forma
adecuada, fomentando su uso adecuado y evitar el
uso de dispositivos no ergonémicos

Abstract

Babywearing is a form of baby transport that
ensures a constant baby contact with the adult
carrier. It has many benefits, provided that it is
used correctly. Its use is spreading among the
population although, in many cases, there is lack
of awareness regarding which are the appropriate
devices, whether or not it is practiced safely, and
the ultimate benefits of this practice. Pediatricians
should know what is the ergonomic babywearing
in order to inform adequately and promote a
proper use and hence, avoid using non-ergonomic
devices

Palabras clave: Porteo; Porteo ergonémico; Portabebés; Portabebés ergonémicos; Cuidados madre canguro.

Key words: Babywearing; Ergonomic babywearing; Baby carrier; Ergonomic baby carrier; Kangaroo Mother Care.

Pediatr Integral 2014; XVIII (10): 774-780

Teoria del apego
]’_I a Teoria del apego fue formulada

en primera instancia por John

Bowlby@-3). Con un modelo casi
etolégico, plantea que el ser humano
tiene la necesidad innata de vincu-
larse con otros individuos especificos,
no aleatorios, y que este proceso no
depende de las pulsiones.

Muy influenciado por el trabajo
de Konrad Lorenz® y de Harry Har-
low®), Bowlby describe el apego como
una conducta instintiva: un meca-
nismo autocorrectivo que se adapta
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al entorno segun la retroalimentacién
que recibe.

La Teoria del apego se resume en:

* El ser humano desarrolla una
intensa vinculacién hacia una
Gnica persona (en general, la
madre) y, una vez establecida se
mantiene constante.

+ La separacién de dicha persona
(figura de apego) activa una reac-
cién afectiva que se manifiesta a
través de la conducta y segin un
patrén constante.

Este patrén presenta tres fases
sucesivas segln la separacién se
alarga. En este orden: protesta,
desesperacién-desesperanza y, si
es suficientemente larga, desapego.
Esta conducta manifiesta la nece-
sidad de apego, que es primaria y,
por tanto, no se “apoya’ en otras
necesidades bésicas (alimentacién).
Las conductas de apego se mantie-
nen a lo largo de toda la vida y son
base de futuras relaciones, “activin-
dose” en determinadas circunstan-
cias.



*  Las conductas de apego se desarro-
llan para mantener la proximidad a
la figura de apego y su funcién es la
supervivencia, segun la “seleccién
natural”.

* Son cuatro sistemas relacionados:
sistema de conducta de apego, sis-
tema de exploracién del entorno,
sistema de miedo a los extrafios y
sistema afiliativo.

* Las relaciones paternofiliales y el
modelo de apego tiene consecuen-
cias en la salud fisica, emocional y
psicolégica del bebé durante toda
su vida.

Es Mary Ainsworth(®), quien
establece los patrones de apego.
Centrdndose en los efectos de la pre-
sencia-ausencia de la madre sobre la
conducta exploratoria de los nifios,
su disefio experimental de “la situa-
cién extrafia” le permiti6 identificar
los siguientes estilos de apego: apego
seguro, apego inseguro-elusivo o evi-
tativo y apego inseguro-ambivalente.
Hay un cuarto tipo, apego inseguro-
desorganizado, identificado por Main
y Solomon(”).

El Apego seguro garantiza un
correcto desarrollo. Las alteraciones
de conducta que generan los demis
van desde falta de empatia hasta tras-
torno de personalidad antisocial.

Teniendo en cuenta que el 75%
de los adultos establece con sus hijos
los patrones de apego propios, las
dos causas principales de un anor-
mal establecimiento del apego son:
las disfunciones sensoriales desde
el nacimiento y la falta de cuidados
empiticos, de alimentacién, estimu-
lacién y amor durante los primeros
afios de vida.

Para establecer un patrén de apego
seguro el bebé necesita que su figura de
apego tenga disponibilidad constante,
que le dé apoyo cuando lo necesita y
juego interactivo y placentero.

Desde el punto de vista de dicho
adulto se traduce en: tener gran capaci-
dad reflexiva sobre sus propios deseos,
conductas y situaciones; constanciay
estabilidad en su presencia; disponibili-
dad afectiva y emocional de forma esta-
ble y respuesta sensible a las necesidades

(percibirlas adecuadamente, interpretar-
las y satisfacerlas con rapidez).

Los cuidados Madre
Canguro y el contacto piel
con piel

Los Cuidados Madre Canguro
(CMC)® son las atenciones que se
realizan a los nifios prematuros man-
teniéndolos en contacto piel con piel
con su madre.

Se trata de un método eficaz y
ficil de aplicar que fomenta la salud y
el bienestar tanto de los recién nacidos
prematuros como de los recién nacidos
a término. Sus principales caracteris-
ticas son:

+  Contacto piel con piel en la sala de
partos (en caso ideal) o cuando la
salud del bebé lo permita, continuo
y prolongado entre la madre y el
bebé.

* Lactancia materna exclusiva (en el
caso ideal).

* Inicio en el hospital y puede conti-
nuarse en el hogar.

* Las madres que se encuentran en
su hogar precisan de apoyo y segui-
miento adecuados.

* Se trata de un método amable y
eficaz que evita el ajetreo que pre-
domina por norma general en una
sala de pediatria ocupada por bebés
prematuros.

A finales de los afios 70 se inicia-
ron en el Instituto Materno Infantil de
Bogotd (Colombia) por el Dr. Edgar
Rey, los llamados CMC en los bebés
prematuros. Se realizaban bajo la ropa
de la mama o el pap4, con el bebé des-
nudo y todo el tiempo que fuera posible
en sesiones minimas de una hora y se
estudié el beneficio del contacto piel
con piel y se demostr6®):

*  Ser tan eficaz como la incubadora
en el mantenimiento de tempera-
tura.

* No desestabilizar al nifio prema-
turo ya estable.

* No aumentar el riesgo de apnea o
reflujo gastroesofdgico.

* Disminuye la respuesta al dolor y
el estrés, y mejora la recuperacion.

*  Mejora la organizacién del suefio.

DE INTERES ESPECIAL

* Hace que la alimentacién sea una
experiencia alegre y agradable.

* Esuna herramienta viable y dispo-
nible para el transporte.

*  Mejora el desarrollo neuroldgico.

* Capacita a la madre y a la familia
en el cuidado del bebé y evita los
sentimientos de impotencia y la
ansiedad de separacion.

* Fortalece el papel de la familia en
el cuidado del bebé.

* Promueve la participacién de la
madre y el padre en el cuidado del
bebé.

* Promueve la iniciacién, la exclu-
sividad y el mantenimiento de la
lactancia materna.

*  Promueve el alta precoz y reduce la
estancia hospitalaria.

Porteo ergonémico

{Qué es el porteo? y ;qué es
portear bien?

El porteo es un sistema de trans-
porte que asegura un contacto cons-
tante entre el bebé o el nifio (porteado)
y el adulto o porteador. No hay limite
de edad o peso y, en raras ocasiones, es
desaconsejable. Para que pueda aportar
todos sus beneficios, el portabebés uti-
lizado debe ser ergonémico; es decir,
que respete la fisiologia y fisionomia
del bebé y del adulto. Por tanto, el por-
teo es un sistema de transporte, que
asegura un contacto constante y una
postura adecuada, tanto para el bebé
como para el adulto.

Beneficios de ser porteado

Para los bebés, ser porteados aporta
una larga lista de beneficios: los de ir
en brazos o los de cualquier otro tipo
de contacto afectivo (caricias, masaje,
etc.). Estos efectos positivos son, pre-
sumiblemente, mediados por la oxito-
cina0), tanto en los padres como en los
bebés. El contacto es imprescindible
para la auto-organizacién fisica, sen-
sorial y sensomotriz, asi como de la
formacién de la personalidad y de las
relaciones sociales del bebé(11,12),

Sensacion de seguridad. Tras el
parto, el bebé reconoce el cuerpo de
su madre como su habitat, sintiéndose
seguro(3). Conforme crece, esta sen-
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sacién de seguridad en contacto con
su madre se mantiene y, poco a poco,

se amplia al resto de los cuidadores
habituales(4).

Tranquilidad. Al sentirse seguro, el
bebé estd tranquilo. Sabe que su super-
vivencia estd asegurada, por lo que no
activa sus sistemas de alarma. Es un
mecanismo evolutivo: cuando los seres
humanos eran cazadores-recolectores,
un bebé solo, estaba en grave peligro.
Al sentirse tranquilo y evitar el estrés,
el bebé puede dedicar esas energias a
crecer(),

Mejorala calidad del suefio. A un bebé
nervioso le cuesta mas dormir(16). Un
bebé tranquilo, que se siente seguro,
concilia el suefio con mis facilidad y
tiene, por tanto, més oportunidades de
dormir. El resultado es que los bebés
tranquilos y seguros suman, al final
del dia, mds horas de suefio y de mejor
calidad. Esto dltimo es especialmente
importante, ya que el cerebro humano
organiza las experiencias vividas
durante el suefio.

Mayor bienestar fisico. La instintiva

tlexién de las piernas del bebé junto

con el reflejo plantar y palmar sugie-

ren que los bebés estdn adaptados a

ser llevados en posicién vertical. El

bebé espera estar sobre el cuerpo de su
madre y no tiene sentido nada de lo que
hace, si no es desde ese punto de vista.

La relacién madre-bebé proporciona la

regulacién fisiolégica al bebé. Un bebé

separado de su madre experimenta dis-
minucién de la frecuencia cardiaca y de

la temperatura, trastornos del suefio y

cambios en el electroencefalograma, es

decir, un deterioro en los procesos de
autoregulacién?),

En cambio, sobre el cuerpo
materno, los sistemas del bebé fun-
cionan 6ptimamente(®.9).

+ Consumen menos oxigeno y ges-
tionan mds eficazmente el gasto
energético(18),

* Termorregulaciéon mis eficaz y
“sincronia térmica”: si el bebé se
enfria o calienta, la temperatura
materna variard hasta un grado
para compensarlo®).
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*  Sistema digestivo: gracias al masaje
de contacto y al aumento de tem-
peratura que el bebé experimenta
cuando es llevado en brazos o
porteado, unido a la postura fisio-
16gica (ver Beneficios del porteo
ergondémico), favorece la expulsion
de gases y deposiciones y alivia el
reflujo.

* Sistema circulatorio: la ausencia de
estrés garantiza un ritmo cardiaco
estable. Esta estabilidad en el sis-
tema circulatorio es fundamental
para el correcto desarrollo del bebé,
especialmente del SNC(9),

*+ Sistema respiratorio: el patrén
respiratorio del recién nacido es
inmaduro. Necesita la cercania
de un adulto para sincronizar su
respiracién y adquirir su propio
patrén®).

* Sistema vestibular: el constante
movimiento al que estd sometido
un bebé llevado en brazos o por-
teado, estimula el desarrollo de su
sistema vestibular.

*  Sistema nervioso (ver Adaptacion
al entorno).

*  Sistema inmunoldgico: las hormo-
nas del estrés inactivan el sistema
inmunolégico, asi que a menos
estrés mejor funcionamiento del
sistema inmune.

*  Sistema locomotor y desarrollo éseo
(ver Beneficios del porteo ergoné-
mico).

*  Mejora la respuesta ante el estrés:
los bebés toleran mejor el dolor(20).

Potencia el apego seguro@. El con-
tacto constante (o el porteo) con el bebé
fortalece los procesos de apego seguro
entre padres e hijos. Pasar mucho
tiempo en contacto directo con el bebé,
permite aprender intuitivamente su
repertorio de sefiales de aceptacién y
rechazo. Asi, estin mejor preparados
para interpretarlas y responder répida
y eficazmente, lo que proporciona al
bebé apego seguro, autoestima y un
modelo social saludable. Como conse-
cuencia, darle al bebé “muchos brazos”
y satisfacer sus necesidades optimiza
su desarrollo fisico, intelectual y emo-
cional y lo convierte en un adulto mas
independiente y seguro.

Desarrollo 6ptimo del sistema ner-
vioso. El sistema nervioso del recién
nacido es inmaduro, por lo que gran
parte de su desarrollo se produce fuera
del cuerpo de la madre. En brazos o
en el portabebés, el bebé recibe la
“estimulacién temprana” adecuada a
su nivel de desarrollo®?. Estimulos
adecuados en intensidad, variabilidad
y duracién, puesto que son los que
elige el bebé segun su nivel de desa-
rrollo e interés. Es una estimulacién
multisensorial, que no solo incluye
estimulacién visual y auditiva sino
también estimulacién vestibular, olfa-
tiva y tactil22). Por ultimo, el bebé en
brazos o porteado, pasa mds tiempo en
alerta tranquila, el estado ideal para
el aprendizaje(?).

Adaptacién al entorno. Desde el lugar
seguro de los brazos de sus padres, el
bebé conoce el mundo: su familia y su
rutina, pero también los lugares dénde
va a vivir y la sociedad en la que estd
inmerso. Y el contacto acelera su des-
empefio social, asi como las expectati-
vas de si mismo como agente activo en
las interacciones sociales(24). Aprende
a diferenciar situaciones amenazantes
de las que no lo son, porque reciben la
informacién filtrada a través del adulto
que le lleva. De otra manera, estard en
alerta hasta que por si mismo consiga
averiguar si estd en peligro o no.

Disminucién delllanto. Los bebés que
pasan mucho tiempo en brazos o en
portabebés lloran menos>). El llanto
es la manifestacién mds intensa de la
falta de bienestar: supone un aumento
del estrés y del gasto energético.

Favorece la lactancia materna(26), El
contacto pone en marcha las mismas
hormonas que promueven la lactancia:
oxitocina y prolactina. El contacto piel
con piel estimula su secrecién. En la
madre, el contacto con el bebé incre-
menta el nivel de dichas hormonas.
Asi, a mayor contacto, mayor presencia
de oxitocina y prolactina, favoreciendo
la lactancia. Por otro lado, ir cerca del
pecho fomenta la succién a demanda,
base de un correcto establecimiento de
la lactancia.



Beneficios del porteo ergonémico

No es necesario tener un portabebé
para que el bebé disfrute de todos esos
beneficios, ya que los brazos son el
portabebé del que nos ha provisto la
naturaleza y, por tanto, el ideal al que
queremos aspirar cuando se portea.
Las ventajas que se enumeran a con-
tinuacién, corresponden tanto a llevar
al bebé en brazos como al porteo ergo-
némico@?),

Previene las plagiocefalias postura-
les. Estdn identificados los factores
de riesgo de la plagiocefalia funda-
mentados en la permanencia postural
de la cabeza hacia el lado derecho, el
lado izquierdo o en decubito supino,
preferentemente durante el suefio, para
la prevencién del Sindrome de Muerte
Subita del Lactante y el sexo mascu-
lino, habiendo un aumento de inciden-
cia en los tltimos afios?®). Ademds, en
dectubito supino, sobre una superficie
parcialmente mullida y sin control
cefdlico, el recién nacido apenas tiene
oportunidades de movimiento. En
cambio, cuando el bebé va en bra-
z0s 0 en un portabebés ergondémico,
la cabeza va apoyada en el pecho del
porteador, donde tiene mayor movili-
dad gracias a la posicién vertical y ven-
tral. En el portabebés la cabeza puede
ir sujeta por una tela, que supone un
sostén flexible, que se adapta a la forma
de su cabeza y no al revés.

Protege el desarrollo de la espalda. El
dorso del recién nacido es cifético, en
toda su extension, y desarrolla la lordo-
sis cervical cuando comienza a levan-
tar la cabeza al tercer mes y la lordosis
lumbar cuando comienza a sentarse y
a caminar, entre el sexto mes y el afio
de edad. En el plano frontal, la ali-
neacién ha de ser completamente recta.
Se puede interpretar entonces que las
curvaturas vertebrales son el producto
de sucesivas adaptaciones para cumplir
con la funcién de bipedestacién(29).
Cuando el bebé es sostenido en
brazos, adopta naturalmente esta
posicién recogida cifética o “en C,
cuanto mds tiempo se mantenga esta
postura fisiolégica, mejor para su
desarrollo. Portear al bebé o llevarle

mucho tiempo en brazos, le da mis
posibilidad de movimiento que tum-
bado, ya que es la postura (ventral y en
vertical) en la que tiene mayor com-
petencia motriz, mejorando el tono
muscularG0.3D), La espalda en C evita
la hiperextensién cefilica, protegiendo
la zona cervical.

Protege el desarrollo de las cade-
ras. La posicién fisiolégica tipica del
recién nacido es, junto con la cifosis
del dorso, la posicién de las caderas
en “postura ranita” 100° flexién y 45°
de abduccién. Permite a los bebés ser
porteados ficilmente a la cadera, el
sitio “normal” de acarreo de bebés en
los humanos©32:33), En esa postura, la
cabeza del fémur apoya contra el fondo
del acetdbulo, permitiendo el correcto
desarrollo de la cadera y evitando pro-
blemas como la displasia®4). Asi colo-
cado y con las rodillas flexionadas, es
la posicién adecuada y no hay tensién
en el cuerpo del bebéB5).

Beneficios de portear

Se han descrito las ventajas de con-
tacto y del porteo para el bebé, pero
para los cuidadores, el porteo y el con-
tacto tienen otros muchos beneficios.

Favorece las relaciones sociales. El
contacto potencia el vinculo materno.
Pero esta prictica supone, ademds, una
excelente manera de introducir a otros
cuidadores y figuras de apego, como el
padre, en la vida del bebé: el portabe-
bés es el objeto de confianza del bebé
ayudando a introducir otras personas
en su circulo.

Favorece lalactancia materna. No solo
desde el punto de vista del bebé (ver
Beneficios de ser porteado: Favorece
la lactancia materna), sino también

desde el de la madre.

Aumento del desempefio ma-pater-
nos. Los bebés se encuentran mds
tranquilos, duermen mds y mejor y
lloran menos (ver Beneficios de ser
porteado: tranquilidad, mejora la
calidad del suesio y favorece la lac-
tancia materna)y, para el adulto, esto
se traduce en una mayor sensacién de
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competencia parental y, por tanto,
aumenta la autoestima.

Aumento de la autonomia y movili-
dad. Con la ayuda de un portabebés,
el cuidador no necesita ayuda para
hacer actividades de la vida diaria. La
sensacion es de logro y adaptacién a la
nueva situacién, en lugar de frustra-
cién. El portabebés aporta las manos
libres, ya que “devuelve los brazos” al
adulto sin quitdrselos al bebé. Ademds,
un portabebés evita gran parte de las
barreras arquitecténicas que dificultan
la movilidad con un carrito: ausencia
de rebajes en las aceras o vehiculos
aparcados en las mismas, obras, esca-
leras, dificultades en los transportes
publicos, etc.

Menor prevalencia de depresién post-
parto30). Como el habitat del bebé
recién nacido es el cuerpo de la madre,
es de esperar que el cuerpo de la madre
esté fisiolégicamente preparado para
tener un bebé encima. Se ha explicado
también que el contacto y la lactan-
cia implican un equilibrio endocrino
particular, dominado por la oxitocina
y la prolactina. Por tanto, sin contacto
ni lactancia (o no los suficientes) hay
un desequilibrio endocrino que puede
llevar a una depresion postparto (el
cuerpo materno identifica que el bebé

ha desaparecido).

Higiene postural para el adulto. Por-
tear no tiene un impacto tan negativo
como se podria suponer en la higiene
postural del adulto, siempre y cuando
se use un portabebés ergonémico y que
sea bien utilizado. Para usar adecua-
damente un portabebés ergonémico
es necesario mantener una buena pos-
tura, ademds hay que tener en cuenta
que el recién nacido pesa menos que el
peso que la madre ha cogido durante
el embarazo, el cuerpo materno estd
ya preparado para cargar ese peso.
Conforme va creciendo, si el porteo
es constante, la musculatura se va
adaptando progresivamente, lo que
junto con la buena postura, resulta un
ejercicio de cuidado de la espalda. El
porteo si se inicia en el recién nacido,
no hay limite de tiempo, se puede por-
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tear todo el tiempo que se desee. Sin
embargo, si el porteo no se inicia con el
recién nacido sino con un bebé mayor,
es necesario tener mds precauciones
cuanto mayor sea el peso: empezar
poco a poco, en periodos de tiempo
cortos, y con un portabebés de uso y
ajuste sencillo.

Porteo seguro

Un porteo correcto no solo aporta
beneficios, sino que es seguro. Las
muertes registradas por asfixia en
portabebés se han debido al uso inade-
cuado de estos®7).

Estas son las normas para un por-

teo seguro (Fig. 1):

No recomendado

*  Colocar al bebé en la postura fisio-
légica descrita. Idealmente, en ver-
tical, ya que en posicién tumbada
no se pueden mantener las rodillas
separadas una de otra. Ademds los
bebés con reflujo van incémodos
tumbados.

* Para una correcta posicién de la
espalda y caderas, la cadera del
bebé ha de ir basculada hacia
delante, con su periné parcialmente
apoyado en el adulto, no apoyando
el pubis completo.

* El portabebé ha de ir bien tenso,
dando apoyo a todos los puntos de
la espalda (si el bebé cae a un lado
o se redondea en exceso, habrd que
volver a tensar).

Figura 1. A. La region del la cadera a la rodilla, el muslo, no esté apoyada. Las fuerzas resul-
tantes sobre la articulaciéon de la cadera pueden contribuir a la displasia de cadera. B. La
regién de la cadera a la rodilla, el muslo esta apoyada. Las fuerzas en la articulaciéon de la
cadera son minimas porque las piernas se extienden apoyadas y la cadera se encuentra en

una posicién mas estable.

(Imagen tomada de International Hip Dysplasia Institute).
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* La cabeza del recién nacido o de un
bebé dormido, ha de ir firme pero
suavemente sujeta contra el cuerpo
del adulto.

* La barbilla tiene que ir separada
del esternén para evitar riesgo de
asfixia por bloqueo de via aérea. En
la nariz del bebé ha de haber espa-
cio para que circule el aire, incluso
si el bebé va con la frente apoyada
en el adulto.

* Laregién abdominal del bebé ha
de estar en contacto con el cuerpo
del adulto, nunca el costado o la
espalda. Asi, el cuerpo del adulto
evita que la cabeza del bebé se
tlexione hacia su pecho, evitando
el riesgo de asfixia.

* Lacara del bebé siempre tiene que
estar visible.

* Eladulto ha de estar muy pendiente
de que la boca y nariz no pegan
contra el cuerpo del adulto y de que
la respiracién del bebé es ritmica.

Portabebés ergonémicos

Un portabebé ergonémico tiene
que cumplir los siguientes requisitos:
* Respeta las normas del porteo

seguro (posicién fisioldgica del
bebé, correcta tension y ajuste, la
regién abdominal debe ir contra el
cuerpo del adulto, cabeza correc-
tamente sujeta, vias respiratorias
despejadas).

* Elbebé queda a la altura correcta
(las nalgas del bebé nunca deben ir
por debajo de la regién umbilical
del adulto y, en bebés pequefios,
que se le pueda dar un beso con
comodidad en la cabeza pero no
darle con la barbilla).

* Soporte de la espalda adaptable, de
modo que un bebé con un grado
de movilidad mayor, pueda tener
mayor libertad de movimientos.
Pero siempre se ha de poder soste-
ner toda la espalda del bebé, hasta
la cabeza, si se duerme.

* Se adapta al crecimiento del bebé.

* Tiene que ser cémodo para el por-
teador y sencillo de usar.

En la Tabla 1 se detallan los por-

tabebés ergonémicos mds habituales.
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Conclusiones

Estd demostrado que el porteo

ergonémico es seguro si se realiza ade-
cuadamente y tiene multiples benefi-
cios, tanto para el porteador como para
el bebé porteado, y deberia ser cono-
cido por el pediatra y poder diferen-
ciar un sistema de porteo ergonémico
adecuado. Favorece la prevencion de la
aparicién de la plagiocefalia postural y
la displasia de cadera. Mejora la cali-
dad de vida en madres con minusva-
lias fisicas. Ayuda al cuidado de bebés
prematuros con alta precoz y deberia
ser recomendado como parte del tra-
tamiento en el caso de la plagiocefalia
postural, el célico del lactante y la dis-
plasia de cadera.
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Curso intensivo MIR de la
SEPEAP

Barcelona, 22 de Noviembre de 2014

Se ha celebrado en Barcelona la segunda edicién del
Curso intensivo MIR de la SEPEAP, apuesta estratégica
de nuestra Sociedad, que tiene como principal objetivo darla
a conocer entre los residentes de Pediatra, futuros compa-
fieros de especialidad.

Si bien, los residentes de Pediatria ocupan la mayor
parte de su formacién en actividades intrahospitalarias,
en realidad, la mayor parte de ellos, van a desarrollar su
carrera profesional en la Atencién Primaria (AP) que, sin
embargo, estd muy poco contemplada en su curriculum
formativo. La Atencién Primaria ha sido tradicional-
mente considerada como una salida profesional poco

» Noticias

atractiva para el MIR, como un “mal menor” a considerar
solo cuando la via profesional hospitalaria estéd cerrada.
Sin embargo, la Atencién Primaria es una especialidad
pedidtrica con contenidos muy especificos, que requiere
de conocimientos y competencias muy concretas y que,
ademis, tiene mayor relevancia social que cualquier otra
especialidad pedidtrica. Ningtn especialista hospitalario
puede ejercer funciones tan extensas como las que des-
empefia el pediatra de Atencién Primaria en la atencién
global del nifio, desde la perspectiva biopsicosocial y
como agente de Salud preventivista, terapéutico y reha-
bilitador. El Pediatra de AP tiene el mérito afiadido
de que estas funciones las desempefia en un contexto
poco dotado en medios humanos, diagnésticos y tera-
péuticos, y en el seno de instituciones de Salud Publica
gigantescas, burocratizadas y escasamente empdticas con
el trabajo del pediatra. Parafraseando a un pediatra de
AP: “al pediatra se le educa en el hospital para conducir
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un bélido de carreras, pero luego tendrd que ponerse
al volante de un utilitario envejecido... y no sabrd qué
hacer con é1”.

La SEPEAP pretende captar la atencién del MIR
hacia la AP dentro de su periodo de formacién, men-
talizarlo de la importancia de esta especialidad, de las
fortalezas y atractivos que contiene, de la posibilidad de
seguir haciendo docencia e investigaciéon también, de sus
problemas e infinitas limitaciones y, sobre todo, del hecho
practico que supone el que la inmensa mayoria van a ser
pediatras de AP...

Esta sensibilizacion creciente hacia este colectivo MIR,
muy potenciada por la actual Junta Directiva de la Socie-
dad, se ve reflejada en la voluntad de difundir entre los
MIR las actividades cientificas de la Sociedad, promover
su asociacién con la misma, la presentacién de comunica-
ciones y asistencia al Congreso anual, y como actividades
nucleares, la colaboracién con la revista Pediatria Integral
en el exitoso espacio: “El Rincén del Residente” y el Curso
intensivo MIR.

En la reciente segunda edicién de este Curso, hemos
contado con la presencia de 92 inscritos. El Curso se ha
desarrollado en dos partes:

1. Enlas actividades de mafiana, se han celebrado 5 talle-
res simultineos, con dos ediciones para cada taller, de

modo que cada MIR ha podido asistir a dos talleres de

su eleccioén:

* Taller de sedoanalgesia: Dra. J. Rivera; Dra. C.
Farrés; Dra. R. Rodrigo.

*  Taller de test de diagnéstico rapido: Dr. J. de 1a Flor;
Dr. D. Van Esso.

*  Taller de espirometria e inhalacién: Dr. J. Pellegrini;
Dra. C. Ortega.

+ Taller interactivo de vacunas: Dr. J. Margs; Dr. J.M=#
Casanovas; Sra. Silvia Bernardez.

+ Taller de simulacién avanzada: Dr. L. Sinchez; Dr.

J.A. Iglesias.

2. En las actividades de la tarde, se han celebrado dos
sesiones simultdneas:
*  Dermatologia infantil: de la imagen al diagnéstico
y tratamiento. Dr. P. de Unamuno.
* Controversias en nutricién: Dr. J. Dalmau.

Todas las sesiones fueron seguidas con gran interés y
participacion de los residentes. La SEPEAP va a seguir
manteniendo y creando espacios de integracién y colabo-
racién con el colectivo MIR de Pediatria.

Josep dela Flor i Bru
Organizador del Curso MIR
Subdirector de Pediatria Integral

Entrega de premios de

“El Rincén del Residente”

Durante el XXVIII Congreso de la Sociedad Espa-
fiola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencién Primaria
(SEPEAP), celebrado en Valencia del 23-25 de octubre de
2014, se entregaron tres Premios de “El Rincén del Resi-
dente” de la Revista Pediatria Integral, seleccionados por el
Comité Editorial a los dos mejores casos clinicos, asi como
a la mejor imagen clinica publicada durante todo el curso,
desde octubre de 2013 hasta septiembre de 2014. Pueden
verse en www.sepeap.org y en www.pediatriaintegral.es.

* 1¢r Caso clinico: Obnubilacién y cefalea en paciente
adolescente. Autores: Ballesteros Moya E*, Campillo
i Lopez F*, Calle Gémez A, Alcolea Sinchez A™.
*MIR Pediatria, Hospital Universitario La Paz. **Ser-
vicio de Urgencias Pedidtricas. Hospital Universitario
La Paz (Madrid).

* 20 Caso clinico: Nédulos subcutdineos neonatales.
Autores: Gonzilez Forster E, Roda Goula D. MIR
Pediatria. Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues de
Llobregat (Barcelona).

PEDIATRIA INTEGRAL

* Imagen clinica: Raguitismo carencial, patologia emer-
gente, importancia de la deteccion precoz y trata-
miento por el pediatra. Autores: Garcia Morin M,
Cobo Elorriaga P*, Gonzilez Martinez F**. *"MIR
Pediatria. **Médico Adjunto. Servicio de Pediatria
Hospital Materno Infantil Gregorio Marafién (Madrid).

El Rincén del Residente estd coordinada por: David
Goémez Andrés, Josué Pérez Sanz y Javier Rodriguez
Contreras (residentes del Hospital Universitario Infantil
La Paz de Madrid), a los cuales quiero expresar mi agra-
decimiento por su esfuerzo y dedicacién, y estd supervisada
por el Comité Editorial de Pediatria Integral.

Estos premios se han establecido para incentivar la par-
ticipacién de los residentes en la revista. Desde aqui, quiero
animar a los residentes de las diferentes dreas geograficas
del pais para que participen enviando sus casos e imédgenes,
lo cual contribuird a compartir la experiencia, aumentar los
conocimientos y mejorar el curriculum.

M2 Inés Hidalgo Vicario

Directora Ejecutiva de Pediatria Integral



Visita nuestra web

Director: Dr. Antonio lofrio

Nuevo Acceso A La Web Para Los Socios De
La SEPEAP

R D

CONTENIDOS RECIENTES EN SIPEAP

WWW.Sepeap.org

A través de nuestra Web puedes encontrar:
* Informacién de la Agencia Oficial del Medicamento.

*  Criterios del Ministerio de Sanidad y Consumo sobre
la valoracién de méritos para la fase de seleccién de
Facultativos Especialistas de Area.

*  Puedes bajar los CD-ROM de los Congresos Nacionales
de la SEPEAP.

*  Puedes acceder a los resimenes de los Gltimos ndmeros
de Pediatria Integral.

* También puedes acceder a los nimeros anteriores com-
pletos de Pediatria Integral.

¢ Informacién sobre Congresos.
* Informe sobre Premios y Becas.

¢ Puedes solicitar tu nombre de usuario para acceder a
toda la informacién que te ofrecemos.

*  Ofertas de trabajo.

*  Carpeta profesional.

* A través de nuestra Web tienes un amplio campo de
conexiones.

Nuestra web: www.sepeap.org jTe espera!
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Pediatria Integral

Volumen XVIII, Nimero 9

“TDAH"”

1. Introduccién y etiopatogenia del trastorno por déficit
de atencién con hiperactividad (TDAH)
J. Quintero; C. Castario de la Mota

2. Trastorno por déficit de atencién e hiperactividad.
Manifestaciones clinicas y evolucién. Diagndstico
desde la evidencia cientifica
M.1. Hidalgo Vicario, L. Sdnchez Santos

3. Plan del tratamiento Multimodal del TDAH.
Tratamiento psicoeducativo
P.J. Rodriguez Herndndez

4. Tratamiento farmacolégico del TDAH basado
en la evidencia
C. Soutullo Esperon, M.J. Alvarez Gomez

5. Comorbilidad psiquidtrica del TDAH y su
tratamiento
A. Hervds Ziiriiga

6. Trastornos del aprendizaje y TDAH. Diagnéstico y

tratamiento

S. Aguilera Albesa, A. Mosquera Gorostidi,

M. Blanco Beregaria

Trastornos del suefio y TDAH. Evaluacién y

actuacién a seguir

G. Pin Arboledas

TDAH: aspectos éticos y legales

PJ. Ruiz Ldzaro

Anexos

Herramientas de utilidad para evaluar el trastorno por

déficit de atencién e hiperactividad

P.J. Rodriguez Herndndez, M.1. Hidalgo Vicario

~

(o]

Temas del préximo nimero
Volumen XIX, Nimero 1
“Gastroenterologia”
1. Patologia bucal
J- Falgds Franco
2. Vémitos y regurgitaciones, reflujo gastroesofigico y
estenosis pilérica
M E. Vazquez Ferndndez, M. Cano Pazos
3. Dolor abdominal crénico y recurrente incluido el
helicobacter pylori
A. Herndndez Hdez., M. Monge Zamorano,
C. Quintana Herrera
4. Gastroenteritis aguda
A.M. Benéitez Maestre, F. de Miguel Durdn
5. Parisitos intestinales
V. Fumado
Regreso alas Bases
Exploraciones clinicas, bioquimicas y técnicas de imagen
en la valoracién de la patologia digestiva y hepatobiliar
D. Lledin Barbancho, R. Vecino Lipez
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Sabado, 24 de enero de 2015

08:30-09:00

09:00-09:15

09:15-11:30

Recogida de documentacion

INTRODUCCION, PRESENTACION Y OBJETIVOS DE LA REUNION

TALLER INTERPRETACION RAPIDA DEL ECG / Sala 1

Ponente: Javier Pérez-Lescure Picarzo

Cardi6logo Infantil. Area de Cardiologia Infantil Hospital Universitario
Fundacion de Alcorcon, Madrid

Moderadora: Elena Heras Sanchez

Residente de Pediatria del Hospital Universitario Fundacion de Alcorcon

TRAUMATOLOGIA INFANTIL, TODO LO QUE UN PEDIATRA DEBE
SABER / Sala 2

Ponente: Jorge Lopez Olmedo

Traumatologo. Unidad de Traumatologia Infantil Hospital Universitario
de Salamanca

Moderadora: Sheila Fernandez Luis

Residente de Pediatria del Hospital Clinico Universitario de Salamanca

TRASTORNOS DEL SUENO / Sala 3

Ponentes: Gonzalo Pin Arboleda

Unidad del suefio Clinica Quirén de Valencia

Teresa de la Calle Cabrera

Pediatra de Area de Salamanca

Moderadores: Leire Garcia Sudrez / Jorge Bustamante Amador
Residentes de Pediatria del Hospital Infantil La Paz Madrid

SIMULACION MEDICA AVANZADA / Sala 4

Ponentes: Luis Sdnchez Santos

Pediatra, Jefe Servicio Docencia e Investigacion. 061 Galicia
Antonio Iglesias Vazquez

Co-Director Escuela de Simulacion Avanzada. 061 Galicia
Moderador: Enrique Pérez Martinez

Residente de 4° afio de Pediatria de Hospital Universitari

Vall d'Hebron. Barcelona



11:30-12:00

12:00-14:15

14:15-15:30

15:30-17:30

TALLER DE SUTURAS- CIRUGIA MENOR (1° PARTE) / Sala 5

Ponente: Alfonso Lopez Garcia de Viedma
Médico de Familia Madrid

Moderadora: Jénifer Lazaro Ramos
Residente del Hospital Clinico Universitario de Salamanca

PAUSA CAFE - FOYER

TALLER INTERPRETACION RAPIDA DEL ECG / Sala 1
TRAUMATOLOGIA INFANTIL, TODO LO QUE UN PEDIATRA
DEBE SABER / Sala 2

TRASTORNOS DEL SUENO / Sala 3

SIMULACION MEDICA AVANZADA / Sala 4

TALLER DE SUTURAS- CIRUGIA MENOR (22 PARTE) / Sala 5

COMIDA TIPO COCTEL
SESIONES PARALELAS

SESION 1: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE EXANTEMAS EN PEDIATRIA
Ponente: Javier Pellegrini Belinchén

Centro Salud Pizarrales Salamanca

Moderadora: Ana Hortal Benito-Sendin

Residente de Pediatria del Hospital Universitario de Salamanca

SESION 2: MANEJO DE LA FIEBRE EN EL LACTANTE

Ponente: Mercedes de la Torre Espi

Pediatra. Servicio de Urgencias Pediatricas. Hospital Infantil
Universitario Nifio Jesus, Madrid

Moderadora: Maria Angeles Pérez Martin

Residente de Pediatria del Hospital Universitario Nifio Jesus, Madrid



“ 1a eleccién de un taller simultdneo por la mafiana y otro por
que se trata del mismo taller divido en dos ]partes), y de una de

s limitadas en ambos casos. Este curso es exclusivo para médicos
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Salud Integral en la Adolescencia




M. Casas Brugué. Catedratico de
Psiquiatria. Hospital Vall d'Hebron
Barcelona.

J. Casas Rivero. Pediatra. Unidad
Adolescentes. Hospital Infantil
Universitario La Paz. Madrid.

G. Castellano Barca. Pediatra.
Consulta Joven. Torrelavega.
Cantabria.

MJ. Ceiial Gonzalez-Fierro.
Pediatra. Hospital de Méstoles.

6y 7 Marzo 2015

CURSO  SEMA

Salud Integral en la Adolescencia

OBJETIVOS DEL CURSO

Durante la adolescencia se desarrolla el individuo en todos los aspectos fisicos, psicologi-
cos, emocionales y sociales; ademas en esta época, los jovenes se encuentran expuestos a
muchos riesgos y adoptan habitos y conductas de salud que se extenderan a la edad adul-
ta. Es necesario que los profesionales sanitarios estén preparados para asumir este reto:
abordar las necesidades de salud integral de esta peculiar edad, detectar cuando antes
sus problemas de salud proporcionando el tratamiento apropiado e instaurar medidas
preventivas realizando educacion sanitaria.

Para asumir con éxito la atencion a esta trascendental edad, se organiza este IV Curso de
Salud Integral de la SEMA. La SEMA anima a todos los profesionales interesados en el
apasionante mundo del adolescente a acudir e intervenir en las actividades programadas.

El curso esta dirigido a pediatras, médicos de familia, residentes y profesionales
interesados.

M. Merino Alonso. Neurofisidloga
Unidad de Suefo. Hospital
Universitario La Paz. Madrid.

L. Moraleda Novo. Servicio de
Traumatologia. Hospital Universitario
Infantil La Paz. Madrid.

MT. Muiioz Calvo. Endocrinéloga
Pediatra. Hospital Infantil Universitario
Nifo Jesus. Madrid.

F. Notario Herrero. Pediatra. Clinica
Nuestra Sefiora del Rosario. Albacete.

Madrid.

N. Curell Aguila. Pediatra. Instituto
Dexeus USP. Barcelona.

LS. Eddy Ives. Pediatra. Centro
Médico San Ramoén. Barcelona.

G. Gonzalez Moran. Servicio de
traumatologia. Hospital Universitario
Infantil La Paz. Madrid.

P. Horno Goicoechea. Psicdloga y
consultora independiente en
infancia, afectividad y proteccion.
MI. Hidalgo Vicario. Pediatra.

C.S. B° del Pilar. SERMAS. Madrid.
JL. Iglesias Diz. Pediatra. Hospital
Clinico Universitario de Santiago de
Compostela.

F. Lopez Sanchez. Catedratico de
Psicologia de la Sexualidad.
Universidad de Salamanca.

R. de Lucas Laguna. Dermatélogo
Hospital Universitario La Paz.
Madrid.

MJ. Martinez Gémez.
Gastroenteréloga. Hospital Infantil
Universitario Nifio Jests. Madrid.

R. Pélach Paniker. C.S. de Baraiain.
Pamplona. Navarra.

J. Pellegrini Belinchén. Pediatra.
C.S. Los Pizarrales. Salamanca.

G. Perkal Rug. Pediatra. Hospital
Santa Caterina. Girona.

A. Redondo Romero. Pediatra.
Hospital Internacional Medimar.
Alicante.

MJ. Rodriguez Jiménez. Ginecéloga.

Hospital Infanta Sofia Madrid.

L. Rodriguez Molinero. Pediatra.
C.S. Huerta del Rey. Valladolid.

B. Roldan Martin. Pediatra. Hospital
Universitario Ramén y Cajal. Madrid.
P. Ruiz Lazaro. Pediatra. C.S. Manuel
Merino. Alcala. Madrid.

MA. Salmerén Ruiz. Unidad
Adolescentes. Hospital Infantil
Universitario La Paz. Madrid.

P. Sanchez Masqueraque. Psiquiatra.

Hospital Universitario Gregorio
Marafdn.

J. Valdés Rodriguez. Pediatra.
Consulta adolescentes. Alicante.

Comité Organizador

J. Casas Rivero

MI. Hidalgo Vicario

MT. Muiioz Calvo

MJ. Ceinal Gonzalez-Fierro
MA. Salmeron Ruiz

PJ. Ruiz Lazaro

Junta Directiva de la SEMA

Presidenta............ MI. Hidalgo Vicario
Secretario ............ MJ. Ceial Gonzalez-Fierro
Tesorero.............. L. Rodriguez Molinero
Vocales............... LS. Eddy

F. Notario Herrero

G. Perkal Rug

PJ. Ruiz Lazaro
MA. Salmerodn Ruiz
DirectordelaWeb . ... A.Redondo Romero
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CURSO  SEMA

Salud Integral en la Adolescencia

Viernes, 6 de Marzo

08h30 RECOGIDA DE DOCUMENTACION TALLERES

09h00 BIENVENIDA 1. Entrevista del adolescente ;co6mo hacerlo?
Roll-Playing
Ponentes: J. Casas Rivero y JL. Iglesias Diz
09h30 MESA DEBATE: LA SEXUALIDAD DEL Moderador: J. Casas Rivero
ADOLESCENTE Y SUS RIESGOS
Moderador: MI. Hidalgo Vicario

09h10 PRETEST. Evaluaciéon de conocimientos

. Anticoncepcion ;que necesitan los adolescentes?
Ponente: MJ. Rodriguez Jiménez
09h30 Sexualidad del adolescente Moderador: N. Curell Aguila

F. Lopez Sanchez L .
. Problemas psiquiatricos mas frecuentes

10h00 Influencia de las nuevas tecnologias Ponente: P. Sdnchez Masqueraque
de la comunicacion e informacién Moderador: L. Eddy Ives

M.A. Sal 5n Rui .
aimeron Ruiz . La piel del adolescente

10h30 El embarazo Ponente: R. de Lucas Laguna
G. Perkal Rug Moderador: F. Notario Herrero

11h00 Discusion y aportaciones . Traumatologia: Exploracion y actuacién a seguir
Ponentes: G. Gonzélez Moran y L. Moraleda Novo
Moderador: R. Pélach Paniker

DESCANSO

PRESENTACION GUIA CIBERACOSO
Colaboracién Red.es-SEMA.
12h30 Talla Baja. Actuacion a seguir MA. Salmerdn Ruiz, L. Eddy Ives

MT. Mufioz Calvo

ACTO INAUGURAL
DESCANSO

CASOS CLiNICOS
Moderadora: MT. Munoz Calvo

COMUNICACIONES ORALES
13h00 Conductas de riesgo (drogas, sexo) Lectura de las tres mejores comunicaciones
L. Rodriguez Molinero presentadas. Premios con dotacion econdmica.

13h30 Enfermedad Inflamatoria intestinal el MBI CE > ST

MJ. Martinez Gémez CONFERENCIA "TDAH en la adolescencia”
Ponente: M. Casas Brugué

Ll G L4 Presenta: J. Casas Rivero

ASAMBLEA GENERAL ORDINARIA DE LA SEMA




CURSO

Sabado, 7 de Marzo

09h00 TALLERES SIMULTANEOS

1. Entrevista del adolescente ;como hacerlo?
Roll-Playing
Ponentes: J. Casas Rivero y JL. Iglesias Diz
Moderador: JL. Iglesias Diz

. Anticoncepcion ;que necesitan los adolescentes?
Ponente: MJ. Rodriguez Jiménez
Moderador: P. Brafias Fernandez

. Problemas psiquiatricos mas frecuentes
Ponente: P Sdnchez Masqueraque
Moderador: P. Ruiz Lazaro

. La piel del adolescente
Ponente: R. de Lucas Laguna
Moderador: A. Redondo Romero

. Traumatologia: Exploracion y actuacion a seguir
Ponentes: G. Gonzalez Moran y L. Moraleda Novo
Moderador: J. Valdés Rodriguez

DESCANSO. LECTURA DE POSTERS

CASOS CLiNICOS
Moderador: G. Castellano Barca

11h30 Trastorno del suefio: Sindrome de piernas
inquietas
M. Merino Andreu

12h00 Hiperandrogenismo ;qué hacer?
B. Roldan Martin

12h30 Asma ;como actuar?
J. Pellegrini Belinchon

CONFERENCIA "El vinculo afectivo (apego)
influencia en el desarrollo del adolescente”
Ponente: P. Horno Goicoechea

Presenta: MI. Hidalgo Vicario

POSTEST Y ENCUESTA DE SATISFACCION
CLAUSURA

6y 7 Marzo 2015

SEMA

Salud Integral en la Adolescencia

SECRETARIA CIENTIFICA Y TECNICA

Enviar datos a: cursosemad@gmail.com
Formacion Médica Continuada H.U. La Paz
Tel: 917277039

INSCRIPCIONES

Inscripcién gratuita.

Plazas limitadas: 200 alumnos por riguroso orden de ins-
cripcion. Tendran prioridad los socios de la SEMA.
Inscripcién SEMA 25 €/afio www.adolescenciasema.org

MIR pediatria inscripcion gratuita los afios de residencia.

INFORMACION CIENTIFICA

Esta solicitada la Acreditacion a la Comision Nacional
de Formacion Continuada.

Los Talleres simultdneos se adjudicaran por riguroso
orden de solicitud.

DOCUI\/IENTACION QUE SE
ENTREGARA

30 dias antes del curso: Documentacién con conceptos
basicos de preparacion sobre los temas a tratar. Por ello
deberan apuntarse en la Secretaria Técnica.

Durante el curso: Historia clinica, cuestionario de salud,
Test de utilidad y material de apoyo. Posteriormente el
Curso se publicara en la revista ADOLESCERE.

Al inicio del curso se realizara un pretest (conocimientos
previos) que los alumnos guardaran y que se resolvera al
finalizar el mismo para ver los conocimientos adquiridos.

SEDE DEL CURSO

Hospital Universitario “La Paz”

Aula Ortiz Vazquez.

Paseo de la Castellana, 261. 28046 Madrid

Metro: Linea 10. Estacién Begona.

Bus urbanos: Lineas 67, 124, 132, 134, 135, 137 y 173.

Informacion actualizada en:

www.adolescenciasema.org |
Siguenos en
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