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= El descenso testicular es un proceso complejo que resulta
de una interaccion de mdultiples factores (endocrinos,
paracrinos, mecanicos y de crecimiento). Cualquier
desviaciéon del proceso normal puede resultar en una
criptorquidia. El manejo adecuado y precoz (antes de los
18 meses) sera crucial en la evoluciéon gonadal, desde el
punto de vista de: desarrollo del teste, riesgo de torsion y
probabilidad de desarrollo de tumores.

Imagen: Seccion transversal del tejido testicular
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PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Formacién
Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es el
6rgano de Expresion de la Sociedad Espafola de
Pediatria Extrahospitalaria y Atencién 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 condicién 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 seccién de informacién) y cartas al director
(como férum para comentarios y discusiones
acerca de la linea 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 numero 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 distribucién mundial fuera de
este area.

© Reservados todos los derechos. Absolutamen-
te 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
autory copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la
Convencion de Bernay la Convencién Internacio-
nal del Copyright. Todos los derechos reservados.
Ademas de lo establecido especificamente por
las leyes nacionales de derechos de autor y copia,

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 resimenes o
abstracts, siempre que se cite la referencia
completa. El fotocopiado multiple 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,
podrén 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 autorizacién para fotocopiar articulos para uso
interno o personal seré 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 Espafa,
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 consentimien-
to no sera vélido para otras formas de fotocopiado
o reproduccion como distribuciéon general,
reventa, propodsitos promocionales y publicitarios
o para creacion de nuevos trabajos colectivos, en
cuyos casos debera ser gestionado el permiso
directamente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI 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 electrénicamente a través del
Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).

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 seleccion de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practicay recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacién.

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 informacién 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 aiadido 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 aprobacién de los productos
promocionales por parte de los editores de la
revista o sociedades miembros, del cuerpo
editorial y lademostracién de la calidad o ventajas
de los productos anunciados son de la exclusiva
responsabilidad de los anunciantes.

El uso de nombres de descripcién 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 propdsitos exclusivos de identifi-
cacion y no implican ningln tipo de reconocimien-
to 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 est4 impresa en papel libre
de acido. 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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T. de 1a Calle Cabrera

Pediatra de Area Salamanca. Subdirectora de Pediatria Integral

El término ‘asma’ deberia dejar
de usarse para referirse a una entidad
patolégica unica, y utilizarlo como un
término ‘paraguas’, de manera similar
a como se usa ‘anemia’ o ‘artritis’

Editorial

EL ASMA: PALABRA ANTIGUA, CONCEPTO NUEVO

l asma se considera la enfermedad crénica mds fre-

cuente en la infancia, a lo largo de todo el mundo.

Su prevalencia, ademds, ha aumentado en las dlti-
mas décadas, al igual que las patologias alérgicas. En este
momento, se estima que 334 millones de personas en el
mundo padecen asma, y que en 2030 se alcanzardn los 400
millones de personas afectadas(®. Aunque el diagnéstico de
asma en los nifios es mds dificil que en los adultos, un 14%
de la poblacién infantil padece asma segin estudios epide-
miol6gicos basados en cuestionarios®.

El asma produce una mortalidad muy escasa en los pai-
ses desarrollados, lo que hace que en parte subestimemos
su importancia. Sin embargo, en el mundo, 1 de cada 250
muertes se relacionan con el asma, la mayoria condicionadas
por el acceso de la poblacién a recursos sanitarios.

Pero, aunque la mortalidad en nuestro medio no parece
relevante, la morbilidad asociada al asma es muy importante.
Los nifios asmdticos presentan un absentismo escolar tres
veces mayor a los no asmaticos®). La OMS considera que
el asma en los nifios de 5 a 10 afios se encuentra entre las
primeras 10 causas de DALYs (Afios de Vida Ajustados por
Discapacidad)®.

Asimismo, en los paises desarrollados, el asma consume
un importante gasto sanitario, estimado entre el 1y el 2% del
gasto sanitario total en los paises europeos. Cuando se analiza
ese gasto de recursos, estos son particularmente altos, ligados a
las reagudizaciones, sobre todo, en relacién al consumo farma-
céutico y a la atencién hospitalaria, tanto en urgencias como

debido a los ingresos®). Es ficil extraer la conclusién de que
el ahorro de recursos en relacién al asma, pasa por mantener
un buen control del paciente que evite sus reagudizaciones.

Para poder controlar una enfermedad es preciso conocerla.
Y el problema del asma es que, a pesar de ser tan frecuente,
es una gran desconocida. Ante un nifio con sibilancias, al
pediatra le cuesta diagnosticarlo de asma. Y de hecho, los
pacientes asmdaticos son una amalgama con diferentes
antecedentes, asociaciones, evoluciones, respuestas al
tratamiento... De hecho, el planteamiento del siglo XXI
con respecto al asma es que debe dejar de considerarse una
unica enfermedad. Los médicos llamamos “asma” a varios
procesos diferentes que comparten algunas caracteristicas
clinicas comunes.

De esta manera, el término “asma” deberia dejar de usarse
para referirse a una entidad patolégica unica, y utilizarlo como
un término “paraguas”, de manera similar a como se usa
“anemia” o “artritis”®. Ante un paciente con “anemia”, todo
médico tiene claro que existen unas caracteristicas comunes a
todo paciente con anemia, pero que cada uno de esos pacien-
tes con anemia puede tener una etiopatogenia responsable,
tratamiento y evolucién completamente diferente.

En los dltimos afios, se han intentado identificar las
diferentes entidades que pueden englobarse bajo el término
“asma”. De esta manera, se han sucedido diferentes clasifica-
ciones de los pacientes asmdticos, dividiéndolos segin caracte-
risticas de evolucién clinica, temporales. .. Se han denominado
fenotipos asmiticos. Un fenotipo es una clasificacion basada
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en caracteristicas observables de un individuo, resultantes
de la interaccién de su carga genética y sus condicionantes
ambientales(©).

Se ha intentado clasificar a los nifios con asma en diferentes
fenotipos, con la finalidad de guiar al pediatra en la posible
evolucién de ese nifio y ayudar en la toma de decisiones,
a la hora de instaurar un tratamiento o un seguimiento.
Clésicamente, las principales clasificaciones en fenotipos se
han basado en la clinica, en la edad, en la evolucién temporal...
Mis modernos, se han definido fenotipos asmaticos basados
en el tipo de patrén inflamatorio predominante (TH1, TH2)
o en el tipo de celularidad bronquial (patrén eosinofilico,
granulocitico, paucigranulocitico...). Los ltimos avances en
investigacién han permitido la caracterizacién de fenotipos
asmiticos mediante técnicas bioinformdticas, analizando
simultineamente gran cantidad de variables clinicas mediante
técnicas bioestadisticas de andlisis de conglomerados o
clusters™,

Como un paso mds alld de los fenotipos en la compren-
sién del asma, en los dltimos afios, se intenta agrupar a los
pacientes asmiticos, tanto adultos como nifios, en endotipos,
que serian diferentes subtipos de asma, definidos en funcién
de un mecanismo funcional o fisiopatolégico inico. Los
diferentes endotipos asmdticos quieren representar diferentes
procesos fisiopatoldgicos, caracterizados por distintos bio-
marcadores y distinta respuesta al tratamiento, teniendo en
cuenta que un mismo endotipo podria manifestarse como
fenotipos diferentes.

Se han identificado 7 pardmetros relevantes que pueden
definir un endotipo y lo diferencian del resto: clinica, bio-
marcadores, funcién pulmonar, genética, anatomia patolégica,
epidemiologia y respuesta al tratamiento(®).

El conocimiento debe avanzar y hacer mejorar el manejo
de las enfermedades. La caracterizacién del asma en endotipos

y fenotipos presenta numerosas lineas de investigacién
actualmente; aunque, de momento, tiene escasa repercusion
en el manejo del asma infantil por parte del pediatra. Pero el
mejor conocimiento de esos procesos, que llamamos “asma’,
traerd consigo como objetivo principal, cuando llegue a la
préctica clinica, mejorar e individualizar el tratamiento que
precisa cada paciente y mejorar la capacidad de pronosticar
la evolucién de la enfermedad en cada individuo®. De esta
manera, podrdn evitarse las reagudizaciones y disminuir
la morbilidad y la carga econémica del asma, ligada a esas
reagudizaciones.
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Criptorquidia y patologia testiculo-escrotal
en la edad pediatrica

C. Cebrian Muifios

Profesora asociada de Ciencias de la Salud en la Universidad de Salamanca

Médico adjunto del Servicio de Cirugia Pediatrica - Complejo Asistencial Universitario de Salamanca

Resumen

La patologia testicular y escrotal estda muy presente en la
practica diaria del pediatra y ocupa una parte importante
del quehacer cotidiano del cirujano pediatrico.

El presente articulo pretende resumir y actualizar,

desde un punto de vista practico, los conceptos y
recomendaciones en la patologia testicular y escrotal
pediatrica mas importante. La exploracién fisica, asi
como la anamnesis y, en algunos casos, la ecografia
escrotal, permitiran hacer un diagnéstico certero de la
mayor parte de la patologia escrotal. El manejo adecuado
y precoz de la criptorquidia (antes de los 18 meses)

sera crucial en la evolucién gonadal, desde el punto

de vista de: desarrollo del teste, riesgo de torsion y
probabilidad de desarrollo de tumores. El varicocele se
define como una dilatacién venosa anormal del plexo
pampiniforme del cordén espermatico y la tendencia

en su manejo es conservadora. Los tumores testiculares
en la edad pediatrica tienen unas caracteristicas y un
comportamiento muy diferente a los del adulto, que
hacen que, en la actualidad, se preconice un abordaje
mucho mas conservador de las masas testiculares
infantiles. El quiste epididimario es una masa quistica
que aparece en el epididimo, de naturaleza benigna,
pero que puede generar sintomatologia. Por tltimo,

se describen las caracteristicas del hidrocele en la edad
pediatrica, sus rasgos distintivos y manejo.

Abstract

Testicular and scrotal conditions are frequent
in the pediatrician’s daily practice and they
are also a main part of the pediatric surgeon’s
day-to-day activity. This article summarizes and
updates concepts and guidelines in testicular
and scrotal pediatric pathologies from a
practical point of view. Physical examination,
history taking and, in some cases, scrotal US
will allow to achieve an accurate diagnosis

for most scrotal conditions. Adequate and
prompt management of cryptorchidism (before
18 months of age) will be crucial for gonadal
prognosis in terms of testicular development
and risk of torsion and malignancy. Varicocele
is an abnormal dilatation and tortuosity of the
venous components within the spermatic cord,
where conservative management remains the
mainstay. Testicular tumors in children have
very different features and behavior to those
in adults, thus leading to a less aggressive
approach in its treatment in this age group.
An epididymal cyst is a cystic mass formed in
the epididymis, of benign nature but may be
symptomatic. Finally, the characteristics and
management of hydrocele in the pediatric age
group are herein discussed.

Palabras clave: Criptorquidia; Varicocele; Tumores testiculares; Quistes epididimarios; Hidrocele.

Key words: Cryptorchidism; Varicocele; Testicular tumors; Epididymal cysts; Hydrocele.

Criptorquidia
Concepto y epidemiologia

La criptorquidia puede ser congénita,
por mal descenso testicular, o adquirida,
de etiologia poco esclarecida.

ablamos de criptorquidia
H cuando un testiculo se encuen-
tra permanentemente ausente
de la bolsa escrotal a los 6 meses de

edad (o edad corregida en prematuros)
(1.2). Comprende la ausencia congénita
del teste, asi como el mal descenso tes-
ticular. Los testes mal descendidos han
detenido su trayecto en algin punto de
su migracién hacia el escroto. Pueden
haberse quedado retenidos a nivel de la
cavidad abdominal o pueden ser pal-
pables en la region inguinal, que es la
localizacion mds frecuente en los testes
no descendidos®.

Pediatr Integral 2019; XXl (6): 271-282

Puede ser unilateral (leve predomi-
nio del lado izquierdo) o bien bilateral
(hasta en un 10% de los casos).

Las complicaciones de la criptor-
quidia consisten en menor fertilidad y
riesgo de malignizacién. Dado que se
trata de una malformacién asintoma-
tica, es particularmente relevante hacer
hincapié en la importancia del diagnés-
tico y tratamiento precoz. La situacién
anatémica normal del teste en el escroto
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proporciona unas condiciones de tem-
peratura y ambiente peculiares al teste
y es sabido que la orquidopexia precoz
mejora el prondstico. No menos impor-
tante es el objetivo de alojar la génada
en un lugar ficilmente accesible a la
exploracién y futura auto-exploracién
del paciente en la adolescencia y edad
adulta, lo cual permitird el diagndstico
precoz de una eventual tumoracion tes-
ticular.

La criptorquidia es la anomalia con-
génita genital mds frecuente. Aparece
en el 3% de los recién nacidos a término
y esa cifra se eleva hasta el 33-45%
en prematuros o pacientes con peso
inferior a 2.500 g al nacimiento. La
mayoria descienden espontineamente
durante los primeros 6 meses de vida,
haciendo que la incidencia de criptor-
quidia al afio de edad disminuya hasta
el 1%. El descenso espontineo del teste
mds alld del afio de vida es muy impro-
bable(3). Dentro de las criptorquidias,
el 80% serdn testes palpables y el 20%
testes no palpables.

Cabe mencionar una situacién dife-
rente, que es la criptorquidia adquirida,
en la que un testiculo aparentemente bien
situado en escroto durante la primera
infancia, va queddndose fuera del escroto
con el transcurso de los afios, a lo largo de
la edad escolar. La tasa de criptorquidia
adquirida se ha cifrado en un 2%0).

La criptorquidia puede presentarse
asociada con: otras anomalias urolé-
gicas, como hipospadias o vilvulas de
uretra posterior; defectos del tubo neu-
ral, como parélisis cerebral; y formando
parte de sindromes (Prune-Belly, Pra-
der-Willi, Kallman, Noonan...).

Embriologia

El descenso testicular es un proceso
complejo, resultado de la interaccion de
factores hormonales y mecanicos. Presenta
una fase abdominal y otra inguinal.

El descenso testicular es un proceso
complejo y parcialmente desconocido.
La migracién testicular resulta de una
interaccién de multiples factores (endo-
crinos, paracrinos, mecénicos y de cre-
cimiento). Cualquier desviacién del
proceso normal puede resultar en una
criptorquidia.

Todo comienza cuando la cresta
gonadal indiferenciada se diferencia a
testiculo en la semana 6-72 (gen SRY).
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Comienza a formarse la génada en lo
que serd el retroperitoneo.

Podemos diferenciar dos etapas
importantes en la migracién testicular:
la fase abdominal y la inguinal. La fase
abdominal es andrégeno-independiente
y mediada por la hormona descendina.
El testiculo permanece en el abdomen,
cerca del anillo inguinal profundo hasta
su descenso a través del canal inguinal
en el tercer trimestre.

El paso por el canal inguinal (semana
22-282) se produce por interaccion de
factores mecdnicos, hormonales y neuro-
transmisores, entre los que se encuentran:
la persistencia del conducto peritoneo-
vaginal (CPV), cambios en la presion
abdominal, regresién del gubernaculum,
efecto de los andrégenos, gonadotropi-
nas, factor inhibidor mulleriano, etc.(13),

El conducto peritoneo-vaginal es una
estructura embrioldgica que forma una
evaginacién del peritoneo que acomparfia
al teste en su migracion. La parte mds
distal formard parte de las cubiertas tes-
ticulares (vaginal testicular) y la zona
media, entre el peritoneo y la vaginal
testicular debe obliterarse totalmente
al completarse la migracién testicular,
dando lugar a un remanente fibroso.
Al no completarse el proceso normal
de alojamiento del teste en escroto, no
suele producirse un cierre del CPV, de
manera que la mayoria de testes criptor-
quidicos presentardn una persistencia del
CPV (también llamada “hernia acompa-
fiante”, generalmente sin manifestacién
clinica) que se repara quirtrgicamente
en el momento de la orquidopexia.

Diagnéstico
Exploracion fisica

El diagnéstico de la criptorquidia se
basa en la exploracion fisica. Las pruebas
de imagen no aportan datos relevantes de
cara al manejo.

El diagnéstico de la criptorquidia es
eminentemente clinico y la exploracién
concluyente serd la palpacién meticulosa
de la regién inguino-escrotal. La ins-
peccidn inicial orienta en datos, como la
hipoplasia escrotal (tipico de criptorqui-
dia) o hipertrofia del teste contralateral,
frecuente en los testes tnicos. En caso de
anomalfas en la inspeccién genital (trans-
posicién peno-escrotal, hipospadias,
micropene), serd necesaria valoracién

por endocrinologia, pruebas hormonales
y cariotipo. Los hallazgos en la palpacién
serdn determinantes en catalogar un teste
como: normal o criptorquidico, asi como
indicar la via de abordaje del teste (ingui-
notomia o laparoscopia).

La exploracién debe hacerse, en con-
diciones ideales: con el paciente relajado,
en una sala con temperatura adecuada
y con paciencia y detenimiento. Merece
la pena dedicar tiempo a esta explora-
cién que serd decisiva en el diagndstico
y manejo. La exploracién tradicional
se realiza con el paciente en dectbito
supino y en cuclillas.

Una exploracién detallada de la zona
nos ofrecerd informacién de la presencia
del teste, su tamafio (normal, hipotrs-
fico, atréfico), asi como de los elemen-
tos del cordén espermitico. Explorando
al paciente desde su derecha, la mano
izquierda debe localizar y fijar el cor-
dén espermitico a nivel de la rama del
pubis (canal inguinal) y con la mano
derecha, palparemos cuidadosamente
desde la espina ilfaca a lo largo del canal
inguinal hacia el escroto, desplazando
suavemente las estructuras subcutdneas
hasta localizar el testiculo. Una vez
localizado, intentaremos descender el
teste hacia el escroto y observar si per-
manece en la bolsa. El teste, en la edad
pedidtrica, no tiene por qué permanecer
todo el tiempo en la bolsa escrotal. Es
importante enfatizar que el teste infan-
til es un 6rgano pequefio que puede ser
expulsado de la bolsa tras la contrac-
cién vigorosa del musculo cremister,
en pacientes con reflejo cremastérico
facilmente reproducible. Un teste que
es palpable fuera del escroto, pero en la
manipulacién desciende a la bolsa sin
tensién y permanece alli mientras no se
active el reflejo cremastérico, se consi-
dera un testiculo normal en nifios, que
no precisa mas seguimiento que las revi-
siones protocolizadas del nifio sano por
su pediatra de Atencién Primaria>).

Sin embargo, si el testiculo no puede
ser descendido hasta la bolsa o bien
cuando alcanza la bolsa inmediatamente
reasciende, estamos ante un testiculo
mal descendido o criptorquidico que
precisard tratamiento quirdrgico.

En caso de que no palpemos testiculo
a nivel inguino-escrotal (20% de las
criptorquidias), podemos encontrarnos
ante dos situaciones: ausencia congénita
del teste o teste maldescendido intraab-



dominal. Para discriminar entre estas
situaciones, es imprescindible practicar
una exploracién laparoscépica que serd
diagndstica y eventualmente terapéutica
en el mismo acto quirtirgico().

La palpacién inguinal en pacientes
obesos puede ser muy compleja. La
primera maniobra previa a cualquier
abordaje quirdrgico en quiréfano es la
palpacién bajo anestesia. Hasta un 18%
de testes no palpables en la consulta se
hacen palpables bajo anestesia general®.

Pruebas de imagen

La ecografia o la RMN carecen de
utilidad en el manejo de la criptorqui-
dia®:24). La ecografia para el diagnds-
tico de criptorquidia ofrece una sensi-
bilidad del 45% y una especificidad del
78%. En el caso del teste palpable, no
van a ofrecer mds informacién que la
palpacién detallada y, en el caso del teste
no palpable, no poseen una sensibilidad
suficiente para discriminar un pequefio
teste (sensibilidad muy escasa para
estructuras de partes blandas menores
de 1 cm) en el interior de la cavidad
abdominal. La RMN es una explora-
cién que precisa sedacién en nifios y,
en caso de ser negativa (no se evidencia
teste), no exime de realizar una lapa-
roscopia. En resumen, un resultado
negativo en las pruebas de imagen, no
es diagndstico de ausencia de testiculo.

Pruebas endocrinolégicas

En general, no estin indicados test
hormonales en el manejo de la crip-
torquidia unilateral. Sin embargo, en
los casos de criptorquidia bilateral, es
imprescindible una valoracién por endo-
crinologia pedidtrica. Una situacién
peculiar es la criptorquidia bilateral no
palpable. En esta situacién, el diagnés-
tico diferencial se establece entre: teste
intraabdominal bilateral, anorquia, sin-
drome de insensibilidad a andrégenos
o anomalia cromosémica. Sila FSH y
LH basales estin elevadas en un nifio
menor de 9 afios, debemos sospechar
anorquia. En caso de FSH y LH nor-
males, se puede realizar la prueba de
estimulacién de B-hCG: si se produce
una elevacién de testosterona, indica
que existe tejido testicular funcionante
y es obligatoria una exploracién laparos-
copica. Sin embargo, aun cuando no hay
una elevacion adecuada de la testoste-
rona, podemos encontrarnos ante testes
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Figura 1. Orquidopexia por via inguinal.

no funcionantes intraabdominales y es
preciso igualmente explorar la cavidad
abdominal para descartar la presencia
de restos testiculares. El test de esti-
mulacién de B-hCG no distingue entre
teste normal no palpable o remanentes
testiculares atréficos funcionantes. En
definitiva, con independencia de los
resultados en las pruebas hormonales,
en las criptorquidias no palpables serd
precisa una laparoscopia, Gnico procedi-
miento considerado vdlido en la actuali-
dad, para descartar la presencia de tejido
testicular, normal, atréfico, funcionante
o no en la cavidad abdominal(3),

Manejo
Calendario quirdrgico

La correccién quirtrgica de la criptor-
quidia debe realizarse entre los 12 y los
18 meses.

Se recomienda realizar la orquido-
pexia entre los 12-18 meses (European
Society of Pediatric Urology), ya que
la posibilidad de descenso espontineo a
partir de los 12 meses es infima(®45). La
orquidopexia precoz: reduce el riesgo de
torsion testicular, facilita la exploracién
testicular, mejora la funcién endocrino-
l6gica del testiculo, disminuye el riesgo
de malignizacidn y confiere un aspecto
normal al escroto.

Tratamiento hormonal
El tratamiento hormonal no puede
sustituir al tratamiento quirtrgico en la

criptorquidia®-?). Estudios recientes han
valorado la administracién de LHRH
y hormona liberadora de gonadotropi-
nas como tratamiento coadyuvante a
la orquidopexia para mejorar la ferti-

lidad7®).

Abordaje quirurgico y técnicas
(Algoritmo 1 al final de articulo)

Teste palpable

Para el teste palpable en canal ingui-
nal, el abordaje estindar es la inguinoto-
mia, para realizar la liberacién del teste
a estructuras circundantes y la diseccién
del cordén espermatico. A continuacién,
a través de una incisién escrotal, se crea
una neobolsa escrotal subdartros, donde
se fijard el testiculo. La técnica de Bian-
chi aborda estos testes por una incisién a
nivel de la raiz escrotal (Fig. 1).

Teste no palpable

En el teste no palpable se realizard
una laparoscopia®29). De esta manera,
se puede establecer un diagnéstico cer-
tero. Podemos encontrarnos antes diver-
sas situaciones, a saber:

* Ausencia del teste: en la cavidad
abdominal no se encuentra teste,
generalmente se visualizan las
estructuras del cordén formadas que
se afilan hasta desaparecer (vanis-
hing testis). Se apunta a una posi-
ble etiologia isquémica (accidente
vascular prenatal) para este cuadro
clinico (13,79,
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* Teste atrdfico intraabdominal:
cuando el aspecto macroscépico del
testiculo intraabdominal es mani-
fiestamente anémalo (atréfico), se
recomienda la extirpacién, ya que
el pronéstico del 6rgano, en caso de
lograr la pexia, es muy pobre y no
se debe dejar alojado en el abdomen,
por el riesgo de malignizacién, donde
ademds, no serd accesible a la palpa-
ci6n para el cribado precoz de masas
testiculares.

o Teste intraabdominal de aspecto
viable: se iniciardn las maniobras
para el descenso y pexia del mismo
en la bolsa escrotal. La técnica més
extendida de orquidopexia laparos-
copica es la técnica de Mininberg en
un tiempo, que fija el teste al escroto
en un solo acto quirdrgico. A veces,
la tensién sobre los vasos sangui-
neos tras la orquidopexia puede
causar compromiso vascular en el
teste y condicionar atrofia a medio
plazo. Para los casos de testes situa-
dos muy altos o con pediculos muy
cortos (no susceptibles de orquido-
pexia laparoscépica en un tiempo),
se emplea la técnica en dos tiempos
de Fowler-Stephens. Se basa en la
existencia de un triple aporte san-
guineo del teste (vasos espermaticos,
arteria deferencial y aferencias del
gubernaculum) y secciona los vasos
espermdticos en el primer tiempo.
Al cabo de unas semanas, se realiza
el segundo tiempo con una lapa-
roscopia que permite valorar si el
teste sigue viable tras la seccién y
ya mas libre de fijaciones, se puede
descender en este segundo tiempo a
€scroto.

Pronéstico

Fertilidad

El prondstico de fertilidad en pacientes
con criptorquidia unilateral, es comparable
a la poblacion general.

El teste no descendido, asi como el
6érgano contralateral de un paciente con
criptorquidia es histolégicamente anor-
mal, segin estudios realizados en biop-
sias testiculares tomadas en el momento
de la orquidopexia4). Desde el punto
de vista clinico, el seminograma de los
pacientes con historia de maldescenso
testicular muestra parimetros sub6pti-
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mos. Sin embargo, y a pesar de estos
hallazgos, la tasa de infertilidad de los
pacientes con antecedente de criptor-
quidia unilateral es comparable a la
poblacién general (10%), sin embargo,
cuando la criptorquidia es bilateral, la
tasa de infertilidad es superior.

La infertilidad aumenta cuanto
mis alta es la localizacién del teste: los
pacientes con teste intracanalicular o
intraabdominal tienen mayores tasas de
infertilidad que los pacientes con testes
inguinales.

Los estudios referentes a fertilidad
en pacientes pedidtricos son dificiles
y exigen tiempos de observacién muy
prolongados, lo cual dificulta la homo-
geneidad del tratamiento y comparabi-
lidad de las muestras. Recientemente,
han comenzado ensayos clinicos con
terapia coadyuvante con LHRH tras
orquidopexia, que parecen mejorar la
tasa de fertilidad. Un estudio similar
muestra mejoria de la fertilidad en
pacientes tratados precozmente con
hormona liberadora de gonadotropinas
previa a orquidopexia2.7).

Riesgo de malignizacion

El riesgo de malignizacion en la crip-
torquidia depende de la localizacion origi-
nal del testiculo y de la edad de la correc-
cion quirdrgica.

La criptorquidia incrementa el riesgo
de presentar un tumor testicular en la
edad adulta, en una proporcién poco
clara hasta el momento (se han apun-
tado datos desde 2 a 8 veces mas que la
poblacién general). El riesgo de malig-
nizacién varia en funcién de la locali-
zacién original del teste criptorquidico;
asi, es del 1% para testes inguinales y del
5% para intraabdominales. Otro factor
que incide en el riesgo de malignizacién
es el momento de la correccién quirdr-
gica, de manera que las criptoquidias
corregidas después de los 13 afios pre-
sentan el doble de riesgo de maligni-
zacién que las corregidas antes de esa
edad®.

El tipo de tumor mds frecuente en
testes que quedan retenidos (sin tratar)
en el abdomen es el seminoma (74%);
sin embargo, en los tumores aparecidos
sobre testes criptorquidicos adecuada-
mente tratados mediante orquidopexia,
independientemente de su localizacién
original, son predominantemente tumo-

res de células germinales no seminoma-
tosos (63%).

Existen dos teorias para explicar el
incremento del riesgo de tumores en
testes criptorquidicos: la primera se
basa en el potencial carcinégeno del
ambiente en que se encuentra un teste
no descendido. La otra teoria atribuye el
riesgo de malignizacién a una disgene-
sia testicular, postulando que existe una
etiologia hormonal o disgenética, que
favorece simultdneamente la criptorqui-
dia y el tumor testicular. En pacientes
con criptorquidia, el 20% de los tumo-
res aparecen en el teste contralateral
normodescendido; es decir, el teste
normodescendido en un paciente con
criptorquidia unilateral presenta igual-
mente un importante riesgo relativo de
malignizacion®:47),

Aspectos cosméticos y psico-sociales

En el caso de ausencia congénita de
testiculo o necesidad de orquidectomia
por atrofia, se ofrece al paciente y a la
familia la posibilidad de la colocacién
de una prétesis testicular que restituya
el aspecto anatémico normal del escroto.
En general, suele implantarse una pré-
tesis de tamafio pequefio en la primera
infancia, para minimizar la hipoplasia
escrotal. Esta se recambiaria en torno
a la pubertad, por una de tamafio mas
acorde con el teste adulto.

Varicocele
Concepto

El varicocele es muy frecuente: hasta
el 15% de los varones adolescentes lo
presentan.

El varicocele implica una dilatacién
y tortuosidad anormal de las venas del
plexo pampiniforme del cordén esper-
matico a nivel del escroto, que es el plexo
venoso responsable del drenaje sangui-
neo de las venas: testicular, pudenda y
cremastérica. La gran mayoria (85-95%)
aparecen en el hemiescroto izquierdo, ya
que la anatomia del drenaje de la vena
espermdtica en la vena renal izquierda,
formando un dngulo de casi 90° con la
vena renal, obliga a un flujo venoso muy
vertical en contra de la gravedad. Sin
embargo, en el lado derecho, la vena
espermdtica drena en la vena cava infe-
rior en un dngulo mucho mds suave Se



desconoce la etiologia de este tipo de
varicoceles primarios e idiopaticos, pero
se cree que un mecanismo de incompe-
tencia valvular de las venas puede estar
implicado en la fisiopatologia0:1),

Es muy frecuente, aproximadamente,
el 15% de los adolescentes varones pre-
sentan varicocele. Sin embargo, solo el
10-15% de los varones con varicocele
presentan problemas de fertilidad(1-13),

Aunque si se ha relacionado el vari-
cocele con disminucién del volumen
testicular ipsilateral o con deterioro del
espermiograma, no hay evidencias del
efecto del varicocele sobre las tasas de
fertilidad o de paternidad.

Diagnéstico

El paciente con varicocele puede
estar asintomdtico o consultar por
molestias, pesadez o pinchazos a nivel
del escroto. La valoracién del varico-
cele debe comenzarse con el paciente
en bipedestacién. Si a la inspeccién se
hace visible un aumento de tamafio del
hemiescroto con masa de elementos tor-
tuosos paratesticulares, nos encontra-
mos ante un varicocele grado III (visi-
ble). Pediremos al paciente que realice
maniobra de Valsalva para evidenciar
varicoceles leves, solo palpables con
Valsalva (grado I). La exploracién con-
tinta en decibito supino. Esta manio-
bra ayuda a discriminar los varicoceles
idiopaticos o primarios que disminui-
rdn considerablemente de intensidad
en decubito, de aquellos secundarios a
obstruccién de la vena cava inferior, que
apenas se modifican con el cambio de
posicién.

Si el varicocele es derecho, persiste
en dectibito supino y se ha instaurado de
forma muy aguda, entonces habra que
descartar obstruccién (trombosis, masa
abdominal...) de la vena cava inferior
mediante ecografia Doppler abdominal.

En la palpacién, encontraremos una
masa blanda escrotal retrotesticular,
compuesta por miultiples elementos
tortuosos (venas dilatadas) que, clé-
sicamente, se describe con aspecto de
“bolsa de gusanos”.

Es importante valorar el tamafio tes-
ticular con el orquidémetro o mediante
ecografia11,13,14),

El diagnéstico diferencial se esta-
blece con las masas escrotales indoloras,
tales como: tumores testiculares, hidro-
celes, quistes de epididimo, etc.
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Tabla I. Grados de varicocele

Grados de varicocele

Grado O (subclinico)

Detectado en ecografia. Imperceptible en la exploracién

Grado | Palpable solo en Valsalva
Grado Il Palpable en bipedestacion
Grado Il Visible a través de la piel escrotal

Clasificacion (Tabla I)

El grado de varicocele no presenta
correlacion con la infertilidad en estudios
en adultos.

Existen varias clasificaciones, radio-
légicas y clinicas. Resefiamos aqui la
clasificacion clinica més extendida y
aceptada por la European Society for
Pacediatric Urology. Hablaremos de
varicocele subclinico o grado 0 cuando
se trata de un varicocele detectado
en una exploracién ecogrifica, pero
imperceptible en la exploracién fisica.
El grado I serd un varicocele palpable
exclusivamente en Valsalva, el grado 11
es palpable sin maniobra de Valsalva
en bipedestacién y el grado III es un
varicocele evidente a la inspeccién, esto
es, visible a través de la piel escrotal
(Tabla I).

El grado de varicocele no guarda
correlacién con infertilidad o anoma-
lias en el espermiograma en adultos. Los
estudios realizados en adolescente, rela-
cionando grado de varicocele y tamafio
testicular, han tenido resultados discre-
pantes.

Manejo y tratamiento

El tratamiento del varicocele se reserva
para casos sintomaticos o con atrofia testi-
cular ipsilateral.

Indicacién quirtrgica

No existen pautas definidas y esta-
blecidas para el tratamiento del varico-
cele en la infancia. Las indicaciones de
tratamiento activo (embolizacién, ciru-
gia abierta por via inguinal o técnicas
laparoscépicas) son controvertidas y no
hay evidencia de qué grupo de pacien-
tes se beneficiarian de una correccién
del varicocele. En la actualidad, se res-
tringe el tratamiento quirtdrgico para
aquellos varicoceles que sean sintomad-

ticos (pesadez, dolor), bilaterales o que
condicione hipotrofia del teste afecto
(diferencia de volumen mayor del 20% o
2 mL entre el teste afecto y el sano), asi
como alteraciones en el espermiograma
en adultos.

La gravedad del grado de varico-
cele no parece ser crucial en la decisién
terapéutica, aunque algunos autores
preconizan el tratamiento activo para
los casos de grado III, incluso asinto-
miticos. Igualmente, se han utilizado
pardmetros de flujo retrégrado valorado
con Doppler (>38 cm/s), como factores
predictivos de hipotrofia testicular,
pero, de nuevo, no existe evidencia de
que esto implique deterioro de la tasa de
fertilidad(14.15),

El retraso del crecimiento del teste
puede ser reversible con la correccién del
varicocele en el adolescente o incluso de
forma espontinea durante la pubertad
en varicoceles sin tratar (manejo con-
servador)(13-15),

Algunos estudios apuntan a que los
niveles de LH y FSH basales pueden ser
mds predictivos de disfuncién testicular
que el volumen del teste, lo que sugiere
la idea de valorar los niveles hormonales
antes de tomar una decisién quirtrgica,
pero no existen guias clinicas detalladas
al respecto.

Los estudios para evaluar la fertili-
dad y paternidad en pacientes pedidtri-
cos son muy dificiles de disefiar y de
llevar a cabo, debido al prolongadisimo
tiempo de estudio requerido.

Los esfuerzos se centran ahora en
intentar identificar los factores que
caracterizan a los pacientes de riesgo
(pardmetros seminales, volumen testi-
cular, flujo retrégrado, niveles hormo-
nales...) para tratar precozmente a esos
pacientes sin incurrir en el sobretrata-
miento de un problema muy comin en
la adolescencia y que, en el 80% de los
varones, no acarrea problemas de ferti-
lidad ni sintomas(12.16),
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Opciones de tratamiento
Las opciones de tratamiento son
principalmente tres:
» Tratamiento endovascular con embo-
lizacién de las venas espermdticas.

+ Cirugia abierta por via inguinal o
subinguinal microquirtrgica.

* Técnicas laparoscépicas de ligadura
en bloque de plexo pampiniforme
suprainguinal (técnica de Palomo),
o bien técnicas con conservacién de
los linfaticos del plexo.

No existe evidencia de la superiori-
dad de una técnica sobre las otras en la
poblacién pedidtrica; si bien, en adul-
tos, la tasa de éxito y complicaciones son
mds favorables en el abordaje microqui-
rargico. Las complicaciones del trata-
miento del varicocele incluyen: recidiva
del varicocele (hasta 30%, dependiendo
de la técnica), hidrocele secundario a
seccion de drenaje linfético (hasta 17%)
o atrofia testicular(13,14,16),

Tumores testiculares

Concepto y epidemiologia

Los tumores testiculares primarios
son raros en los nifos, el 2% de todos los
tumores soélidos.

Como neoplasia escrotal, podemos
encontrar tumores testiculares (del
parénquima testicular y epididimo)
y paratesticulares, que no se originan
estrictamente en el testiculo, sino en las
cubiertas escrotales o el cordén esper-
mdtico. De los tumores paratesticulares
malignos, el rabdomiosarcoma es el mis
frecuente,17,18),

Entre las masas testiculares, pode-
mos diferenciar: tumores testiculares
metastdsicos (principalmente, leucemias
y linfomas) o primarios. Nos cefiiremos
a los tumores originados en la génada.

Los tumores testiculares son infre-
cuentes en nifios y suponen aproxima-
damente el 2% de todos los tumores
s6lidos en nifios. Aparece en 0,5 a 2
por cada 100.000 menores de 18 afios
y esta cifra ha permanecido estable en
contraposicién con el incremento de
incidencia constatado en la poblacién
adulta(18,19),

Existen dos picos de incidencia a lo
largo de la edad pedidtrica: el principal
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en lactantes en torno a 24 meses y otro
en la pubertad.

Los pacientes prepuberales cons-
tituyen un grupo con caracteristicas
epidemiolégicas, histolégicas y pro-
nésticas muy distintas a las del grupo
post-puberal y adulto. La proporcién
de tumores testiculares benignos en
nifios es muy superior a la encontrada
en los adultos. Esto hace que el manejo
de los tumores testiculares en pacientes
prepuberes difiera del recomendado en
adolescentes y adultos, y se preconice
de forma creciente la cirugia conserva-
dora en algunos casos. La diseminacién
linfética retroperitoneal es muy rara en
nifios(7),

La estirpe histolégica més frecuente
entre los tumores testiculares primarios
en la infancia es el teratoma prepuberal
(benigno), seguido del tumor del Saco
vitelino prepuberal. En recién nacidos
y lactantes menores de 6 meses, el tipo
histolégico mds frecuente es el tumor
de la granulosa(1%:20),

Los varones con anomalias como:
disgenesia gonadal, alteraciones del
desarrollo sexual, hipovirilizacién,
tumor testicular contralateral o antece-
dentes de cdncer testicular en familiares
de primer grado, tienen un riesgo incre-
mentado de tumores gonadales.

Clinica y diagnéstico

La forma de presentacién tipica del
tumor testicular es una masa testicular
indolora sin signos de flogosis escrotal.
Es frecuente que se registre un ante-
cedente de traumatismo que actia
como acontecimiento que favorece
el hallazgo del tumor. Excepcional-
mente, el tumor puede ocasionar una
torsién testicular y presentarse como
un escroto agudo.

En la exploracién fisica, encontrare-
mos una masa delimitada o bien el teste
globalmente aumentado de tamafio, con
una consistencia pétrea y transilumina-
cién concordante con masa sélida. Hasta
un 20% pueden asociar hidrocele ipsi-
lateral que puede dificultar la explora-
cién(17.19),

Los tumores con actividad hormo-
nal (células de Leydig) pueden producir
pubertad precoz o ginecomastia.

Entre los estudios complementarios
se solicitard: eco-doppler testicular y
analitica sanguinea con marcadores

tumorales (AFP y b-hCG).

* Ecografia: ofrece una sensibili-
dad cercana al 100%. Los tumores
benignos aparecerin como masas
bien definidas y poco vasculariza-
das. En general, las lesiones anecoi-
cas quisticas sugieren benignidad.
Estos hallazgos pueden ser ttiles
en el planteamiento de una cirugia
conservadora.

* Marcadores tumorales: son ttiles no
solo en el diagnéstico, sino también
para el seguimiento del tumor.

— La alfa-fetoproteina (AFP) es
una glucoproteina producida por:
el saco vitelino fetal, el higado y
el tracto gastrointestinal. Se en-
cuentra elevada en el 90% de los
casos de tumor del saco vitelino.
La vida media de la AFP es de
5,5 dias y los valores normales en
adulto (menores de 10 ng/mL) no
se alcanzan hasta los 10 meses de
edad. Sus niveles se normalizarian
al mes de la extirpacién completa
del tumor.

— B-hCG es una glucoproteina pro-
ducida por carcinomas embriona-
rios y teratomas mixtos. Su vida
media son 24 horas y normalmen-
te no se detecta en varones (valo-

res <5 UI/L).

+ TC/RMN: solo tras el diagnostico
anatomo-patolégico de tumor testi-
cular maligno de alto riesgo, estard
indicado realizar un TC o RMN
para estudio de enfermedad a dis-
tancia (estadiaje).

* No se debe realizar biopsia por pun-
cién de las masas testiculares, pues
se puede favorecer la diseminacién
tumoral.

Clasificacion (Tabla II)

El teratoma tipo pre-puberal es el tipo
histolégico mas comtin en pacientes pre-
puberes.

Se clasifican en 7 grupos, segin la
clasificacién anatomo-patoldgica de la
Organizacién Mundial de la Salud 2016
(Tabla II):

1. Tumores de células germinales deri-
vados de neoplasia de las células ger-

minales iz situ (NCGIS).

2. Tumores de células germinales no
relacionados con NCGIS.
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Tabla Il. Resumen de la clasificacion de los tumores testiculares segtin la OMS, 2016

Clasificacion de los tumores testiculares OMS 2016

1 Tumores de células a. Neoplasia no invasiva de células Neoplasia in situ de células germinales
germinales derivados de germinales Formas especificas de neoplasia intratubular
neoplasia de las células
germinales in situ b. Tumores de un tipo histolégico Gnico Seminoma
(NCGIS) (formas puras) Tumores no seminomatosos de células germinales

» Tumor del saco vitelino tipo post-puberal
» Carcinoma embrionario
» Tumores trofoblasticos:
o Teratoma tipo postuberal
o Coriocarcinoma, etc.
c. Tumores no seminomatosos de Tumor mixto de células germinales
células germinales de més de un tipo
histolégico
d. Tumores de células germinales de tipo
desconocido

2 Tumores de células a. Tumor espermatocitico
germinales no
relacionados con NCGIS b. Teratoma tipo prepuberal Quiste dermoide

Quiste epidermoide
Tumor neuro-endocrino bien diferenciado
c. Tumor del saco vitelino tipo prepuberal

3 Tumores de los cordones  a. Tumores puros Tumor de células de Leydig
sexuales /estroma Tumor de células de Sertoli
gonadal Tumor de células de la granulosa

 T. granulosa tipo juvenil
» T. granulosa tipo adulto
b. Tumores mixtos

4 Tumores que contienen — Gonadoblastoma
elementos de células
germinales y de los
cordones sexuales/
estroma gonadal

5  Tumores miscelédneos — Xantogranuloma juvenil

— Hemangioma
— Cistoadenoma seroso
— Cistoadenocarcinoma

6  Tumores hemato- — Linfoma difuso de células B

linfoides — Plasmocitoma
— Sarcoma mieloide
7 Tumores de los ductos y — Adenoma

la rete testis

— Adenocarcinoma

3. Tumores de los cordones sexuales-

estroma gonadal.

4. Tumores que contienen elementos de
células germinales y de los cordones
sexuales/estroma gonadal.

. Tumores misceldneos.

. Tumores hemato-linfoides.

. Tumores de los conductos y la rete
testis.

N O

La nueva clasificacién divide los
teratomas y los tumores del saco vitelino
en tipo prepuberal (mejor prondstico) y

tipo postpuberal. En nifios, existe un
claro predominio (75%) de tumores de
células germinales no relacionados con
NCGIS, principalmente el teratoma de
tipo prepuberal y el tumor de saco vite-
lino de tipo prepuberal. Los tumores
de origen estromal (tumor de células
de Sertoli, de Leydig de la granulosa
juvenil) son benignos en edad pedidtrica
y suponen el 15% de los casos.

Los tumores malignos se diseminan
por via linfitica y hematdgena. La dise-
minacién por via linfitica a los ganglios

retroperitoneales solo ocurre en el 4-6%.
Aparecen metdstasis por via hematd-
gena en el 9% de los nifios (frente al
60% de los adultos), el asiento mas fre-
cuente de estas es el pulmén(17:19,20),

A continuacién, detallamos las
caracteristicas de los tipos mds frecuen-
tes de tumor testicular pedidtrico.

Teratoma

El teratoma tipo pre-puberal es la
estirpe histoldgica mds frecuente en
tumores testiculares en edad pedii-
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trica. En niflos, suelen ser benignos,
aunque si aparecen en adultos, pueden
ser malignos.

Histolégicamente, se componen de 3
capas de tejido embrionario: ectodermo,
endodermo y mesodermo.

Puede presentar tejido bien diferen-
ciado como: cartilago, hueso, grasa,
etc., y un componente quistico. Eso
les confiere una apariencia ecografica
muy heterogénea con calcificaciones en
su interior.

Se diferencian dos subtipos: el pre-
puberal, que tiene un comportamiento
indolente y puede manejarse mediante
tumorectomia, preservando tejido tes-
ticular de la génada afecta; y el post-
puberal, que es mds agresivo y precisa
orquidectomia inguinal radical.

Si en el estudio histolégico de la
pieza se evidencian elementos inma-
duros o cambios puberales, deberd rea-
lizarse orquidectomia radical.

Tumor del saco vitelino
(yolk sac tumor)

También llamados tumores del seno
endodérmico. Aparecen principalmente
en los primeros 2 afios de vida. Se dife-
rencian igualmente en dos tipos: pre-
puberal y post-puberal. En nifios, tienen
un comportamiento bastante indolente,
metastatizan por via hematdgena (prin-
cipalmente al pulmoén) y las metastasis
a ganglios del retroperitoneo son muy
raras (<5%).

Tipicamente, presentan elevacién de
la alfa-fetoproteina.

Histolégicamente, se caracterizan
por presentar cuerpos de Schiller-
Duval.

Incluso en estadios avanzados, el
tumor responde bien a quimioterapia y
la supervivencia global se acerca al 99%.

Tumor de células de Leydig

Es uno de los mis frecuentes dentro
del grupo de células no germinales.

El pico de incidencia se sitta entre
los 5y los 9 afios.

La triada clinica caracteristica incluye:
masa testicular unilateral, pubertad pre-
coz y niveles elevados de 17-cetoeste-
roides.

Histolégicamente, se caracterizan
por un hallazgo patognoménico que son
los cristales de Reinke y se encuentran
en el 40% de los pacientes.
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Presentan un comportamiento
benigno y permiten cirugia conservadora.

Tumor de células de la granulosa

Es igualmente benigno y puede
manejarse mediante cirugia conserva-
dora.

Debemos sospechar este tumor en
neonatos con masa testicular, niveles
normales de AFP y hallazgos ecogri-
ficos de masa compleja, multiseptada
con partes quisticas.

Tumor de células de Sertoli

Muy raro. Aunque no tienen tanta
actividad hormonal como los tumores
de células de Leydig, algunos pacien-
tes pueden presentar ginecomastia. En
menores de 5 afios, suelen tener un com-
portamiento benigno y permiten cirugia
conservadora. Sin embargo, en mayores
de 5 afios, es preciso estadiaje y valora-
ci6n de enfermedad a distancia, ya que
su comportamiento es mds virulento.

Gonadoblastoma

Generalmente relacionado con alte-
raciones intersexuales, aparecen sobre
génadas disgenéticas. Los pacientes
son tipicamente 46,XY fenotipicamente
mujeres (sindromes de feminizacién
testicular con testes intraabdominales,
que sufren virilizacién en la pubertad).
Hasta un tercio de los pacientes presen-
tan lesiones bilaterales. El componente
de células germinales implica un 10%
de riesgo de malignizacidn.

Los testes en localizacién escrotal
tienen menor tendencia a malignizar
y pueden ser sometidos a vigilancia y
palpacién con facilidad, lo que facilita
la deteccién precoz de tumores.

Seminoma

Es excepcional en nifios; pero, sin
embargo, es el tipo de tumor testicu-
lar mis frecuentemente encontrado en
adultos que han presentado criptorqui-
dia. Se trata con orquidectomia y radio-
terapia retroperitoneal.

Tratamiento

El tratamiento tradicional era la orqui-
dectomia, pero ante el comportamiento
benigno de la mayoria de tumores testicula-
res pediatricos, se tiende a un tratamiento
conservador de la gonada en situaciones
concretas.

Cirugia

Tradicionalmente, el tratamiento
estindar para los tumores testiculares
ha sido la orquidectomia radical por
abordaje inguinal con clampaje precoz
del cordén espermitico®-23). En los ulti-
mos afios, a la vista del comportamiento
benigno de los tumores testiculares en
nifios, se estd preconizando la cirugia
conservadora (tumorectomia) en algu-
nos casos seleccionados. Los criterios
para considerar una cirugia conser-
vadora incluyen: el tamafio del tumor
(menor de 2 cm) y la negatividad de los
marcadores tumorales. Algunos grupos
plantean realizar una biopsia intraope-
ratoria y, en funcién del resultado, pasar
en el mismo acto quirdrgico a realizar
tumorectomia, si se informa como
tumor benigno o bien orquidectomia,
si el resultado fuera de malignidad(@1-24)

(Fig. 2).

Quimioterapia

Todos los pacientes diagnosticados
de tumor testicular deben ser valo-
rados por una unidad de Oncologia
Pediatrica. En funcién del resultado

Figura 2. Tumor testicular: orquidectomia por
teratoma de tipo prepuberal de 5 cm.



anatomopatoldgico del tumor, se hard
necesario estudio de extensién y qui-
mioterapia postoperatoria; por ejemplo,
en tumores mixtos con componente de:
coriocarcinoma, carcinoma embrionario
0 en seminomas.

Pronéstico

El pronéstico del tumor testicular pri-
mario en edad prepuberal es muy bueno.

El pronéstico global del tumor testi-
cular prepuberal es muy bueno, con una
supervivencia a los 5 afios que se acerca
al 9994(17,18,24).

Factores de riesgo para tumor
testicular

* Criptorquidia: la criptorquidia
implica un riesgo aumentado de
tumor testicular. La correccién qui-
rargica de la criptorquidia no anula
el riesgo de presentar un tumor tes-
ticular a lo largo de la vida, pero lo
disminuye y, ademds, facilita en alto
grado la posibilidad de autoexplora-
cién y de deteccién precoz de una
masa que aparece sobre el testiculo
ya situado a nivel escrotal(,418,20),

* Disgenesia gonadal, hipovirilizacion.

* Microlitiasis testicular: las calci-

ficaciones o microlitiasis testicular
pueden ser: focales, multifocales o
difusas (>5 microlitiasis), igualmente
pueden presentarse uni o bilaterale-
mente.
Recientemente, se ha descrito una
relacion entre microlitiasis testicular
y tumores testiculares (concomitante
en 15-46% de los pacientes), pero se
encuentran incidentalmente también
en el 5% de los varones sanos jéve-
nes. El riesgo de desarrollar cincer
en nifios con microlitiasis testicu-
lar no est4 bien estudiado hasta el
momento, pero parece que existen
pacientes con bajo riesgo y alto riesgo
de desarrollar tumor testicular. Los
pacientes con microlitiasis que, ade-
mds, presentan: historia de criptor-
quidia, teste atréfico o distréfico,
anomalias cromosémicas conocidas
y tumor testicular contralateral,
podrian presentar riesgo aumentado
de cincer testicular y necesitan auto-
evaluacién periédica y exploracién
escrotal y ecografias periédicas(25).
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Tabla Ill. Diagnéstico diferencial del aumento de tamaiio escrotal indoloro

Diagnéstico diferencial de masa escrotal indolora

Diagnostico Transiluminacion Palpacion

Varicocele Opaca “Saco de gusanos” retrotesticular

Tumor testicular Opaca Masa pétrea

Hidrocele Transllcida Blando, bolsa de liquido en torno
al teste

Quiste funicular Translicida Discretamente tensa

(hidrocele del corddn)
Quiste de epididimo Transllcida Quiste pequefio, bien definido

Quistes epididimarios
Concepto y epidemiologia

Los quistes epidimarios son benignos y
aparecen principalmente en mayores de 10
afnos. Se recomienda tratamiento conser-
vador y seguimiento con ecografias, salvo
que produzcan dolor o crezcan por encima
de los 10 mm de diametro.

Son dilataciones quisticas del epidi-
dimo, cuyo tamafio suele oscilar entre
2y 20 mm. Los quistes de epididimo
son poco frecuentes en la infancia y
la mayoria de casos se diagnostican a
partir de los 10 afios. Son lesiones con-
génitas, pero suelen hacerse evidentes
en torno a la adolescencia, posiblemente
en relacién con el comienzo de estimulo
hormonal. Aparecen en cualquier zona
del epididimo, con cierta preferencia
por la cabeza. Pueden ser multiples y

bilaterales (20% de los casos, aproxima-
damente)(26,27),

Clinica y manejo
Aproximadamente, la mitad de
ellos son asintomdticos y se encuentran
como hallazgo casual en una ecogra-
fia escrotal solicitada por otra causa.
Si dan sintomas, estos pueden ser
dolor o pesadez escrotal. Otras veces,
el paciente consulta porque se ha pal-
pado una masa en la zona superior de la
bolsa escrotal (masa indolora). Excep-
cionalmente, pueden presentarse como
un cuadro de escroto agudo, debido a
sangrado o torsién del quiste. En la
exploracién, encontraremos una masa
de consistencia media (no indurada)
en la zona superior de la bolsa, sobre

y localizado

el testiculo, a nivel del epididimo, no
dolorosa. La confirmacién diagnés-
tica se hard mediante ecografia, que
evidenciard una masa anecoica con
refuerzo posterior, dependiente del
epididimo(26.28),

El diagnéstico diferencial debe esta-
blecerse con patologia benigna como
hidrocele (liquido alrededor del teste)
o espermatocele. El espermatocele
nunca aparece antes de la pubertad y
asienta exclusivamente en la cabeza del
epididimo, y su contenido es un liquido
espeso que contiene espermatozoides y,
en el caso del quiste epididimario, su
contenido es un liquido seroso claro.
Se ha postulado que el espermatocele
representa la forma del adulto del quiste

de epididimo(728) (Tabla III).

Manejo

Se trata de lesiones benignas cuya
tasa de complicacién es muy baja. En su
evolucién, pueden disminuir de tamafio
o incluso regresar por completo. No
existe consenso acerca del manejo ade-
cuado. En lesiones pequeiias, se suele
recomendar tratamiento conservador
con seguimiento ecogréfico, ya que
generalmente no presentan grandes
cambios de tamafio y la probabilidad
de complicaciones es minima. En lesio-
nes mayores de 10 mm de didmetro
que ocasionen sintomas y no tienden
a regresar en el seguimiento o bien
crecen, se recomienda quistectomia
quirtrgica. El tratamiento mediante
aspiracién del quiste con esclerotera-
pia se ha utilizado en adultos, pero no
se ha estudiado su aplicacién en edad
pediatrical27-29),
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Hidrocele

Concepto

El hidrocele es un acimulo de liquido

alrededor del testiculo. Es indoloro y no

origina lesion para el testiculo.

El hidrocele es una coleccién de

liquido alrededor del testiculo, conte-
nida entre las capas visceral y parie-
tal de la vaginal testicular, o bien en
algtin punto del cordén espermitico
en el interior del conducto peritoneo-
vaginal (CPV). E1 CPV es una evagi-
nacién del peritoneo que estd intima-
mente relacionada con el proceso de
migracién testicular. El teste se forma
en el retroperitoneo y debe migrar
hasta situarse en la bolsa escrotal. En
ese trayecto, se acompafia de esta pro-
yeccién de peritoneo de forma tubular,

el CPV,30),

Una vez que el teste alcanza su

posicién definitiva en la bolsa, la parte
mis distal del CPV formara la vaginal
testicular y el resto de la estructura,
desde orificio inguinal profundo hasta
entrada del escroto, debe obliterarse por
completo. Si una cantidad variable de
liquido peritoneal queda atrapada en la
vaginal una vez cerrado el CPV, puede
dar lugar a un hidrocele no comuni-
cante. Por otro lado, si el CPV no se
ocluye y se fibrosa adecuadamente,
persistird una comunicacién anormal
entre el peritoneo y el escroto, a través
de la cual podria introducirse liquido
peritoneal, dando lugar a un hidrocele
comunicante, o bien visceras abdomina-
les, dando lugar a una hernia inguinal
indirecta.

Clasificacion

Los hidroceles se clasifican en comu-

nicantes y no comunicantes.

Los comunicantes son debidos a
un fallo en el cierre embriolégico
del CPV. Se desconoce el momento
exacto del cierre del CPV, pero se
cree que este ocurre también a lo
largo del primer afio de vida. Se ha
visto que hasta el 40-60% de neona-
tos pueden tener el CPV permeable
y, en hallazgos en autopsia de adul-
tos, se encuentra en solo el 5% de los
casos. Su tratamiento serd quirdrgico
a partir de los 2 afios de edad. Se
trata del mismo fallo embriolégico
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Hidrocele
comunicante

Hidrocele no
comunicante

Normal

que da origen a la hernia inguinal
indirecta del nifio, de la que solo
difiere en el calibre de la comunica-
cién (si la comunicacién es amplia,
dard sintomas como hernia, con paso
de asas de intestino o epiplon; si la
comunicacién es estrecha, solo per-
mitird el paso de liquido peritoneal y
originard un hidrocele comunicante).
Es congénito, pero puede ponerse de
manifiesto en cualquier momento sin
causa subyacente, o bien de forma
secundaria a cualquier proceso que
incremente la presién intraabdominal
o la presencia de liquido peritoneal
(peritonitis, colocacién de vilvula
de derivacién ventriculo-peritoneal,
ascitis...) 8D,

Los no comunicantes no tienen
comunicacién con el peritoneo y
son muy frecuentes en neonatos y
autolimitados en los primeros 2 afios
de vida. En este caso, el liquido que
rodea el teste ha quedado atrapado
en la vaginal tras la obliteracién del
CPV en el proceso de la migracién
testicular. Fuera de los dos prime-
ros afios de vida, los hidroceles no
comunicantes pueden ser: idiopati-
cos (adolescente, por un desequilibrio
entre la produccién de liquido y la
capacidad reabsortiva de la vaginal
escrotal) o secundarios a torsién tes-
ticular, torsién de apéndice testicular,
orquido-epididimitis, traumatismo o
tumor testicular.

Formas de presentacion y
diagnéstico

El quiste funicular o hidrocele del
cordén es una forma de hidrocele que se
presenta como masa redondeada de con-
sistencia firme en alguin punto del recorrido
del cordén espermatico.

Hidrocele
funicular

Hernia
inguino-escrotal

Hernia
inguinal

Figura 3. Esquema de patologia de fallo de obliteracién del conducto peritoneo-vaginal
(CPV). Leyenda: T: testiculo. Punteado: liquido peritoneal. Rayado: contenido abdominal.

Tipicamente, se presentan como un

aumento de tamafio de un hemiescroto
o del escroto y la regién inguinal, asin-
tomdtico, totalmente indoloro y que
puede conferir una tonalidad violdcea al
escroto(30:3233), Puede aparecer de forma
bilateral. La transiluminacién serd tipi-
camente traslicida. Existen diferentes
tipos de hidrocele que presentan carac-
teristicas clinicas y evolutivas diferentes
que pasamos a detallar (Fig. 3):

Hidrocele no comunicante: se pre-
senta de forma estable y constante
(no oscilante), con una tendencia
progresiva a la disminucién en los
primeros meses de vida. Cuando
aparece en adolescentes (hidrocele
no comunicante tipo del adulto) no
tiende a desaparecer. En la explora-
ci6én, podemos encontrar un aumento
de volumen escrotal de consistencia
blanda que rodea el teste e incluso
impide la palpacién de la génada, al
estar rodeada de una gran cantidad

de liquido.

Hidrocele comunicante: se mani-
fiesta de manera caracteristica con
un patrén oscilante, de forma que
el aumento de tamafio del hemies-
croto se hace patente principalmente
al final del dia, tras la actividad fisica
intensa, o se incrementa en el con-
texto de infecciones viricas, mientras
que desaparece o mejora con el deci-
bito y tras el descanso nocturno.

Hidrocele o quiste funicular o quiste
del cordon: es un acimulo de liquido
en una zona concreta del CPV en un
tramo de su trayecto desde el orificio
inguinal profundo hasta la vaginal
escrotal, debido a una obliteracién
incompleta del mismo. Por lo tanto,
se trata de un tipo concreto (una
presentacién clinica peculiar) del



hidrocele comunicante. En este caso,
el hidrocele se manifiesta como un
quiste de liquido, bien a nivel ingui-
nal (donde puede confundirse con
hernia inguinal), o bien a nivel escro-
tal (sobre el teste), con consistencia
mas firme, debido a la existencia de
una obliteracion parcial que confina
el liquido a una zona concreta del
CPV en vez del relleno de la vaginal
escrotal. En este caso, la consistencia
mds tensa e incluso la localizacién
inguino-escrotal del hidrocele puede
hacer dudar en el diagnéstico dife-
rencial con hernia inguinal indirecta,
en ese caso, la clinica (el hidrocele es
asintomadtica y la hernia incarcerada
suele ocasionar dolor) y la ecografia
pueden ser de utilidad para el diag-

ndstico.

El diagnéstico es clinico, mediante
la anamnesis (para describir las carac-
teristicas paradigmdticas del hidrocele
comunicante) y la exploracién fisica.
En caso de un hidrocele que parece
no comunicante en un nifio mayor de
2 afios, puede estar indicada la reali-
zacién de una ecografia para descartar
patologia subyacente (tumor).

Manejo

El manejo del hidrocele sera conserva-
dor hasta los dos afios. Los hidroceles que
persistan mas alla de esa edad seran comu-
nicantes y precisan cirugia para ligadura
del conducto peritoneo-vaginal persistente.

El hidrocele en el recién nacido y
durante los primeros 18-24 meses de
vida, se trata de manera conservadora,
puesto que no origina sintomas y no
supone un riesgo de complicaciones. El
grueso de los hidroceles que aparecen
en neonatos serdn no comunicantes y
autolimitados, tienden a desaparecer
en los primeros dos afios de vida. Si
persiste mds alld de esta edad, estare-
mos ante un hidrocele comunicante.
El hidrocele comunicante precisa tra-
tamiento quirdrgico electivo mediante
inguinotomia para seccién del CPV
persistente y fenestracién concomi-
tante de las cubiertas testiculares. Los
hidroceles secundarios a infecciones,
traumatismos o tumores (reactivos)
generalmente se resolverdn espontinea-
mente, cuando se solvente la patologia
primaria3033),
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Caso clinico

Varén de 3 afios de edad que acude a consulta por la aparicién de una tumoracion escrotal derecha hace 1 mes. La madre
refiere que ha notado que la tumoracién algunos dias presenta un volumen menor que otros. Es un nifio sano, nacido a
término y sin antecedentes de interés salvo otitis medias de repeticion. No refiere: dolor inguino-escrotal, vomitos, cojera o
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Algoritmo. Manejo quirtrgico de la criptorquidia

Criptorquidia: MANEJO

BILATERAL:
valoracion por
Endocrinologia

Teste
PALPABLE

Teste NO
PALPABLE

¢ ¢ LAPAROSCOPIA
Baja a bolsa NO baja / I
y permanece: NO permanece: ¢ *
NORMAL ORQUIDOPEXIA
ANORQUIA TESTE
INTRAABDOMINAL
[
ATROFICO: VIABLE:
Exéresis Orquidopexia
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Q 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
tnico 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”.

Criptorquidia y patologia
testiculo-escrotal en la
edad pedidtrica

1. LaEDAD idé6nea parala correc-
ci6n quirdrgica de la criptorquidia
es:

Al nacimiento.

Antes de los 6 meses de vida.

Entre los 12 y 18 meses de vida.

No antes de la adolescencia.

S A

Si el teste es palpable no es pre-
ciso operarlo.

2. El tumor testicular mds FRE-
CUENTE en adultos con crip-

torquidia no tratada es:

a. Teratoma de tipo post-puberal.
b. Seminoma.

c. Tumor de células de Leydig.

d

. Tumor de células de la granu-
losa.

e. Cistoadenocarcinoma.

3. Alrespecto del hidrocele, ¢cudl de
estas afirmaciones es CIERTA?

a. El hidrocele neonatal precisa
tratamiento quirdrgico prefe-
rente.

b. Generalmente, no es preciso
solicitar ninguna prueba com-
plementaria.

c. El hidrocele no comunicante

presenta un patrén tipicamente
oscilante.

d. Al ser congénito, el hidrocele
comunicante debe manifestarse
siempre en las primeras sema-
nas de vida.

e. El hidrocele, tanto el comuni-
cante como el no comunicante,
suele ser muy sintomdtico y
afectar bastante la calidad de
vida del nifio.

. EITRATAMIENTO de eleccién

en un quiste de epididimo de 30

mm que ha aumentado de tama-

fio en el seguimiento ecogréfico y

origina dolor escrotal seria:

a. Seguimiento con ecografia.
Puncién y escleroterapia.

b

c. Biopsia quirdrgica.
d. Exéresis quirdrgica.
e

Observacién clinica.

Senale la afirmacién CORREC-

TA al respecto del varicocele:

a. Aparece indistintamente en
el hemiescroto derecho o
izquierdo.

b. Tiene un impacto grave sobre

la fertilidad.

c. Debe explorarse en: dectbito,
bipedestacién y con Valsalva.

d. Se recomienda tratamiento
en todos los casos a partir del
grado II.

e. Existe evidencia firme a favor
del tratamiento laparoscépico.

Caso clinico

6. Enel caso clinico planteado, ¢cudl

seriala PRIMERA opcién diag-
néstica?
a. Tumor testicular.

b. Hidrocele funicular o quiste de
cordén.

c. Varicocele.
d. Hernia inguinal indirecta.
Quiste epididimario.

¢Cudl de las siguientes entidades
NO entrarian en el diagnéstico di-
ferencial del caso clinico expuesto?

a. Epididimitis.

Hidrocele comunicante.

b

c. Tumor testicular.

d. Hidrocele no comunicante.
e

Quiste de epididimo.

. ¢Qué TRATAMIENTO se reco-

mendaria al paciente expuesto en
el caso clinico?

a. Tratamiento conservador.

b. Cirugia urgente para exéresis
del quiste.

c. Cirugia electiva para seccién
del conducto peritoneo-vaginal
persistente.

d. Controles periédicos con eco-
grafia.

e. Puncién y escleroterapia del
quiste.
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Escroto agudo

A.L. Luis Huertas*, S. Barrena Delfa™*

*Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Universitario Nifio Jests, Madrid.
**Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz, Madrid

REIED

El escroto agudo se define como el dolor testicular de
corto tiempo de evolucién, asociado habitualmente

a inflamacion de la zona escrotal. Sus causas mas
frecuentes son: la torsién de apéndices testiculares
(torsién de hidatide de Morgagni), la epididimitis/orquitis
y la torsion testicular.

El diagndstico es clinico, en la mayoria de las ocasiones,
y debe considerarse siempre la valoracién urgente, por

la posibilidad de que se trate de un cuadro de torsién
testicular, que precisa un tratamiento quirdrgico urgente.
En estos casos, la técnica quirlrgica consiste en la
detorsién manual del testiculo, seguido de su fijacién

a la bolsa escrotal (orquidopexia) o la extirpacion
(orquiectomia), si el testiculo se ha necrosado.

En los cuadros clinicos de torsién de hidatide

testicular y en las epididimitis/orquiepididimitis, esta
indicado el tratamiento médico con: reposo y farmacos
antiinflamatorios. En los casos de epididimitis,
asociados a infeccion urinaria o uretritis, se pautara

Abstract

Acute scrotum is defined as the development of
testicular pain within a short period of time, usually
with scrotal swelling signs. Testicular appendix
torsion, epididymitis-orchitis and testicular torsion,
are the three main causes of this entity, which in
most patients are diagnosed by history taking and
scrotal examination. Acute scrotum is considered a
medical emergency that requires an early diagnosis
in order to urgently treat the cases of testicular
torsion. In the latter, the surgical procedure
consists of testicular detorsion and orchidopexy,
provided confirmation of testicular viability. Should
testicular necrosis be observed in the surgical
exploration, orchiectomy is mandatory.

Medical treatment with rest and anti-inflammatory
drugs is the treatment of choice in cases of
testicular appendix torsion and epididymitis-
orchiepididymitis. In patients with epididymitis and
urine or urethral infection, antibiotic treatment is

también tratamiento antibiético.

also required.

Palabras clave: Escroto agudo; Torsion testicular; Epididimitis; Pediatrico.

Key words: Acute scrotum; Testicular torsion; Epididymitis; Children.

Concepto

1 escroto agudo es el cuadro cli-
E nico definido por dolor testicu-

lar de pocas horas de evolucién,
asociado habitualmente a signos infla-
matorios locales, como: tumefaccién,
eritema y/o aumento de la temperatura
escrotal. Se incluye también dentro de
este diagnéstico: e/ edema escrotal idio-
pdtico, caracterizado por tumefaccion
escrotal, asociado o no a dolor local de
poca intensidad.

El escroto agudo se considera un
cuadro clinico urgente, ya que requiere
un diagnéstico precoz que confirme o
descarte la existencia de torsidn testicu-
lar: una de las causas mds frecuentes de
escroto agudo, y que puede evolucionar
a dafio testicular irreversible y atrofia,
si no se trata precozmente.

Etiologia

La torsion de apéndices testiculares, la
epididimitis y la torsion de testiculo, supo-
nen mas del 80% de las causas de escroto
agudo. La edad de presentacion de la torsion
testicular es determinante en su etiopatoge-
nia, clasificandose en: torsion intravaginal,
tipica del adolescente, y torsion extravagi-
nal, presente en el periodo perinatal o en
nifos de corta edad.

Las causas mds frecuentes de escroto
agudo son: la torsién testicular, la epi-
didimitis y la torsién de apéndices tes-
ticulares, por orden de severidad, que
suponen aproximadamente el 85% de
los cuadros de escroto agudo(1:2). Otras
situaciones menos frecuentes son: trau-
matismos testiculares, hernia inguinal
incarcerada, vasculitis (parpura de

Pediatr Integral 2019; XXIIl (6): 283-291

Schonlein-Henoch) o cuadros clinicos
de orquitis viral.

Torsion testicular

La torsién de testiculo (T'T) se pro-
duce por la rotacién del cordén testicu-
lar sobre su eje longitudinal, provocando
una disminucién o ausencia de la vas-
cularizacién del testiculo. Su incidencia
es de 1/4.000 varones < de 25 afios, y
se ha descrito una mayor afectacién del
testiculo izquierdo. Es la tercera causa
mids frecuente de escroto agudo en la
poblacién pediatrica (15-20%)0).

En las primeras fases, se produce
congestién y tumefaccion testicular
por compresién venosa, que evoluciona
hacia isquemia del parénquima testicu-
lar y necrosis del mismo por obstruccién
arterial, en los casos mds avanzados. Los
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dos factores principales de riesgo del
dafio testicular son: el tiempo de evo-
lucién y el grado de torsién del cordén
espermdtico. La mayor probabilidad de
necrosis testicular se produce a partir de
las 8-10 horas de evolucién@.

Aunque la torsién de testiculo puede
aparecer a cualquier edad; epidemiolégi-
camente presenta dos picos de inciden-
cia: uno menos prevalente en el periodo
neonatal y otro mds frecuente a partir de
la pubertad: en torno al 65% entre los 12
y 18 afios de edad®3) Esta consideracién
es importante, ya que la edad va a ser
determinante en la etiopatogenia, loca-
lizacién y tipo de tratamiento en cada
caso@. En funcién de estos factores, la
torsion testicular se clasifica en:

* Torsion intravaginal: la més fre-

cuente. Se produce por una mala fija-
ci6n (polar y estrecha) del testiculo a
la tinica vaginal, lo que predispone
a una mayor movilidad del testiculo
y a su torsién sobre el eje del cordén
espermdtico en el interior de la tunica
vaginal (Fig. 1).
Una deformidad tipica de este tipo
de anomalias, estimada en el 12% de
los varones (bilateral en el 40% de los
casos), es el denominando “festiculo
en badajo’: en el que el testiculo estd
horizontalizado, suspendido por el
cordén testicular dentro de la vagi-
nal y mévil y, por lo tanto, con una
mayor predisposicién a la torsién.

* Torsion extravaginal: se produce
una rotacién del testiculo y la tinica
vaginal de forma conjunta sobre el
eje del cordén espermitico en la
regién inguinal (Fig. 1). Tiene lugar
de forma caracteristica, durante la
gestacién o en algiin momento tras
el nacimiento, antes de la fijacién
del testiculo al escroto a través del
gubernaculum.

Entidades clinicas

Torsién neonatal: se diagnostica
durante el primer mes tras el naci-
miento, y es de tipo extravaginal.
Supone el 12-15% de las torsiones de
testiculo de la infancia, aunque su fre-
cuencia se ve infraestimada, debido
a que muchos casos se diagnostican
como criptorquidia o atrofia testicular.
Puede ser bilateral hasta en el 20% de
los casos(25:0),

En funcién del momento de apari-
cidn, se clasifica en:
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A. Torsion intravaginal
El testiculo se torsiona
dentro de la tdnica vaginal

* Torsion prenatal: ocurre intrattero,
y debido a su curso prolongado, no se
considera un cuadro clinico urgente.
Es la torsién neonatal mds frecuente
(70-80%). Puede detectarse en el
momento del parto o durante las
primeras exploraciones del recién
nacido. Suele presentarse como
una tumoracién inguinal o escrotal
de consistencia dura, mds o menos
dolorosa en funcién del tiempo
evolutivo y de la presencia o no de
signos inflamatorios asociados. En
los casos de mayor tiempo de evo-
lucidn, en los que la torsién se ha
producido durante los meses de ges-
tacion lejanos al parto, esta situacién
se diagnostica con frecuencia como
“testiculo no palpable”, debido a la
resolucién de la inflamacién y en
muchos casos, a la atrofia testicular
producida.

* Torsion postnatal: ocurre después
del nacimiento, y se manifiesta como:
un cuadro clinico de irritabilidad,
dolor escrotal agudo, con eritema y
tumefaccién escrotal, en un recién
nacido en el que las exploraciones
previas detectaban un testiculo nor-
mal.

Torsién intermitente: episodios
de torsién testicular con resolucién
espontinea tras segundos o minutos
de inicio del cuadro clinico. La explo-
racién testicular y la ecografia pue-
den ser normales en el momento de la
valoracion clinica, si el cuadro se ha
resuelto. Estd indicado el seguimiento
y tratamiento quirurgico mediante la
fijacién del testiculo en el escroto, para
evitar futuros episodios.

Figura 1.

Esquema de los tipos
de torsion testicular.
V: tlnica vaginal;

T: testiculo;

e: epididimo.

B. Torsion extravaginal
El testiculo rota junto a su tlnica vaginal sobre
el eje longitudinal del cordén espermatico

Epididimitis, orquitis y
orquiepididimitis

Consiste en la inflamacién del epi-
didimo, testiculo o ambos. Se ha publi-
cado una incidencia anual de 1,2 /1.000
varones, y supone la 22 causa de escroto
agudo en la infancia (20-30%)@7).

Su causa es desconocida en un alto
porcentaje de pacientes, sobre todo, en
los prepuberes, en los que se confirma
solo en el 25% de los casos. En estos, la
infeccién del tracto urinario, por reflujo
retrégrado de orina a través de los con-
ductos eyaculadores, es la causa mds fre-
cuente. En este grupo de edad, y en los
varones mayores sin actividad sexual, los
gérmenes mds frecuentemente aislados
son: E. Coli, Mycoplasma pneumoniae,
enterococos, enterovirus o adenovirus.
Las malformaciones uroldgicas o las
anomalias funcionales como: el reflujo
vesicoureteral, la vejiga neurdgena, los
uréteres ectopicos, asi como las pruebas
que supongan la manipulacién de la via
urinaria (sondaje, cistografia o cistosco-
pia), suponen factores de riesgo a tener
en cuenta en estos casos(®).

En los adolescentes con anteceden-
tes de préctica de relaciones sexuales,
los cuadros de epididimitis, orquitis u
orqui-epididimitis, secundarios a infec-
ciones de transmisién sexual (ETS), son
las causas mds frecuentes. Chlamydia
trachomatis, N. gonorrbea, E. Coli y
los virus, son los microorganismos mds
habituales(23).

Por dltimo, la orquitis normalmente
aparece como extensién de la epididi-
mitis, siendo poco frecuente su presen-
tacién de forma aislada. Esta altima
puede aparecer como consecuencia de
la diseminacién hematégena de una



infeccién bacteriana, o secundaria a
una infeccién viral como: parotiditis
(orquitis urliana), infecciones por ade-

novirus, enterovirus, influenza o para-
influenza(2,3,9:10),

Torsion de apéndices testiculares
y del epididimo

Es la primera causa de dolor testi-
cular agudo en la poblacién pediatrica
(45%), y se produce por la torsién e
inflamacién de los apéndices testicula-
res o epididimarios, que son remanen-
tes de los conductos de Miiller y Wolff.
Estos se localizan en el polo superior
del testiculo (hiddtide de Morgagni) o
en el epididimo, y su forma pedicular
predispone a la torsién sobre su pediculo
vascular (Fig. 2). La isquemia del apén-
dice provoca dolor local, que cuando
evoluciona a la necrosis, se manifiesta
con la presencia del tipico “nédulo azul”™
visible en el polo superior del testiculo.

Se presenta a cualquier edad, aunque
es mds habitual en los pacientes prepu-
beres, entre los 7 y 12 afios10:11),

Otras causas menos frecuentes

Cuadros clinicos muy diversos como:
traumatismos, hernia incarcerada, vas-
culitis, tumores testiculares o el edema
escrotal idiopdtico, originan situaciones
de escroto agudo en menos del 10-15%
de los casos.

Figura 2. Torsion de hidatide de Morgagni.
Hallazgos quirurgicos: apéndice testicular
congestivo, que produce inflamacion del
epididimo adyacente. Ausencia de hallaz-
gos patolégicos en el parénquima testicular.

Traumatismo festicular: los trauma-
tismos testiculares de alto impacto
pueden ocasionar dolor agudo e
intenso, asociado a importantes
signos inflamatorios locales en los
casos en los que se produce hemato-
cele (hematoma en la tinica vaginal),
hematoma intratesticular, o incluso
disrupcién de la tinica albuginea con
ruptura del testiculo.

Hernia incarcerada: la sintoma-
tologia de escroto agudo se pro-
duce como consecuencia del dolor
irradiado desde la regién inguinal,
donde se localiza el atrapamiento
del asa intestinal. El paciente puede
asociar: dolor abdominal y vémitos,
o palparse una masa escrotal cuando
el contenido herniario intestinal
alcanza el escroto.

Piirpura de Schonlein-Henoch:
vasculitis sistémica con pirpura no
trombocitopénica, que puede aso-
ciarse a: dolor articular, dolor abdo-
minal, afectacién renal, hemorragia
digestiva y, de forma ocasional, a
dolor escrotal, agudo o insidioso.
Tumor testicular: aunque el modo
de presentacién mds habitual del
cancer testicular es como la apari-
cién de una masa testicular indolora,
la hemorragia intratumoral, puede
originar un cuadro de dolor agudo
testicular y/o escrotal, asociado a
cambios inflamatorios.

Edema escrotal idiopdtico: infla-
macién escrotal, de corta evolucién,
con tumefaccién de los tejidos blan-
dos y eritema local. De forma carac-
teristica, el paciente presenta buen
estado general, y si refiere dolor, es
de poca intensidad. Es bilateral en
>50% de los casos, y el edema puede
extenderse al periné, regién ingui-
nal o al pene. Puede recurrir hasta
en el 10% de los casos. Los hallaz-
gos ecogrificos muestran, de forma
caracteristica, hipervascularizacién
y engrosamiento hipoecoico del saco
escrotal, sin alteraciones a nivel del
testiculo.

En algunos pacientes, se puede plan-
tear el diagnéstico diferencial con
cuadros de vasculitis como la P. de
Schonlein-Henoch o el edema hemo-
rrdgico agudo, en los que la ecografia
si suele mostrar signos inflamatorios

asociados en el testiculo y epidi-
dimo(12).
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Diagnostico

El diagnéstico de escroto agudo debe
basarse en la anamnesis y exploracion
fisica. Ante situaciones sospechosas de
torsion testicular, la actitud indicada es la
exploracién quirurgica, sin la realizacion
de pruebas complementarias que retrasen
su tratamiento precoz.

Anamnesis
* Edad: la edad es un factor impor-

tante en el diagnéstico diferencial del

escroto agudo, pudiendo clasificarse

en distintos periodos, en funcién de
las causas predominantes:

— P. neonatal: torsién testicular.

— P. prepuberal: mis frecuente: tor-
sién de hiditide testicular.

— Adolescencia: torsién testicular,
epididimitis. En este grupo de
edad, la torsién testicular repre-
senta mds de la mitad de los casos
de escroto agudo.

*  Dolor: la torsién testicular se mani-

fiesta de forma tipica con: dolor
intenso, de inicio brusco, de pocas
horas de evolucién. Ademis, el
paciente presenta mal estado gene-
ral, y puede asociar otros sintomas,
como nduseas o vomitos.

En el caso de la torsién de hidétides
testiculares o de la epididimitis, el
dolor sigue un curso mis gradual,
no es tan intenso, y no suele acom-
pafiarse de cortejo vegetativo(ll).
En el caso de la torsion de apéndice
testicular, el dolor se localiza de
forma tipica en el polo superior del
testiculo.

Tanto en la torsién testicular como
en la epididimitis, puede existir dolor
irradiado a la regién inguinal.

» Sintomas urinarios: la existencia

de sintomatologia como: disuria,
polaquiuria o tenesmo vesical, debe
orientarnos hacia la presencia de epi-
didimitis. Si, ademds, existe clinica
de uretritis, debemos sospechar epi-
didimitis secundaria a ETS.

» Fiebre: no es un sintoma frecuente

en el escroto agudo. Aparece en <
20% de los cuadros de epididimitis-
orquiepididimitis.

En los pacientes con orquitis de
origen viral, si es frecuente el ante-
cedente de sindrome febril, unos
dias previos al episodio de escroto
agudo.
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La fiebre no estd presente en la tor-
sién testicular, ni en la torsién de la
hiditide testicular.

»  Antecedentes:

— Traumatismo escrotal; actividad
fisica intensa: descartar torsién
testicular.

— Actividad sexual: sospecha de epi-
didimitis / orqui-epididimitis por
ETS.

— Malformaciones, anomalias fun-
cionales urolégicas, o manipula-
cién de la via urinaria son factores
de riesgo de ITU, y secundaria-
mente de epididimitis.

— El antecedente de maldescenso
testicular debe alertarnos ante la
posibilidad de la presencia de tor-
sion testicular, ya que el testiculo
no descendido y no fijado en el
escroto estd expuesto a un mayor
riesgo de torsién. En el recién
nacido con testiculo no palpable,
debe descartarse el antecedente de
torsién testicular neonatal.

— Ante episodios infecciosos pre-
vios, bacterianos o virales, o
enfermedades sistémicas, como
vasculitis (PSH), debemos des-
cartar cuadros de epididimitis-
orquiepididimitis.

Exploracion fisica

La exploracién fisica se basa en la
inspeccién y palpacién testicular y
escrotal, bilateral. Se debe prestar aten-
cién en la posicion del testiculo, la inten-
sidad y localizacién del dolor y de los
signos inflamatorios, y 1a valoracién del
reflejo cremastérico. Pueden observarse
otros hallazgos como: hidrocele reac-
tivo, frecuente en la torsion testicular,
en la epididimitis evolucionada o en los
traumatismos testiculares.

Tal y como se ha comentado en el
apartado anterior, los pacientes con
torsidn testicular presentan empeo-
ramiento de su estado general por la
intensidad del dolor y la asociacién
frecuente de cortejo vegetativo. Los
pacientes con epididimitis u orquitis de
origen infeccioso pueden asociar fiebre
o sintomatologia urinaria. En los casos
de torsién de hidétide, el paciente man-
tiene un buen estado general de forma
caracteristica.

En la forsion testicular, son muy evi-
dentes el eritema y la tumefaccion escro-
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Figura 3. Torsién testicular derecha. Tor-
sion de testiculo derecho en un varén de
8 meses de edad. Tumefaccién dolorosa y
eritema escrotal que se extiende a piel del
escroto contralateral. El testiculo derecho se
encuentra ascendido y fijo, y su palpacion
es muy dolorosa.

tal, junto al aumento de la consistencia
del testiculo, que es muy doloroso a la
palpacién (Fig. 3). Este aparece “fijo”,
horizontalizado y ascendido, con el epi-
didimo en posicién anterior: “Signo de
Gouverneur”. Ademis, el reflejo cre-
mastérico suele estar abolido; aunque
su presencia no descarta la existencia
de torsién testicular. El reflejo cremas-
térico ausente puede observarse tam-
bién en otros cuadros de escroto agudo
o en los pacientes menores de 6 meses
de edad. Signo de Prebn: el dolor no
disminuye o incluso aumenta al elevar
el testiculo en los casos de torsién testi-
cular. En la epididimitis, el ascenso del

testiculo alivia el dolor (signo de Prehn
positivo).

En los pacientes con torsion de un
testiculo no descendido, se palpa el tes-
ticulo doloroso en la regién inguinal con
signos inflamatorios locales y escroto
vacio ipsilateral.

En la epididimitis, el dolor es
maximo a la palpacién en la zona
correspondiente al epididimo, que
parece engrosado. Puede extenderse al
resto del testiculo en las orquiepididi-
mitis. El testiculo es mévil dentro de la
bolsa escrotal, estd normoposicionado y
mantiene el reflejo cremastérico, aunque
este ultimo puede ser dificil de valorar
en los casos con gran inflamacién.

En la forsion de hiddtide testicular:
el dolor se localiza en el polo superior
del testiculo, y el resto de la explora-
cién testicular es normal. Es caracte-
ristico el signo del ‘punto azul”, que se
observa en el polo superior del testiculo,
al realizar la transiluminacién escrotal
y que se corresponde con la necrosis o
congestién del apéndice torsionado. La
existencia del punto azul (10-23% de los
casos) es un signo caracteristico de la
torsién de hidatide, pero su ausencia no
la descarta@13)

En la tabla I, se resumen los datos
clinicos mds caracteristicos de la torsién
testicular, torsién de hidatide y epididi-
mitis, en el diagndstico diferencial de
los cuadros de escroto agudo.

Pruebas complementarias

El primer objetivo en el diagnéstico
del escroto agudo, es confirmar o des-
cartar la existencia de torsién testicular,
y ante esta situacién, el paciente debe

Tabla I. Diagnéstico diferencial del escroto agudo

Torsion Torsion apéndice  Epididimitis- orquitis
testicular testicular
Edad — Neonatal — Prepuberal — Post/prepuberal
— Postpuberal
Evolucion — Aguda — Subaguda — Subaguda
Dolor: — Difuso — Polo superior — Epididimo
localizacion testiculo
Reflejo — Ausente — Presente — Presente
cremastérico
Otros hallazgos - Afectacién del - “Punto azul” — Fiebre

estado general

Sintomatologia urinaria
Actividad sexual +



ser valorado por un cirujano pedidtrico.

Ademis, si existe alta sospecha de tor-

sién testicular, la actitud recomendada

es la exploracién quirdrgica urgente, sin
la realizacién de més pruebas comple-
mentarias, ya que en ningun caso, estas
deben retrasar el diagnéstico de T'T, que
requiere un tratamiento precoz para evi-
tar la atrofia y pérdida del testiculo@.

En los casos en los que se valore la
posibilidad de otros diagndésticos de
escroto agudo, sin alta sospecha de
torsién testicular, estard indicada la
realizacién de:

* Ecografia-doppler testicular bilate-
ral: se valora la simetria en relacién
al tamafio, localizacién, aspecto del
parénquima testicular y la presen-
cia o no de flujo doppler arterial.
Ofrece también informacién sobre: el
engrosamiento y posicién del cordén
espermatico (torsién), engrosamiento
de cubiertas testiculares y de la bolsa
escrotal, o tamafio y signos infla-

matorios de los apéndices testicu-
lares o del epididimo(@1514) (Figs. 4

Figura 4.
Ecografia-doppler
testicular: torsién
de testiculo
izquierdo.

A. Testiculo derecho
normal, con
preservacion del
flujo arterial.

B. Torsién de
testiculo izquierdo,
aumentado de
tamafio, sin flujo
vascular arterial.

C. Ecografia de
testiculo izquierdo
en el que se
visualiza la vuelta
de torsién del
cordén espermatico.

y 5). Ofrece una sensibilidad del
65-100%, con una especificidad en
torno al 75-100%, un valor predic-
tivo positivo del 100% y negativo del
98%(3,14-16) Caracteristicamente, el
flujo arterial estd disminuido o no se
evidencia en el testiculo torsionado;
pero es fundamental tener en cuenta

A
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algunas consideraciones que pueden
llevar a errores diagnésticos. Asi,
debido al propio proceso inflamato-
rio, es posible evidenciar: aumento
de flujo venoso por congestion tes-
ticular, hipervascularizacién de las
cubiertas testiculares o preservacion
parcial de la vascularizacién arte-
rial en las fases iniciales de torsion
testicular o en las torsiones inter-
mitentes, lo que puede dar lugar a
resultados falsos negativos. Por todo
esto, y sumado a que la ecografia es
una prueba operador-dependiente, se
debe indicar la exploracién testicu-
lar mediante intervencién quirdrgica,
siempre que exista la sospecha clinica
de torsién testicular, a pesar de que
el estudio doppler informe sobre la
presencia de flujo testicular.

Por ultimo, la ecografia-doppler
también puede ofrecer falsos diag-
nésticos positivos de torsidn testi-
cular en situaciones como: grandes
hidroceles a tensién, hernias ingui-
noescrotales o hematomas testicula-
res de gran tamafio, que dificulten la
vascularizacién testicular.

s Andlisis de orina: indicado en los
cuadros de epididimitis y orqui-
epididimitis, para el diagnédstico
de infeccién de orina. Si se observa
leucocituria, nitritos positivos o el
paciente presenta sintomatologia uri-
naria clara, se realizara cultivo con
antibiograma para validar el trata-
miento antibiético empirico pautado
en un inicio. Esta misma actitud se
seguird en los pacientes con andlisis
de orina negativo, pero con sintomas

de ITU.
F B

Figura 5. A. Torsién testicular intravaginal. Abordaje quirlrgico por via escrotal. Varén de
17 afios de edad. Evolucién 16 h. Se observa la torsién del testiculo sobre el eje del cordén
espermatico de 360°, asi como la necrosis evidente del parénquima testicular. B. Detorsién
testicular en el mismo paciente, en el que no se demostré recuperacién de la vascularizaciéon
ni viabilidad del parénquima testicular, por lo que se requirié la realizacién de orquiectomia.
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Es importante sefialar que la positi-
vidad del anilisis y cultivo de orina
se obtiene en un bajo porcentaje de
pacientes con epididimitis y, al con-
trario, la normalidad de los resul-
tados de estas pruebas no excluye
el diagnéstico de epididimitis. Del
mismo modo, un examen de orina
patoldgico no excluye la torsion tes-
ticular(@,

* Estd indicada la recogida de exudado
uretral para estudio microbiolégico
en los adolescentes con vida sexual
activa y sospecha de epididimitis por

ETS.

Tratamiento

La torsion testicular es una urgencia
quirdrgica que requiere un tratamiento
quirdrgico precoz, para garantizar la viabi-
lidad del testiculo. El grado de torsion y el
tiempo de evolucién son los dos factores
principales en la prediccion del dafo tes-
ticular. En los cuadros no complicados de
torsion de hidatide testicular, esta indicado
el tratamiento médico.

La torsion testicular es una urgencia
quirdrgica que requiere un tratamiento
precoz para preservar la viabilidad del
testiculo. Los dos factores determinan-
tes del dafio testicular son: el grado de
torsién y el tiempo de evolucién. Las
mayores tasas de éxito de recupera-
cién del testiculo se consiguen cuando
la detorsién se realiza en las primeras
4-8 h de evolucién. En los casos de
torsién completa (360°), el riesgo de
necrosis testicular es muy elevado, con
un tiempo de evolucién corto (4 h); y
cuando la torsién es incompleta, existe
la posibilidad de que el testiculo per-
manezca viable, con cursos evolutivos
de hasta 12 h@3),

La intervencién quirdrgica consiste
en la detorsién manual del testiculo y
fijacién del mismo en el escroto, orgui-
dopexia, si se confirma la viabilidad del
mismo durante la exploracién quirur-
gica. Si el testiculo estd necrosado, estd
indicada la extirpacién del testiculo,
orquiectomia, y fijacion del testiculo
contralateral en el escroto (Fig. 5). Para
el tratamiento de la torsién intravaginal,
el abordaje se realiza mediante una inci-
sién escrotal, mientras que en el caso de
la torsién extravaginal, este se lleva a
cabo por via inguinal.
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Se puede intentar la detorsién
manual antes de la intervencién quirtr-
gica, mediante la rotacién externa del
testiculo, si no se observa resistencia a
la misma o aumento del dolor. En los
casos en los que la maniobra consigue
la detorsién del testiculo, se confirma la
desaparicién del dolor de forma inme-
diata. En esta situaciéon, también estd
indicado el tratamiento quirdrgico pos-
terior mediante orquidopexia.

En los casos de forsion neonatal,
estd indicada la exploracién quirdrgica
y orquidopexia bilaterales, debido a la
posibilidad de torsién bilateral hasta en
el 20% de los casos”). En el resto de
los casos, la orquidopexia bilateral es
un tema controvertido. La mayoria de
autores y la Asociacién Europea de Uro-
logia Pediatrica (ESPU) recomiendan
la orquidopexia bilateral en todos los
casos, debido al riesgo elevado de recu-
rrencia en el lado contralateral (40%).

En el caso de la forsion prenatal, no
existe consenso en relacién al momento
de la intervencién quirdrgica y la explo-
racién quirdrgica del lado contralate-
ral. Aunque el testiculo afectado estd
necrosado en la prictica totalidad de las
ocasiones, el objetivo del tratamiento
quirudrgico es la fijacién escrotal del
testiculo contralateral en prevencién de
torsiones futuras en ese lado. Se reco-
mienda, por lo tanto, la orquiectomia
del testiculo torsionado y la orquido-
pexia del testiculo contralateral, una vez
se haya estabilizado el paciente, y no
existan contraindicaciones anestésicas.
Aunque queda establecido que la torsion
prenatal no es una urgencia quirirgica,
se recomienda su tratamiento en todos
los casos, debido a que la torsién con-
tralateral asincrénica suele aparecer
semanas o pocos meses después, y a que
también se han descrito casos de torsién
bilateral sincrénica no diagnosticada®?).

En la epididimitis u orquiepidi-
dimitis, se indica tratamiento médico
sintomdtico mediante reposo y firma-
cos antiinflamatorios. Ante la sospecha
de infeccién de orina, se iniciard tra-
tamiento antibiético empirico frente a
Gram + y Gram con: cefalosporinas de
22 generaci6n (cefuroxima: 20-30 mg/
kg/dia), amoxicilina-clavulanico (50-
100 mg/kg/dia), o quinolonas en los
nifios mds mayores (ciprofloxacino:
20-40 mg/kg/dia), durante 5-7 dias.
Dichos tratamientos se reevaluarin
con los resultados del cultivo y antibio-
grama.

Cuando existen datos de sospecha de
epididimitis de transmisién sexual, la
pauta antibiética mas recomendada se
basa en la asociacién de ceftriaxona (1
dosis: 500 mg i.m/iv) y doxiciclina 100
mg/12 h, 14 dias23).

La forsion de hidatide testicular se
trata con reposo y analgesia pautada. La
mejoria es progresiva hasta la resolucién
del cuadro clinico a los 7-10 dias. Solo
se indica el tratamiento quirdrgico para
la extirpacién del apéndice testicular/
epididimario, en los casos de dolor
refractario al tratamiento médico o en
aquellos episodios recidivantes. No estd
indicada la exploracién quirdrgica del
testiculo contralateral(3:1),

En los pacientes con fraumatismo
testicular, estd indicado el reposo y
tratamiento analgésico y antiinflama-
torio. En los casos de ruptura, hema-
toma compresivo o sospecha de torsién
testicular, estd indicada la exploracién
quirurgica.

El edema escrotal idiopdtico: no
requiere tratamiento habitualmente,
salvo en los pacientes que cursen con
molestia dolorosa local, que se tratarin
con tratamiento antiinflamatorio2).

En la tabla II, se resumen las reco-
mendaciones mis relevantes y con-

Tabla Il. Recomendaciones en el diagnéstico y tratamiento del escroto agudo en la

edad pediatrica. European Society for Paediatric Urology (ESPU); 2017 Guidelines

— La torsion testicular es una urgencia quirdrgica y su diagnoéstico es clinico

— El diagnéstico de escroto agudo debe basarse en la clinica y la exploracién fisica.
La ecografia-doppler es util en la valoracién del escroto agudo, pero nunca debe
retrasar el tratamiento quirlrgico ante la sospecha de torsion testicular

— Torsién neonatal: recomendada la exploraciéon quirdrgica contralateral

— Torsion de hidatide testicular: tratamiento médico, de eleccion. El tratamiento
quirdrgico esta indicado en casos de dolor persistente o episodios recurrentes



sensuadas, en relacién al diagndstico
y tratamiento del escroto agudo en la
poblacién pedidtrica, publicadas por la
Sociedad Europea de Urologia Pedid-
trica (ESPU), en 2017.

Pronéstico: fertilidad y funcion
hormonal

Los pacientes con torsién testicular
pueden sufrir complicaciones futuras
relacionadas con la fertilidad en funcién
del grado de severidad del dafio testicu-
lar. Este se relaciona directamente con
el tiempo de evolucién. La infertilidad y
subfertilidad son consecuencias directas
del dafio parenquimatoso testicular tras
el episodio de torsién, que se produce
tanto por la isquemia aguda, como por
la reperfusién y eliminacién de radica-
les libres tras la detorsién. De hecho, a
pesar de haber realizado la detorsién en
un tiempo adecuado y haber observado
signos de viabilidad en la exploracién
quirdrgica, un alto porcentaje de pacien-
tes pueden desarrollar dafio y atrofia
testicular con el tiempo(8),

Aunque existen datos contradictorios
en relacién al prondstico de fertilidad,
y se han descrito cifras de subfertilidad
en torno al 40% en pacientes con torsién
testicular, estudios recientes demues-
tran tasas normales de fertilidad en los
pacientes con antecedentes de torsién
testicular unilateral, sin diferencias
entre los que ha realizado orquidopexia
u orquiectom{a®1% En general, se con-
sidera que la fertilidad estd preservada
en aquellos casos de torsion testicular
tratados dentro de las primeras 8-12 h,
y en los que se confirma la viabilidad
del testiculo en la exploracién quirur-
gica macroscopica@.-

Por otro lado, aunque se han publi-
cado datos relacionados con la elevacién
de los niveles de LH, FSH y testoste-
rona en estos pacientes, tampoco se han
demostrado alteraciones en la funcién
hormonal testicular en estos casos1%:20),

Funciones del pediatra
de Atencién Primaria

El principal objetivo del pediatra de
Atencién Primaria en la valoracién del
paciente con dolor testicular agudo, es la
identificacién de sintomas y signos que
puedan sugerir la existencia de torsién
testicular. Ante la minima sospecha, se
debe indicar el traslado del paciente al

servicio de Urgencias para la valoracién
del paciente por el cirujano de guardia
correspondiente.

El diagnéstico de escroto agudo es
clinico y no esté indicada la realizacién
de pruebas complementarias que pue-
dan retrasar el tratamiento quirdrgico
precoz de un posible caso de torsién de
testiculo.

Las otras dos posibilidades mds fre-
cuentes de escroto agudo son: la torsién
de hidétide testicular y la epididimitis,
en los que el diagndstico también se
establece con la clinica y la explora-
cion fisica en la mayoria de los casos.
La ecografia escrotal y testicular con
estudio doppler estd indicada en aque-
llos pacientes con escroto agudo y diag-
nostico dudoso, sin sintomas ni signos
claros de torsién testicular. Esta ser-
vird como: prueba complementaria que
ayude a la valoracién del flujo y parén-
quima testicular, grado de inflamacién
en los casos de epididimitis severas o
deteccién de un apéndice inflamado
en la torsién de apéndices testiculares/
epididimarios.

En los cuadros de epididimitis en
los nifios prepuberes, se indicara trata-
miento sintomdtico con reposo, firma-
cos antiinflamatorios y analgésicos. El
tratamiento antibidtico sistemdtico no
estd justificado, salvo en el caso de: sin-
tomatologia urinaria, examen de orina
patolégico o antecedentes que hagan
sospechar la presencia de infeccion de
orina.

La epididimitis en el adolescente
con vida sexual activa, debe tratarse
de forma empirica con pautas de anti-
bioterapia que cubran N. Gonorrbeae
y Clamidya trachomatis, para cubrir
infecciones de transmisién sexual.

En los casos de orquitis/epididimitis
con gran componente inflamatorio, evo-
lucién térpida a pesar del tratamiento
médico, o aparicién de sintomatologia
general, estd indicada la valoracién por
el servicio de Cirugia, quien valorard
la indicacién de tratamiento antibiético
intravenoso y la realizacién de ecografia
testicular para el estudio de la afectacién
del parénquima testicular.

En los pacientes con cuadros clinicos
claros de torsién de hidatide testicular,
se indicard reposo y tratamiento sinto-
mitico con firmacos antiinflamatorios
por via oral. Ante episodios repetidos
de torsion de hidétide, el paciente debe
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ser referido a las consultas de Cirugia
Pedidtrica para la valoracién de trata-
miento quirdrgico.

Asi mismo, debe solicitarse la rea-
lizacién de ecografia testicular y la
atencién por el servicio de Cirugia,
en los casos de traumatismo testicular
moderado-severo, para la valoracién
de la afectacién parenquimatosa y/o
posibles complicaciones que requieran
tratamiento quirdrgico, como: ruptura,
hematoma a tensién o torsién testicular.

La misma actitud debe seguirse en
los casos de tumoracién testicular, con
el objetivo de descartar la existencia de
un posible tumor testicular.
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appendix testis by clinical features and
signs in patients with acute scrotum. Res
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testicular y torsién de apéndice testicular,
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testiculo. Importancia del tiempo de evolucién

y de datos ecogrificos desfavorables durante

el episodio agudo, como factores de riesgo de

atrofia testicular en el futuro.

Caso clinico

Paciente de 8 afios de edad, que acude al Servicio de Urgencias por dolor en testiculo izquierdo, mas intenso en su
mitad superior, de intensidad progresiva a lo largo del tiempo, de 10-12 horas de evolucién. Refiere aumento del dolor con

la deambulacion.

A la exploracion fisica, se confirma dolor intenso a la palpacion en polo superior del testiculo izquierdo, que se encuen-
tra normoposicionado y mévil. A la transiluminacién, se observa ligero hidrocele. El reflejo cremastérico esté conservado.
La exploracién del testiculo derecho no muestra alteraciones.

Como antecedentes, el paciente refiere infeccion de vias respiratorias altas, 2 semanas previas al inicio del dolor testicular.
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Algoritmo. Dolor testicular agudo
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A Y
TRATAMIENTO QUIRURGICO Tratamiento SINTOMATICO Tratamiento ANTIBIOTICO

(*) Ecografia testicular bilateral: puede estar indicada en aquellos casos en los que se sospeche epididimitis o torsién de
apéndices testiculares/epididimarios, para la valoraciéon del estado parenquimatoso, grado de inflamacion del testiculo y de
sus cubiertas; asi como del epididimo. Permite diagnosticar también los signos inflamatorios del apéndice testicular en los
pacientes con torsién de hidatide de Morgagni, aunque no sea necesaria para su diagnéstico.

Ademas, se recomienda la realizacién de ecografia testicular durante el seguimiento de la epididimitis/orquitis con importante
componente inflamatorio; asi como en los casos de traumatismo testicular de alto impacto.

En la torsion testicular, el estudio eco-doppler, que muestra ausencia de vascularizacion arterial del testiculo afecto, apoya la
sospecha diagnéstica, que debe ser confirmada mediante la exploracién quirdrgica. No se considera una exploracion diagndstica
necesaria en estos pacientes, ya que no debe modificar la indicacion de tratamiento quirdrgico ante la alta sospecha clinica

de torsion testicular. Ademas, en los casos asociados a importante componente inflamatorio, la ecografia puede mostrar
hipervascularizacion de las cubiertas testiculares, dando falsos negativos en el diagnéstico de la torsién de testiculo.

6 Cuestionario de Acreditacion
4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién 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 podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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) 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
tnico 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 numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

siguientes afirmaciones, sefiale la c. Se caracteriza por dolor selec-

Escroto agudo

9. Elescroto agudo se define como

el dolor testicular de corto tiempo
de evolucién, asociado frecuente-
mente a inflamacién escrotal/tes-
ticular. En relacién a este cuadro,

senale la respuesta CORRECTA:

a. El hidrocele congénito es la
causa mds frecuente de dolor
testicular agudo en la edad
pedidtrica.

b. Elescroto agudo requiere siem-
pre una valoracién urgente con
ecografia testicular para confir-
mar el diagnéstico de torsién
testicular y asegurar asi un tra-
tamiento precoz.

c. Eledema escrotal idiopitico se
caracteriza por la inflamacién
dolorosa de la zona escrotal,
asociado a fiebre y empeora-
miento del estado general.

d. La epididimitis es una causa
frecuente de escroto agudo,
que requiere tratamiento anti-
biético en los casos asociados
a infeccién de orina o ante la
sospecha de ETS (enfermedad
de transmisién sexual) en el
adolescente.

e. La parpura de Schonlein-
Henoch constituye una de las
causas mds frecuentes de dolor
testicular agudo, y se define por
la triada cldsica de: purpura,
artritis y escroto agudo.

10. La torsién testicular se produce

por la rotacién del cordén testi-
cular sobre su eje vascular, provo-
cando la afectacion de la vascula-
rizacién del testiculo. De entre las
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11.

respuesta CORRECTA:

a. Latorsién de testiculo es la pri-
mera causa de escroto agudo en
los nifios prepuberes.

b. El varicocele predispone a la
aparicién de episodios de tor-
sién testicular durante la ado-
lescencia y la edad adulta.

c. La torsion testicular aparece
con mayor frecuencia en el
periodo perinatal, seguido de
la adolescencia, periodo en el
que es menos frecuente.

d. La torsién testicular producida
intrattero puede dar lugar a un
diagnéstico erréneo de criptor-
quidia durante la exploracién
del recién nacido. Es bilateral
en el 20% de los pacientes.

e. Eltratamiento de eleccién de la
torsién intermitente es la detor-
sién manual, que no requiere
tratamiento quirdrgico poste-
rior, si se confirma la desapa-
ricién de los sintomas.

Con respecto ala torsién de hiddti-
de de Morgagni, sefiale la respues-

taINCORRECTA:

a. Se produce por la torsién del
apéndice testicular (remanente
del conducto de Miiller), y es
la causa mas frecuente de dolor
testicular agudo durante la
infancia.

b. La presencia del “punto azul”
en el polo superior del testiculo
es un signo constante y diag-
nostica el cuadro de torsién de
hidatide de Morgagni.

tivo en el polo superior del tes-
ticulo.

d. Puede presentarse con hidrocele
reactivo asociado.

e. Puede requerir tratamiento
quirtdrgico en casos de episo-
dios recurrentes o persistencia
de los sintomas a pesar del tra-
tamiento médico.

12.Senale la afirmaciéon INCO-

RRECTA en relacién ala torsién

de testiculo:

a. La torsién testicular intrava-
ginal se produce por una mala
fijacién del testiculo a la tunica
vaginal, lo que da lugar ala tor-
sién del testiculo sobre el eje del
cordén dentro de la vaginal en
la bolsa escrotal.

b. La torsién testicular extrava-
ginal se produce por la rota-
ci6n del testiculo y de la tunica
vaginal sobre el eje del cordén
espermitico en la region ingui-
nal.

c. La torsién extravaginal se pre-
senta de forma caracteristica
durante la adolescencia y su
tratamiento quirtrgico se rea-
liza mediante abordaje escrotal.

d. En la exploracién de la torsién
testicular, el testiculo aparece
ascendido y horizontalizado,
hallazgo denominado: “signo
de Gouverneur”.

e. Enla exploracién de la torsion
testicular, el reflejo cremasté-
rico suele estar ausente y la ele-
vacién del testiculo no mejora
el dolor testicular, o incluso
empeora: signo de Prehn.
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13. Ademds de la torsién de apéndi-
ces testiculares, la epididimitis o la
torsion testicular, otras situaciones
pueden dar lugar a un cuadro de
dolor testicular agudo. En rela-
ci6n al diagnéstico diferencial del
escroto agudo, senale la respuesta

CORRECTA:

a.

En la valoracién del trauma-
tismo testicular, se recomienda
la realizacién de ecografia testi-
cular para valorar la afectacion
del parénquima testicular o la
existencia de otras complicacio-
nes como hematoma o rotura
testicular.

En la epididimitis, el ascenso
del testiculo produce aumento
del dolor testicular, y el reflejo
cremastérico esta ausente.

En la hernia incarcerada, se
puede producir dolor testicu-
lar irradiado desde la regién
inguinal, pero nunca se asocia
a hidrocele en la zona escrotal,
lo que permite hacer el diagnds-
tico diferencial con otras causas
de escroto agudo.

El edema escrotal idiopatico
produce edema que puede
extenderse a la zona perineal,
siendo bilateral hasta en el
50% de los pacientes. Con
frecuencia existe antecedente
de infeccién viral y/o sindrome

febril.

Ante un traumatismo testicular
de alto impacto, la ecografia-
doppler permite diagnosticar la
existencia de hidrocele o hema-
toma testicular de gran tamaro,
que descarte la presencia de tor-
sién testicular.

Caso clinico:

14. En relacién ala clinica y diagndsti-
co de este caso, sefiale la respuesta

CORRECTA:

a.

No se trata de un caso de
escroto agudo, ya que no se des-
cribe el dolor testicular como de
inicio brusco.

La edad del paciente hace sos-
pechar una orquiepididimitis de
origen infeccioso.

El dolor testicular localizado
sugiere un cuadro de torsién
de hiditide de Morgagni, pero
la existencia de hidrocele y la
ausencia del “punto azul” con
la transiluminacién escrotal, lo
descartan.

En este caso y ante la sospecha
de torsion testicular, la ecogra-
fia testicular estaria contra-
indicada, ya que retrasaria el
diagnéstico, que debe hacerse
mediante exploracién quirdr-
gica.

El cuadro mis frecuente, en
este caso, es la torsién de hida-
tide de Morgagni.

15. En relacién al diagnéstico dife-
rencial del cuadro que presenta
este paciente, sefiale la afirmacién

INCORRECTA:

a.

La edad referida por el paciente
es frecuente en los casos de tor-
sién de hiditide de Morgagni,
que se presenta habitualmente
en los nifios entre los 7 y 12
afios de edad.

La localizacién del dolor en el
polo superior del testiculo y la
ausencia de alteraciones en su
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posicién, junto a presencia de
reflejo cremastérico, orienta
hacia el diagnéstico de torsién
hidétide de Morgagni, y dismi-
nuye considerablemente la pro-
babilidad de torsién testicular.

El dolor testicular localizado,
la ausencia de signos inflama-
torios testiculares/escrotales
y epididimarios importantes,
junto a la ausencia de fiebre
y/o empeoramiento del estado
general, hacen poco probable la
orquitis viral.

La presencia de hidrocele y
dolor con la deambulacién, es
consecuencia de la inflamacién
del apéndice testicular.

En este paciente, estaria indi-
cado el anilisis microbiolégico
de exudado uretral.

16. En relacién a la actitud y trata-
miento més adecuados en este pa-
ciente, sefiale la afirmacion CO-

RRECTA:

a.

En este caso, el tratamiento
de eleccién consiste en reposo
y tratamiento sintomdtico con
tirmacos antiinflamatorios.

Nunca estd indicado el trata-
miento quirdrgico.

Se debe iniciar tratamiento
antibidtico de amplio espectro
hasta la espera de los resulta-
dos del cultivo microbiolégico
de orina y el antibiograma.

Se debe realizar ecografia de
control a las 48-72 h para des-
cartar torsién testicular.

En los casos que requieran tra-
tamiento, se realizard orquido-
pexia bilateral.
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Anomalias toracicas

P. Moraté Robert, H. Souto Romero

Unidad de Malformaciones Toracicas del Hospital Infantil Universitario
Nifio Jesus de Madrid

Resumen

Las anomalias de la pared toracica son un amplio grupo
de distintas malformaciones muy variadas y, en ocasiones,
mixtas, que ocasionan deformidades en el esternon,
costillas y columna dorsal, principalmente. A pesar del
importante efecto visual que en ocasiones presentan, la
repercusién funcional, tanto cardiaca como pulmonar,

es leve o moderada. El grupo mas frecuente es el pectus
excavatum, seguido del pectus carinatum.

El diagnéstico correcto y el seguimiento por parte de

una unidad especializada mejoraran las expectativas de
los padres y se podra iniciar un tratamiento precoz para
mejorar o evitar el progreso de su deformidad, ademas de
ofrecer los Gltimos tratamientos de los que se dispone.

Abstract

Chest wall malformations are a large group of
different anomalies that cause deformities in
the sternum, ribs and thoracic spine mainly.
Although in many occasions the visual effect is
important, functional impact is low or moderate.
Pectus excavatum /s the most frequent
malformation followed by pectus carinatum.

Correct diagnosis and follow-up by an
experienced team is important. It will help
both patients and their parents and facilitate
an early approach to the malformation as well
as offering all the advanced therapies that are
available.

Palabras clave: Malformaciones pared toracica; Pectus excavatum; Pectus carinatum; Sindrome de Poland;

Sindrome de Currarino Silverman.

Key words: Chest wall malformations; Pectus excavatum; Pectus carinatum; Poland syndrome; Currarino
Silverman syndrome.

Introduccion

as malformaciones de la pared
L tordcica constituyen un grupo

variado de defectos que afectan
a la caja tordcica (costillas, esternén y
columna dorsal). Normalmente, estas
deformidades estin presentes al naci-
miento pero, en ocasiones, se muestran
por primera vez o se exacerban en la
adolescencia®.

La conformidad de la caja torécica,
que relaciona el esternén con las vérte-
bras tordcicas mediante las costillas, es
la causante de que anomalias de rota-
cién o deformidad esternal produzcan
un cierto grado de deformidad de la
columna. Igualmente en la escoliosis,
podemos encontrar deformidades cos-
tales y rotaciones esternales.
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Clasificacion de las
malformaciones de la pared
toracica

A lo largo de los anos, han sido muchos
los autores que han intentado organizar en
diferentes categorias, la variedad de defec-
tos que se pueden encontrar.

Podemos ver, de esta manera, en la
literatura, multitud de clasificaciones
(las primeras se remontan a mediados
del siglo XIX), aunque la mis amplia-
mente utilizada en el dmbito experto es
la publicada por Acastello y Garrido en
2009, que organiza los defectos en fun-
cién de su origen anatémico@ (Fig. 1).

De acuerdo con esta norma, los cla-
sificaremos en 5 tipos:

1. Defectos cartilaginosos.

2. Defectos costales.

3. Defectos condrocostales.

4. Defectos esternales.

5. Defectos claviculo-escapulares.

Unidades de malformaciones
toracicas

Estos pacientes deben ser controlados
en una unidad experta en malformaciones
toracicas y con experiencia quirdrgica
demostrada. Son pacientes complejos que
muchas veces van a asociar, ademas del
defecto toracico, otras patologias.

Debe ser un equipo multidisciplinar,
desde el punto de vista quirtrgico, con:
cirujanos pedidtricos/tordcicos, trauma-
tologos y cirujanos plisticos, y desde el
punto de vista médico, con: radiélogos,
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anestesistas, cardiélogos, neumélogos
y ortopedas. No hay que olvidar tam-
bién que muchos de estos pacientes van
a tener una indicacién quirdrgica por
un defecto estético que provoca en ellos
una afectacion psicol6gica. Debemos ser
capaces de conectar con el paciente, para
poder detectar las posibles angustias que
le produce su patologia; ya que, en un
elevado niimero, la afectacién fisica es
muy leve, pero la psicolégica muy ele-
vada. Tenemos la obligacién, en todos
los casos, de ofrecerles la mejor solucién
sea quirdrgica o no.

En nuestra unidad, recomendamos
una primera consulta en el momento del
diagnéstico, donde se hablard con los
padres o con el propio paciente, en caso
de que este sea capaz de comprender la
informacién. En esta primera consulta,
se explicard el defecto en concreto y se
les recomendard la importancia de la

v

a
Condrocostales Esternales
A A4
Sindrome Fisura esternal
de Poland parcial
A4 A4
’ Fisura esternal
Torac6pagos

total

realizacién de deporte, sobre todo de
tren superior (natacién, judo, balon-
mano, baloncesto, gimnasia deportiva,
tenis...). Con la préctica continua de
deporte, conseguimos evitar, en oca-
siones, que progrese el defecto, pero
siempre conseguimos una mejora en
su musculatura tordcica que: ayuda a
disimularlo, aumenta la autoestima del
paciente y proporciona una complexion
del térax que nos ayudard mucho en el
supuesto de tener que llegar a la cirugia.

Se realizardn visitas anuales en la
infancia y cada 4-6 meses en la ado-
lescencia, debido a que es en esa edad,
cuando el crecimiento se dispara,
pudiendo descontrolar la morfologia
de la malformacién. Este seguimiento
mis estrecho nos permite controlar las
variaciones del térax y diagnosticar los
problemas psicolégicos que con mads fre-
cuencia aparecen en esta etapa (Fig. 2).

malformacion toracica

A

Consulta de pediatria

Diagnosticar ‘ Recomendar ejercicio
de tren superior

A

Derivar a

Unidad de malformaciones toracicas

-

TRANQUILIZAR

Figura 2.
Algoritmo de
paciente con
malformacion
toracica.
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> 8

Claviculo-
escapulares

A

Claviculares

A

Escapulares

Figura 1.
Algoritmo de
malformaciones
de la pared
toracica.

v

Combinadas

Estudios complementarios

La evaluacion de estos pacientes
incluira determinadas pruebas, encamina-
das tanto a conocer la anatomia del defecto
como a estudiar las posibles alteraciones
funcionales que estén provocando en el
paciente.

En general, se reservan las técnicas
radiolégicas que implican radiacién para
pacientes con defectos dseos muy com-
plejos. La radiografia simple de térax en
proyeccién anteroposterior y lateral ha
sido sustituida por el TC con bajas dosis
de radiacién, para ver tanto las estruc-
turas Gseas (costillas y esternén) como
corazén, pulmones y estructuras vascu-
lares®. Es util también para medir el
indice de Haller (IH), que es el cociente
entre los didmetros transverso y ante-
roposterior del térax. Este indice es el
mds utilizado en la practica clinica (los
pacientes con pectus excavatum suelen
tener IH> 3,5), aunque un IH bajo no
excluye el diagndstico ni la indicacién
quirurgica (Fig. 3).

En la actualidad, en muchos de los
centros especializados, se ha sustituido
el TC por la resonancia magnética car-
diaca (RMN-¢) en el estudio diagndstco
prequirdrgico. La RMN-c, aunque
tenga menor resolucién en la definicién
anatémica del plano dseo, supera a la
ecocardiografia en el estudio cardiovas-
cular, tanto anatémico como funcional
del corazén vy, sobre todo, su ausencia
de radiacién la hacen muy adecuada en
el paciente pedidtrico®>).

PEDIATRIA INTEGRAL

293



294

ANOMALIAS TORACICAS

Ultimamente, se han desarrollado
escineres en 3D que permiten medir
el defecto de una manera bastante pre-
cisa mediante captadores que emplean
franjas luminosas. Es rdpido y no emite
radiacién, por lo que puede ser usado
ambulatoriamente en la consulta para
el seguimiento de los pacientes, con
la limitacién de que nos muestra uni-
camente la forma anatémica y no las
estructuras internas del torax(©).

A la mayorfa de los pacientes y a todos
los que van a ser sometidos a una correc-
cién quirtrgica, se les realiza un estudio
de su funcién cardiaca (ecocardiograma
o RMN-c) y respiratoria (espirometria).

Pectus excavatum (PE)

Es la malformacion de la pared toracica
mas frecuente. Se observa en 1 de cada 300
recién nacidos vivos, con una relacion 5a 1
en varones™ y se da con mayor frecuencia en
la raza blanca. Se encuentra una incidencia
familiar del 40%(7). Aunque, en la mayoria
de los casos, el defecto es congénito y se
empieza a hacer visible lentamente a lo largo
del primer afio de vida, hasta el 15% de los
pacientes refieren la aparicion del pectus
con el desarrollo en la adolescencia.

Se encuentra asociacién en un tercio
de los pacientes con PE, con sindromes
u otras enfermedades, siendo los mis fre-
cuentes: el sindrome de Marfan, el sin-
drome de Ehlers Danlos o el sindrome
de Down. También, se relaciona con
alguna malformacién cardiaca congénita
en un porcentaje variable, que va desde
el 0,2 al 11,5% de los pacientes, segin
las distintas publicaciones, asi como a
diferentes enfermedades respiratorias(®).

Morfolégicamente, el defecto con-
siste en una depresién de la pared
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Figura 3.
Mediciones de
didmetros e
indices toracicos,
asi como de
rotacién esternal.

tordcica anterior y el esternén, con
un anormal desarrollo lateral de los
cartilagos costales. El punto de depre-
sién maxima de esa concavidad carac-
teristica suele encontrarse en la parte
inferior del estern6n(®). Con respecto
a la simetria del defecto, la mayoria
de los pacientes (hasta el 80%) pre-
senta hundimiento mayor en el lado
derecho, lo que conlleva un mayor o
menor grado de rotacién esternal().
Es importante también saber que la
deformidad puede mantenerse mis o
menos estable durante la infancia y
progresar muy rdpidamente durante
la pubertad.

El paciente tipo con PE es alto y del-
gado y se presenta con una postura muy
caracteristica de marcada cifosis dorsal,
poca lordosis lumbar y con los hombros
hacia delante (Figs. 4y 5).

Las alteraciones funcionales en los
pacientes con pectus excavatum, han
sido ampliamente estudiadas. En el

i

Figura 4. Pectus excavatum asimétrico.

estudio, van a presentar una disminu-
cién de la capacidad vital y del volu-
men espiratorio forzado, con un patrén
tipico restrictivo en la espirometria(®10),
En los ultimos afios, se han publicado
revisiones sistemdticas() con un mayor
numero de pacientes, que muestran
mejoria en pacientes operados en: tole-
rancia al ejercicio fisico, mejora de la
mecdnica respiratoria y de los patrones
restrictivos de la espirometria, asi como
disminucién de la compresién cardiaca
al levantar el esternén y la pared anterior
del térax.

Con respecto al tratamiento, tendre-
mos que diferenciar las medidas conser-
vadoras y ortopédicas de las opciones
quirdrgicas. Salvo en PE muy severos
que si provoquen sintomatologia y
alteraciones funcionales, la indicacién
de tratar el PE serd consecuencia de la
repercusién psicolégica que le ocasione
al paciente y se realizard, en general,
cuando nos lo solicite.

Una de las primeras medidas que
tenemos que tomar con estos pacientes,
es incentivar la modificacién de la pos-
tura. Es importante intentar que corri-
jan la posicién de los hombros y también
se le indicard la realizacién de deporte
(en especial, aquellos que fuercen el
tren superior haciendo hincapié en la
natacién) para conseguir este objetivo de
correccién postural, a la vez, que se con-
sigue mejorar la musculatura pectoral.
Aungque no hay estudios publicados que
demuestren resultados significativos, la
repeticién de ejercicios de Valsalva for-
zados se ha visto que ayuda a mejorar

|

Figura 5. Pectus excavatum simétrico.



Figura 6. Campana de vacio.

el defecto, especialmente en térax ain
no rigidos.

A pesar que hace mds de cien afios se
describié la posibilidad de aplicar vacio
en la pared toricica para elevar el ester-
n6n, no ha sido hasta las dltimas déca-
das cuando se han desarrollado mate-
riales y técnicas para tratar, de manera
conservadora y en su domicilio, a los
pacientes de PE.

La campana de vacio consiste en
un dispositivo que el paciente usard
ambulatoriamente y a diario un tiempo
determinado con el que se consigue,
mediante succién, levantar el esternén
corrigiéndose el defecto(213), Este tra-
tamiento va a depender de la adhesién
al mismo de los pacientes, puesto que
la succién mantenida en el tiempo es
molesta y pueden encontrarse efectos
locales, como irritacién e incluso que-
maduras que provocan el abandono. No
existen recomendaciones estindar ni
para la indicacién del uso de la campana

Figura 8. Imagen del paciente en quir6fano
y la vision toracoscopica del paso de la
barra a través del mediastino.

ni del namero de horas que el paciente
debe tenerla puesta a diario. Los mejores
resultados se han conseguido en pacien-
tes menores de 11 afios, con menor pro-
fundidad del defecto (menora 1,5 cm) y
con un uso de un minimo de 12 meses
consecutivos) (Fig. 6).

La cirugia correctora del PE se indi-
card siempre que el paciente lo solicite y
rechace, no sea posible su uso o no haya
dado resultado la campana de vacio.

En la actualidad, el abordaje mini-
mamente invasivo descrito en 1997
por Donald Nuss (técnica de Nuss),
es la técnica que mds ampliamente
se utiliza por los cirujanos en todo el
mundo para la correccién del PE(15,16),
Consiste en la colocacién de una barra
metdlica retroesternal que levantard el
defecto y que se colocard a través de
dos incisiones bastante estéticas en la
pared lateral del térax. Esta cirugia se
realizard bajo anestesia general y, en la
actualidad, se realiza con un control
toracoscépico del paso obligatorio del
material entre el pericardio y el ester-
nén deprimido. Para mayor seguridad,
en este paso critico, se han desarrollado
distintas técnicas para conseguir una
elevacién esternal intraoperatoria que
facilite este paso. El conocimiento y uso
de cualquier método que facilite esta
dificil maniobra se ha convertido en
obligatorio para el cirujano que realice
este tipo de cirugia(6:17). En defectos
de gran longitud o en casos severos,
puede ser necesaria la colocacién de
dos o mds barras (Figs. 7y 8).

Con la mejora de técnicas para el
control del dolor, tanto intra como
postoperatorio, se ha conseguido redu-
cir la estancia hospitalaria y aumentar
la satisfaccién de los pacientes operados.

El paciente operado deberd evitar
realizar esfuerzos, coger peso y tendrd
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Figura 7.
Campana de
vacio para elevar
el esternén en
quiréfano.

que dormir en dectbito supino durante
6 semanas. A partir de la sexta semana,
podrd comenzar sus actividades norma-
les 'y, a partir de los 3 meses, se iniciard
otra vez en la actividad deportiva.

El paciente serd portador de esta
barra durante una media de tres afios,
tras los cuales se retirard en otro pro-
cedimiento bajo anestesia general. Los
porcentajes de recidiva del PE son
menores cuanto mayor tiempo ha per-
manecido la barra en el térax, siendo
excepcional la recaida del PE a partir
de los 36 meses(®). La cirugia de reti-
rada es obligatoria por varios motivos:
imposibilidad de realizar una reani-
macién cardiopulmonar en caso de ser
necesaria, rechazo del material con el
paso del tiempo o el aumento de la posi-
bilidad de infeccién de la barra entre
otras (Figs. 9y 10).

Aunque esta técnica estd amplia-
mente extendida y se usa en pacientes
que se operan en la edad adulta, en
casos de PE secundarios a cirugias que
hayan requerido esternotomias pre-

Figura 9. Paciente antes de la cirugia.
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Figura 10. Mismo paciente tras la cirugia.

vias o incluso en recidivas de técnicas
de Nuss, los mejores resultados, tanto
en estética como en menor nimero de
complicaciones, se obtienen en pacientes
adolescentes con el térax atun flexible
(Figs. 11y 12).

Otras posibilidades quirdrgicas de
las que disponemos son: la técnica de
Ravitch y sus modificaciones, que con-
sisten en una reseccién total o parcial
de los cartilagos costales afectados en
el defecto, seguido de una esternoto-
mia parcial transversa para corregir su
posicién mediante tornillos o placas.
La taulinoplastia o pectus up es otra
muy buena posibilidad terapéutica, sin
necesidad de esternotomia. Todas estas
técnicas, a pesar de ser seguras y reso-
lutivas, nos obligan a realizar una cica-
triz de mayor o menor tamafo en medio
del térax y, por tanto, no son la primera
eleccion en pacientes cuya mayor preo-
cupacion es la estética de su térax.

Pectus carinatum

Es la segunda malformacion de la
pared toracica en frecuencia@. Consiste
en un defecto caracterizado por la protru-
sion del esternén, asociada o no a la de
cartilagos costales hacia fuera de la parrilla
costal.

Se presenta con mayor frecuencia en
el sexo masculino y se puede clasificar
en 3 subtipos, si tomamos de medida
lalinea entre ambas mamilas: superior,
medio (el mds frecuente) e inferior.
Asi mismo, cada uno de estos subtipos
puede dividirse en simétrico y asimé-
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trico segun esté el defecto en la linea
media o en uno de los dos lados, con la
consiguiente rotacion esternal (Figs. 13
y 14).

Se han descrito formas familiares
y se asocia también a otros sindromes
como: Morquio, Down y Marfan.

y

Figura 13. Pectus carinatum.

£ 3\

Figura 11.

Figura 12.
Poscirugia
en quiréfano.

El defecto, aunque congénito, suele
hacerse evidente a partir de los 7-9 afios
y suele aumentar con el crecimiento en
la adolescencia y, en las mujeres, suele
provocar una posicién no simétrica de
las mamas. Al no existir una repercusion
funcional respiratoria en casi ninguno

Figura 14. Pectus carinatum asimétrico.



Figura 15. Corsé de compresion.

de estos pacientes, la causa que nos
lleva a tratarlos, en la mayoria de los
casos, es la preocupacién estética que
suele ser, ademds, el principal motivo de
consulta. Otros menos frecuentes son: el
dolor con la movilizacién del tronco o
los traumatismos deportivos en la parte
que protruye.

El tratamiento de esta malformacion
va a ser principalmente ortopédico,
con un corsé compresor que el paciente
tendrd que llevar durante una media de
9-18 meses, la mayor cantidad de horas
que le sea posible. Es fundamental que
el nifio lo solicite, puesto que el cum-
plimiento terapéutico es bésico para
alcanzar el éxito.

Con el desarrollo de corsés de com-
presién, que consisten en una especie
de chaleco con una placa que ejerce
una compresién continua y progresiva
del esternén, de forma anteroposterior,
provocando un aumento del didmetro
del térax, ensanchindolo lateralmente,
se consigue poco a poco una remodela-
cién completa del térax. Con este tipo
de corsés, que requieren un ajuste perié-
dico de la presion que se ejerce, se ha
conseguido reducir el tiempo de trata-
miento con muy buenos resultados(18:19),
Suele indicarse a partir de los 10 afios y
suele ser muy util, mientras los pacientes
desarrollan su crecimiento en la adoles-
cencia, puesto que en pacientes mayo-
res (a partir de los 16 afios de media) el
térax se vuelve rigido y la compresién
no es tan eficaz en la correccién. El uso
de los escdneres 3D en las consultas de
unidades especializadas, permite al
paciente apreciar con mis facilidad el
progreso en la correccién del pectus, lo

wme Figura 16. Tras corsé de compresion.

que ayuda en la adherencia al trata-
miento20) (Figs. 15y 16).

En pacientes que rechazan el trata-
miento ortopédico, cuando este haya
fracasado o cuando el corsé ya no sea
una opcién posible, existen opciones
quirtrgicas2l, como la esternocon-
droplastia de Ravitch (reseccién de los
cartilagos afectados, sumada o no a una
esternotomia) o la técnica de Abram-
son (colocacién de una barra supraes-
ternal con compresién anteroposterior,
al contrario que en la técnica de Nuss).
El paciente debe ser consciente de que
el defecto serd sustituido por cicatrices
que, en determinados casos, pueden
resultar poco estéticas (Figs. 17 y 18).

Sindrome de Currarino-
Silverman

Es una malformacion esternal que, en
muchas ocasiones, se diagnostica de pec-
tus excavatumy en otras de carinatum, ya
que se considera una malformacién mixta.
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Figura 18. Mismo paciente tras cirugia.

Se puede apreciar una deformidad
con forma de herradura, si observamos
al paciente frontalmente y una convexi-
dad superior con depresién inferior del
esternén de manera bastante simétrica.
Al existir una osificacién prematura del
esternén, esta malformacién va a ser
muy rigida y no susceptible a correccién
con corsé, por lo que estos pacientes son
subsidiarios de tratamiento quirdrgico
en el caso de solicitarlo (Figs. 19 y 20).

Figura 19.
Sindrome
de Currarino.
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Figura 20. Sindrome de Currarino.

Sindrome de Poland

Con una incidencia aproximada de 1
por cada 30.000 recién nacidos vivos, el
sindrome de Poland es una condicion muy
poco frecuente.

La etiologia no estd clara y se siguen
estudiando los mecanismos etiopatogé-
nicos, entre los cuales destaca: la hipé6te-
sis del insulto vascular o alteraciones en
genes que regulan las etapas embrioldgi-
cas iniciales, en especial en la formacién
de los musculos pectorales y el esqueleto
6se0(22),

Es mds frecuente su presentacién
de manera aislada, aunque también se
asocia a otros sindromes como: Klippel-
Feil, Moebius o a la secuencia de Pie-
rre-Robin, entre otros. Se han descrito
también casos familiares.

La presentacién, en la mayoria de
los casos, es unilateral. Este sindrome
consiste en la aparicién de anomalias
tordcicas y del miembro superior ipsi-

Figura 21. Sindrome de Poland.
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lateral (la mano con mayor frecuencia).
Son multiples las presentaciones clinicas
que nos podemos encontrar en funcién
de la etapa de la embriogénesis que se
haya visto afectada, provocando este
amplio rango de variabilidad, a veces,
un retraso en el diagnéstico, ya que los
defectos que pueden verse van desde una
simple hipoplasia en una mama, hasta la
agenesia completa del miembro superior
o ausencia de multiples costillas, agene-
sia esternal o pectus excavatum, entre
otras. En casi una décima parte de los
pacientes, se ha descrito una dextrocar-
dia(22).

El diagnéstico es clinico, obser-
vindose una asimetria del térax més o
menos evidente, generalmente con una
depresion anterior infraclavicular. El
resto de musculos de la espalda y del
brazo van a realizar una compensacién
que hari que la ausencia de la movilidad
del miembro superior sea excepcional
(Figs. 21y 22).

Se realizardn estudios radiolégicos
como: ecografia de los musculos de la
pared toricica o TAC de térax, para el
estudio de las anomalias costales y como
ayuda en la planificacién de una futura
cirugia.

El tratamiento de este tipo de pacien-
tes es quirdrgico y el propésito funda-
mental del mismo suele ser mejorar la
estética del defecto. El manejo debe ser
multidisciplinar entre cirujanos pedid-
tricos o tordcicos y cirujanos pldsticos.
Suele esperarse al término del creci-
miento del paciente, si la presentacién
clinica lo permite. En los pacientes con
afectacién de la mano, se requerird un
manejo especial orientado a aumentar la
funcionalidad, que va a consistir princi-
palmente en la liberacién de sindactilias

1

Figura 22. Sindrome de Poland.

(correccion a los 3-4 afios) y apertura
de la primera comisura (correccién al
primer afio de edad).

Son multiples y, en algunos casos,
muy complejas las técnicas quirdrgicas
descritas, pero el propdsito fundamen-
tal serd conseguir una simetria toricica
con el lado no afecto(23:24), La ausencia
de musculos de la pared se corregird
con colgajos musculares (el musculo
dorsal ancho es el mds frecuentemente
utilizado) o protesis. La hipoplasia o
ausencia mamaria se corregirdn usando:
prétesis, rellenos con grasa del paciente
o reconstrucciones mamarias complejas
con colgajos microquirdrgicos y, en los
casos en los que se encuentre una afec-
tacién de la pared Gsea y cartilaginosa,
se puede recurrir a modelos costales de
titanio u otros materiales e, incluso, a
esternocondroplastias, segtin técnicas
de Nuss o Ravitch, entre otras.
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Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién 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”.
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ANOMALIAS TORACICAS

Caso clinico 1

Paciente de 14 afios que acude a
consulta por presentar, desde temprana
edad, malformacién toracica. No presenta
antecedentes familiares de deformidades
toracicas. El paciente realiza deporte con
asiduidad y no presenta sintomatologia
alguna. No tiene antecedentes quirdrgi-
cos, ni médicos de interés.

A la exploracion, objetivamos una
buena musculatura toracica con una pro-
trusién superior del esternén, seguido de
un hundimiento del mismo y nos Ilama
la atencion la forma de arco de medio
punto que forman sus costillas. También
nos sorprende la rigidez de la deformidad
que nos impide la compresion de la parte
maés protruyente (Figs. 23 y 24).

Caso clinico 2

Varén de 5 afios que nos con-
sulta por malformacion toracica
desde recién nacido, que se agu-
diza con la inspiracién profunda.
Los padres presentan gran ansiedad
por la patologia del nifio, a pesar de
que su desarrollo es rigurosamente
normal.

No tiene antecedentes médicos
de interés y solo ha sido operado
de fimosis.

A la exploracion, objetivamos
un hundimiento esternal y de las
costillas afectadas, que aumenta en
la inspiracion. Flexibilidad normal
del térax y no encontramos puntos
dolorosos (Figs. 25y 26).
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&g 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
tnico 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”.

Anomalias tordcicas

17. ;Cudl de las siguientes respuestas
es FALSA con respecto a las mal-

formaciones tordcicas?

a.

Las deformidades del esternén
nunca condicionan deformida-
des vertebrales.

Existen un gran nimero de
tipos y grados de malforma-
ciones tordcicas.

Normalmente, la anomalia
tordcica estd presente en el pri-
mer afio de vida.

Recomendamos el estudio y
seguimiento en unidades espe-
cializadas en malformaciones
tordcicas.

La mayoria no precisa trata-
miento quirdrgico.

18. En el pectus excavatum:

a.

b.

Los pacientes no deben realizar
deporte.

Hay que realizar en todos los

pacientes un TAC o RMN.

Hay que tranquilizar a los
padres.

El corsé de compresién consi-
gue buenos resultados.

Nunca hay afectacién cardiaca.

19. En el pectus excavatum:

a.

b.

La colocacién de la barra de
Nuss es la Gnica opcién tera-
péutica.

Es una malformacién tipo I
(cartilaginosas), en la que se

produce un sobrecrecimiento de
los cartilagos costales que pro-
voca una elevacién del esternén.

La campana de vacio, en oca-
siones, mejora el pectus carina-
tum.

La natacién regular, 3 dias por
semana, corrige totalmente el
pectus excavatum.

La gran mayoria de los pacien-
tes no requieren, ni demandan
tratamiento quirdrgico.

20. Con respecto al pectus carinatum,

elige la respuesta FALSA:

a.

b.

Es la segunda malformacién
tordcica en frecuencia.

No existe tratamiento quirtr-
gico.

El corsé de compresion obtiene
buenos resultados.

El corsé de compresién precisa
estar colocado el mayor nimero
de horas al dia.

Es mis frecuente en varones.

21. Un paciente en el que objetivamos
una agenesia del pectoral mayor:

a.

b.

Es un sindrome de Currarino
Silverman.

No debe realizar deporte.
Precisa de una exploracién
exhaustiva de: la pared tordcica,
la mama, el brazo, la mano, etc.
La colocacién de una barra
seglin la técnica de Nuss,
corrige el defecto.

Siempre se asocia a sindactilia.

Casos clinicos

22.Con respecto al paciente del
CASO clinico 1:

a.

b.

Es un pectus carinatum.
Esun pectus excavatum.

Es un sindrome de Currarino
Silverman.

Es un sindrome de Poland.

Todas son correctas.

23.El paciente del CASO clinico 2:

a.

Esun pecz‘us carinatum.
Esun pecz‘us excavatum.

Es un sindrome de Currarino
Silverman.

Es un sindrome de Poland.

TOd?lS son correctas.

24.En el CASO clinico 2:

a.

€.

Debemos tranquilizar a los
padres y valorar remitir a una
unidad con experiencia.

Debemos insistir en la préc-
tica de deportes, que princi-
palmente fortalezcan: brazos,
térax, abdomen y espalda.

No precisa cirugia urgente.

Hay que revisar periédica-
mente a este tipo de pacientes,
para poder objetivar la evolu-
cién de su deformidad con el
crecimiento y ofertar en cada
momento de su desarrollo el
tratamiento éptimo.

Todas son correctas.
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digestivas
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Resumen

Las malformaciones congénitas del tracto digestivo
constituyen un espectro variado de patologias, que
incluyen: la aparicién de atresias o estenosis del

tubo digestivo, duplicaciones del tracto intestinal,

mal posicionamiento de estructuras o deformidades
anatémicas que pueden provocar alteraciones, tanto en
el periodo neonatal como a lo largo de la infancia.

La mayoria de las malformaciones digestivas se
presentan Unicas, aunque muchas de ellas asocian
alteraciones en otros érganos o sistemas, o bien
sindromes o alteraciones genéticas, que condicionan
el pronéstico de la enfermedad del nifio con
malformacion.

Muchas de las malformaciones digestivas se
diagnostican prenatalmente; si bien, en ocasiones, no se
identifican hasta el nacimiento o incluso mas tarde. En
el presente capitulo, se van a tratar las malformaciones
digestivas mas frecuentes, como: la atresia de eséfago,
las atresias intestinales y duodenales, la atresia
anorrectal, el diverticulo de Meckel, la malrotacion
intestinal y los defectos de la pared abdominal, asi como
el diagnéstico prenatal de las mismas.

Abstract

Congenital malformations of the gastrointestinal
tract constitute a wide spectrum of pathologies
that include the appearance of atresias

or stenosis of the gastrointestinal tract,
duplications of the intestine, poor positioning
of structures or anatomical deformities that can
cause alterations both in the neonatal period
and throughout childhood.

Most of the digestive malformations are isolated,
although many of them associate anomalies in
other organs or systems, or syndromes or genetic
abnormalities, which condition the prognosis of
the disease of the child with a malformation.
Whilst many of them are diagnosed antenatally,
others are not identified until birth, or even
later.

In this article the most frequent digestive
malformations, such as esophageal atresia,
intestinal and duodenal atresias, anorectal
atresia, Meckel’s diverticulum, intestinal
malrotation and abdominal wall defects, as well
as the antenatal diagnosis will be discussed.

Palabras clave: Atresia esofagica; Atresia intestinal; Atresia anal; Atresia duodenal; Malrotacion intestinal.

Key words: Esophageal atresia; Intestinal atresia; Anal atresia; Duodenal atresia; Intestinal malrotation.

Diagnostico prenatal
de las malformaciones
digestivas

El diagnéstico prenatal de las mal-
formaciones digestivas cada vez es mas
acertado, gracias a herramientas de control
ecografico prenatal y resonancia magnética
fetal.

ctualmente, el control del emba-
razo es realizado en la mayo-
ria de los paises desarrollados,

como el nuestro, siendo habituales la
ecografia prenatal tanto en el primer

como en el segundo trimestre; estas
dos ecografias diagndsticas permiten
detectar la mayoria de las anomalias
fetales. En el caso del tracto gastroin-
testinal, el diagndstico es mds limi-
tado. Como consecuencia de esto, la
mayoria de las obstrucciones intes-
tinales no son identificadas hasta el
final de la gestaci6n o incluso después
el nacimiento.

En aquellos casos en los que existan
dudas diagndsticas o que sea necesaria
una mayor precision, existen pruebas
que la aportan, como los test genéticos
o la resonancia magnética fetal.

Pediatr Integral 2019; XXIII (6): 301 -309

Existen peculiaridades diagnésticas
prenatales, dependiendo del tipo de
patologia existente:

» Atresia de eséfago: el diagnés-
tico prenatal de la atresia esofdgica

es aproximadamente de un 30%

segun las series, ya que el eséfago

es un o6rgano dificil de visualizar
prenatalmente. Se puede sospechar
mediante signos indirectos como el
polihidramnios, que aparece en apro-
ximadamente un 50% de los casos®.

Otros signos, como la ausencia de

cdmara gdstrica, parecen estar mas

relacionados con la atresia sin fistula.
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* Atresia duodenal: su diagnéstico
suele ser mds preciso y se llega a ¢l
en un 75% de los casos. El signo
prenatal cldsico es la “doble bur-
buja”, que consiste en la dilatacién
de la cdmara géstrica y el duodeno
proximal dilatado. Habitualmente,
también se asocia a polihidramnios.
Un tercio de ellos se asocia con tri-
somia 21.

s Obstruccion intestinal: algunas mal-
formaciones como las atresias intes-
tinales distales debutan con signos
de obstruccién intestinal prenatal.
Los hallazgos son asas distendidas y
peristalticas, acompafiados de poli-
hidramnios. No siempre la presencia
de asas dilatadas se corresponde con
malformaciones congénitas, en oca-
siones, es un signo de otras enferme-
dades como la fibrosis quistica®.

* Quistes de duplicacion intestinal:
este tipo de malformaciones congé-
nitas son raras y pueden aparecer a
lo largo del tracto gastrointestinal.
Son estructuras tubulares o quisti-
cas de tamafio variable, ocasional-
mente aisladas o asociadas con otras

Figura 1. Tipos de atresia de esé6fago.
A. La anomalia mas comun (86%). B. Atresia
pura (8%), generalmente es tipo “long gap”.
C. Atresia con fistula proximal y distal (1%).
D. Atresia con fistula proximal sin fistula dis-
tal (1%), también suele ser tipo “long-gap”.
E. Fistula traqueoesofagica sin fistula (4%).

PEDIATRIA INTEGRAL

malformaciones gastrointestinales.
Es importante, en estos casos, que
se realice un diagndstico diferencial
con otras patologias como: los quis-
tes broncégenos, las malformacio-
nes congénitas de via aérea u otros
quistes localizados en el abdomen®).

*  Malformacion anorrectal: el anoy
el recto son estructuras dificilmente
visibles en la ecografia fetal; de ahi
que el diagndstico de las malforma-
ciones anorrectales sea dificil. Si que
se puede diagnosticar la atresia rec-
tal, en aquellos casos en los que se
ve dilatacién del recto y se visualiza
ecogrificamente el complejo ano-
rrectal y el esfinter rectal por debajo
de la mucosa del recto.

En los casos en los que se llegue a un
diagnéstico prenatal de malformacio-
nes digestivas, es recomendable que la
familia del nifio sea remitida a un panel
de expertos, que incluya tanto espe-
cialistas de Pediatria como cirujanos
pedidtricos, para evaluar el pronéstico
de la enfermedad y se pueda discutir la
estrategia a seguir en el periodo pre y
perinatal.

Atresia de esofago y fistula
traqueoesofagica

La atresia de es6fago (AE) consiste
en la falta de continuidad del eséfago,
asociado o no a fistula traqueoesofagica
(FTE).

Esta patologia ocurre en 1/3.000
RNV, y es un reto para el cirujano
pedidtrico. Se han descrito los factores
de riesgo y predictores de la mortalidad
relacionados con el peso al nacimiento,
las anomalias cromosémicas, renales y
cardiacas.

Se han postulado diferentes clasi-
ficaciones, pero en general, se dividen
en cinco tipos (Fig. 1), siendo la mas
frecuente aquella que presenta bolsén
ciego proximal y FTE distal. Existe
otro tipo en el que existe FTE sin
AE, que es conocida como fistula en
H. Aquellas en las que el eséfago estd
ciego en ambos lados o que tienen FTE
proximal suelen ser atresias con larga
distancia entre los cabos (conocidas
como atresias “Jong-gap”), y estas son
mds dificiles de reparar en el periodo
neonatal inmediato).

Figura 2. Radiografia de térax de un paciente
con atresia de eséfago, en la que se visualiza
sonda nasogéstrica con un bucle en el bolsén
superior esofagico.

La AE, por otro lado, puede aparecer
aislada, pero, en ocasiones, se acompafia
de otras condiciones como la prematuri-
dad, y dos tercios de los casos presentan
otras anomalias, que bien son cromosé-
micas o relacionadas con la asociacién
VACTERL (vertebrales, anorrectales,
cardiacas, traqueales, esofdgicas, renales
y de miembros).

Al nacimiento, los pacientes con
AE pueden presentar dificultad para
tragar, episodios de tos o cianosis,
ocasionalmente, al intentar la primera
toma. Existe impedimento para pasar
una sonda esofdgica y, al realizar una
radiografia de térax, se ve como esta
hace un bucle en el bolsén superior
(Fig. 2). La presencia de gas abdomi-
nal nos hace sospechar la presencia
de una FTE vy, la ausencia de gas, una
atresia intestinal “pura”. La asociacién
VACTERL se pone de manifiesto con
el examen fisico y radiolégico; de ahi,
que sea importante revisar los miembros
y el periné del nifio, asi como realizar
radiografias de térax y abdomen, eco-
grafia y ecocardiograma.

Al nacimiento, es conveniente poner
al paciente con la cabeza elevada unos
30-45° y con una sonda de doble luz
con aspiracién continua para prevenir
la aspiracién. El tratamiento defini-
tivo consiste en poner en continuidad
el eséfago y en el cierre de la FTE. La
correccién se puede realizar en una
sola intervencién, que consiste en rea-
lizar una broncoscopia para localizar



la fistula, disecar la FTE, y tras sec-
cionar y cerrar la fistula, realizar una
anastomosis término-terminal esofa-
gica. Habitualmente, se deja una sonda
nasogéstrica (SNG) como tutor de la
anastomosis, por la que se puede ali-
mentar tras la intervencién (Fig. 3). En
ocasiones, es necesario colocar un tubo
de térax para drenaje.

La alimentacion se puede iniciar por
la SNG a partir del 2°-3¢r dia. Se suele
realizar un esofagograma al 5°-7° dia,
para comprobar la integridad de la anas-
tomosis. Si esta es adecuada, proceder
ala alimentacién oral y a la retirada del
tubo de térax.

La atresia tipo /ong-gap suele reque-
rir otras técnicas como: la elongacién
esofdgica, la anastomosis primaria dife-
rida o la sustitucién esofdgica, lo cual
depende de la experiencia de su cirujano
responsable™).

Las complicaciones mds habituales
de la AE son: la fuga de la anasto-
mosis, la recurrencia de la FTE y la
estenosis de la unién esofdgica. Los
pacientes con AE tienen mas tenden-
cia al reflujo gastroesofigico y a la
traqueomalacia®).

La mayoria de los nifios con AE pre-
sentan un buen prondstico a largo plazo,
con una alimentacién normal, asi como
su crecimiento y desarrollo, aunque en
estos pacientes existen problemas de
deglucién, asi como de peristalsis eso-
fagica®7).

Figura 3. Esquema de los
pasos de la intervencién de la
atresia esofagica. A. Seccién
de la fistula traqueoesofagica
y cierre de la misma.

B. Diseccion del bolsén
proximal. C. Anastomosis
término-terminal del es6fago.
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Figura 4. A. Radiografia de térax-abdomen, en la que se visualiza
una imagen de doble burbuja. A la derecha, se muestra un esquema
de los diferentes tipos de atresia duodenal. B. Pancreas anular.

Atresia y estenosis duodenal

La atresia o estenosis duodenal con-
siste en la obstruccién completa o parcial
del duodeno que puede ser debida: a una
atresia, a la presencia de una membrana
0 a un pancreas anular.

El diagnéstico prenatal cada vez se
realiza con mis frecuencia y el signo clé-
sico es la presencia de doble burbuja en
la radiografia abdominal al nacimiento
(Fig. 4).

El diagnéstico diferencial se debe
hacer con malrotacién y vélvulo intes-
tinal. Un 20% de los nifios asocia mal-
rotacién y un 30% sindrome de Down.

La clinica suele consistir en: vémi-
tos, generalmente biliosos y distensién
epigdstrica. El diagndstico se realiza
con radiografia simple de abdomen y,
si hubiera paso de gas distal, se deberia
pensar que es una estenosis duodenal.

El tratamiento es quirtrgico. Antes
de la intervencién es importante colocar
una sonda nasogdstrica para descom-
primir el estémago. La intervencién
consiste en realizar una duodeno-duo-
denostomia en diamante, en el caso de
las atresias y el pancreas anular; en el
caso de las estenosis duodenales, el tra-
tamiento consiste en la apertura de la
membrana. Este procedimiento se puede
realizar por laparotomia o por laparos-
copia, dependiendo de la experiencia
del cirujano®). El manejo postoperato-
rio consiste en antibioterapia, nutricién

C. Atresia duodenal completa. D. Atresia duodenal con membrana.

parenteral y descompresion géstrica con
sonda hasta el inicio de la tolerancia
oral. En ocasiones, la nutricién enteral
completa tarda en conseguirse, debido
ala mala motilidad géstrica y duodenal;
de ahi, que algunos pacientes presenten
ingresos prolongados.

Atresia intestinal

La atresia intestinal consiste en una
ausencia de continuidad de la luz intesti-
nal, que puede aparecer en cualquier punto
del intestino delgado y grueso.

Es una de las causas de obstruccién
intestinal en el neonato. Se pueden loca-
lizar en cualquier punto del intestino
delgado y grueso, aunque la localiza-
cién yeyuno-ileal es la mds frecuente.
La etiopatogenia tiene varias teorias,
aunque la mds aceptada es la teoria del
proceso isquémico intestinal, que pro-
voca una necrosis y cicatrizacién del
intestino.

Las atresias yeyuno ileales suelen
ser solitarias, aunque existen diferentes
tipos. En ocasiones, se presentan como
poliatresias o como atresias tipo “Apple
peel”, en las que se asocia un defecto de
meso y un ileon corto (Fig. 5). Aquellas
que presentan formas complejas, pueden
presentar a medio plazo un intestino
corto, debido a la ausencia de longitud
intestinal y a las multiples cirugias que
requieren().
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Tipo 1

Tipo 3b

Sy

Tipo 4

Figura 5.

A. Imagen
quirargica de una
atresia intestinal
tipo 1. B. Imagen
quirargica de una
atresia intestinal
tipo “Apple peel”
(3b). C. Esquema
que muestra la
clasificacion

de las atresias
intestinales.

Prenatalmente, se pueden sospe-
char por presentar: una importante
distension de asas, la presencia de
polihidramnios y retraso de crecimiento
intrauterino. Asocian con cierta fre-
cuencia prematuridad y bajo peso y, al
nacimiento presentan: una importante
distensién abdominal, con peristaltismo
marcado y con vémitos biliosos, al prin-
cipio, ocasionales y después continuos.

El diagndéstico se realiza mediante
radiografia simple de abdomen, visua-
lizandose una obstruccién intestinal con
niveles hidroaéreos en las asas. Ocasio-
nalmente, presentan calcificaciones,
imagen que nos puede orientar hacia
un proceso de peritonitis meconial.

El tratamiento consiste en la des-
compresién gistrica, la fluidoterapia y
la antibioterapia hasta la intervencién
quirtrgica, la cual consiste en poner en
continuidad el tubo digestivo, para ello se
realiza la reseccién del segmento atrésico
y la anastomosis. Si existe desproporcion
entre los cabos, hay que realizar un “Zape-
ring”, que consiste en adaptar el tamafo
de ambos cabos intestinales. En ocasio-
nes, se precisan multiples resecciones y,
en los casos mds graves, se puede requerir
una yeyunostomia o ileostomia(10).
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La atresia célica es la forma menos
frecuente. Tanto la clinica como el diag-
ndstico y tratamiento son similares a los
anteriores y se puede complementar el
diagndstico con un enema opaco.

Malrotacién intestinal
y volvulo

La malrotacién intestinal es un espec-
tro de anomalias en la rotacion y fijacion
del intestino, que puede tener consecuen-
cias graves como el vélvulo intestinal.

La incidencia es aproximadamente
del 1%, y la mayoria se diagnostican en
el periodo neonatal. Se asocia a otras
patologias como: gastrosquisis y onfa-
locele, hernia diafragmatica congénita,
y atresia duodenal o de vias biliares.

Esta malformacién ocurre en el pri-
mer trimestre del embarazo, cuando no
se produce la rotacién del intestino al
incorporarse al abdomen desde la cavi-
dad celémica. Existen diferentes tipos
de malrotaciones en funcién de donde
se localiza el colon y el duodeno, siendo
la més frecuente, aquella que tiene el
ciego en el cuadrante superior derecho;
en estos casos, suele asociarse a unas

bandas peritoneales colecistoduodeno-
célicas, llamadas bandas de Ladd(D,

La clinica puede aparecer en cual-
quier momento de la vida, aunque la
mayoria se diagnostica en el periodo
neonatal por vémitos biliosos o por
obstruccién duodenal (relacionado con
las bandas de Ladd o complicaciones
como el vélvulo intestinal). En los casos
en los que el diagndstico no es precoz,
la clinica puede ser més difusa como:
vémitos no biliosos intermitentes, dolor
abdominal, diarrea, estrefiimiento o
fallo de medro. En ocasiones, debido
a un vélvulo cronificado, se produce
obstruccién linfitica del meso y malab-
sorcién intestinal. La exploracién fisica
suele ser normal, excepto en los casos
en los que existe un vélvulo intestinal
agudo, que presenta un cuadro clinico
de: distensién abdominal, peritonismo
y sangrado con las heces, debido a una
necrosis intestinal(1,12),

El diagnéstico se puede realizar
con un contraste digestivo que pone de
manifiesto la malposicién intestinal y
puede mostrar una imagen caracteristica
en “sacacorchos” en el marco duodenal.
También la ecografia, en ocasiones, se
muestra Util para visualizar la inversién
del eje mesentérico vascular.

El tratamiento es quirdrgico y es una
emergencia en el caso de sospechar un
vélvulo intestinal (Fig. 6). El procedi-
miento de Ladd es la técnica usada para
corregir la malformacién, que consiste
en: revertir el vélvulo intestinal, resecar
las 4reas necrosadas, liberar las bandas
de Ladd si estdn presentes y dejar el

Figura 6. Imagen quirtrgica de una malro-
tacion intestinal con un vélvulo de intestino
medio.
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Tabla I. Clasificacion anatémica de la malformacién anorrectal

Varon

Fistula recto perineal

Mujer

— Fistula recto perineal

Fistula recto bulbar (uretral)

Fistula recto vestibular

— Fistula recto prostatica (uretral)

— Ano imperforado sin fistula

Fistula recto vesical (cuello vesical)

— Cloaca persistente

Ano imperforado sin fistula rectal
Atresia rectal

intestino en posicién de “no rotacién”,
con todo el intestino delgado hacia la
derecha y el grueso a la izquierda, para
conseguir ampliar el meso del intestino
y disminuir la posibilidad de vélvulo
intestinal(13).

Atresia anorrectal

La malformacion anorrectal (MAR) es
una malformacién congénita en la que la
porcion anorrectal se posiciona de forma
andémala fuera del mecanismo esfinteriano
del ano (completa o parcialmente).

Ocurre aproximadamente en 1 de
cada 5.000 RNV y tiene un predominio
masculino. Existe una clasificacién de la
MAR en funcién del sexo del paciente
(Tabla I)14),

Puede presentar malformaciones
asociadas, como la asociacién VAC-
TERL; de estas, las mas frecuentes son
las anomalias genitourinarias.

El examen fisico es la parte mds
importante a la hora del diagndstico
de estos pacientes. Asi, en las “formas
altas”, nos encontramos: un perine
plano, meconiuria, un sacro corto y
mala contraccién esfinteriana. La pre-
sencia de un escroto bifido, en ocasio-
nes, se asocia a fistulas prostiticas. En
las nifias, la posicién de la apertura de
la fistula es importante tanto para el
diagndstico como para el pronéstico,
pudiendo dividirse en: vestibular, peri-
neal, vaginal o cloacal. Las “formas
bajas” presentan una apertura de la
fistula a nivel perineal, un periné bien
conformado y, en ocasiones, lo que se
conoce como asa de cubo, que es un
repliegue cutdneo con forma de asa
localizado a nivel perineal.

Para el diagnéstico, es muy util la
realizacién de una Rx abdomen-pelvis

Atresia rectal

y la realizacién de un “invertograma” a
las 24 horas del nacimiento (Rx late-
ral en posicién decubito prono con la
pelvis ascendida), para ver la distancia
entre el bolsén anorrectal y la piel. Otras
pruebas complementarias preoperatorias
obligatorias son: la ecocardiografia, la
ecografia abdominal y la ecografia del
canal medular, para descartar médula
anclada y otras malformaciones geni-
tourinarias asociadas.

El manejo inicial consiste en la colo-
cacién de: sonda nasogéstrica, dieta
absoluta, nutricién parenteral y anti-
bioterapia profildctica.

El manejo quirdrgico es variado y
depende de la gravedad de la malforma-
cién. La reparacién definitiva consiste
en una anorrectoplastia sagital posterior
(ARPSP), que consiste en la colocacién
del ano en su posicién normal (Fig. 7).
Esta intervencién, en ocasiones, se
puede realizar en el periodo neonatal,

pero en los casos mds complejos, es
necesaria la realizacién de un estoma
de descarga y una ARPSP de forma
diferida (Algoritmos 1 y 2)(14.15),

Con respecto al prondstico de la
MAR, la continencia es peor cuanto
mis alta es la malformacidn, asi como
mayor es la anomalia sacra. Cuanto mds
baja es la malformacién, mejor es la con-
tinencia, aunque sufren mayor estrefii-
miento. Son pacientes que precisan de
un seguimiento a largo plazo por parte
de un cirujano pedidtrico especializado
en la patologia colorrectal(6).

Duplicaciones digestivas

Se denominan duplicaciones diges-
tivas aquellas formaciones quisticas que
se desarrollan cercanas al tubo digestivo,
generalmente sin comunicacion con él. Su
epitelio es digestivo y secretor y su locali-
zacion es variable, pudiendo aparecer en
cualquier tramo del tubo digestivo.

El diagnéstico, en general, es fortuito,
por su presentacion asintomatica, aunque
cada vez es mas frecuente el diagndstico
prenatal. Ocasionalmente, se presentan
con sintomas que son variados y depen-
den de la localizacién de la duplicacién,
pudiendo ser: dolor abdominal, disfagia,
vélvulo intestinal, hemorragia digestiva,
obstruccién intestinal, etc.

El diagnéstico se realiza mediante
ecografia y resonancia magnética
nuclear.

Figura 7. Imagen intraoperatoria de una malformacién anorrectal. A. Atresia anal baja en la
que se visualizan “perlas” de meconio en el rafe perianal. B. Imagen de la correccién de
la malformacién tras una anorrectoplastia sagital posterior.
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Figura 8.
Imagen
intraoperatoria
de duplicacion

intestinal a
nivel yeyunal.
Figura 9. Imagen intraoperatoria de
diverticulo de Meckel.
Figura 11.
Imagen

intraoperatoria de
gastrosquisis.

El tratamiento debe ser quirdrgico y
consiste en la extirpacién total o parcial
de la masa, y, si es imposible, separar del
intestino, puede necesitar una reseccién
intestinal limitada (Fig. 8).

Diverticulo de Meckel

El diverticulo de Meckel (DM) es una
anomalia del tubo digestivo que consiste en
una atresia incompleta del conducto onfa-
lomesentérico que comunica el intestino
con el saco vitelino.

Suele localizarse entre 50-75 cm de
la valvula ileocecal, en el borde antime-
sentérico y puede tener tejido gastrico
o pancredtico, cuya secrecién puede
provocar ulcera y sangrado; de ahi,
que sea una de las causas de hemorra-
gia digestiva baja durante la infancia.
Otras formas de debut son: la invagi-
nacién ileo-ileal dificilmente reductible,
la diverticulitis de Meckel y mds rara-
mente como vélvulo intestinal (Fig. 9).

La edad de diagnéstico tipica son
los dos afios, con ligera predominan-
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Figura 10.
Imagen de
paciente con
onfalocele.

cia masculina y la forma mds frecuente
de presentacién es la hemorragia rec-
tal no dolorosa aislada. Con respecto a
la diverticulitis, se presenta con dolor
abdominal e incluso peritonitis por
perforacién. También, puede presentar
sintomas de obstruccién intestinal, si su
forma de presentacién es la invaginacién
o el vélvulo.

Su diagnéstico se realiza mediante
una gammagrafia con Tc-99, que es una
prueba segura y especifica. La ecogra-
fia también puede ser de ayuda, sobre
todo, en casos de diverticulitis e inva-
ginacién.

El tratamiento consiste en la extir-
pacién quirdrgica del diverticulo y la
anastomosis término-terminal.

Defectos de la pared
abdominal

Existen dos tipos de defectos mayo-
res de la pared abdominal con diferente
comportamiento y pronéstico, que son el
onfalocele y la gastrosquisis.

El onfalocele es un defecto umbili-

cal, producido por la regresion incom-
pleta de las visceras abdominales a la
cavidad. Como consecuencia, persiste
un defecto cubierto por un saco con
tres capas: el peritoneo, la gelatina de
Wharton y la membrana amniética.
Su tamafio es variable, denomindndose
“minor”si es menor de 5 cm de didme-
troy “maior”si es de mas de 5 cm. Ocu-
rre en 1/5.000 RNV y suele asociarse
a otras anomalias, a cromosomopatias
y al sindrome de Beckwith-Wiedeman
(Fig. 10)7.18),

La gastrosquisis consiste en un fracaso
de la vascularizacién de la pared abdomi-
nal, lo cual se manifiesta con un defecto
paraumbilical derecho que suele tener
un tamafio de 2-4 cm, con una insercién
correctal del ombligo. Por dicho orificio
protruyen visceras no cubiertas. Ocurre
en 1/2.000 RNV y se asocia a: edad baja
materna, uso de drogas y, en ocasiones,
aunque no tiene asociaciones a otras
anomalias, si que se puede acompanar
de atresias intestinales, debido a procesos
isquémicos (Fig. 11)19).



Figura 12. Imagen intraoperatoria de una
gastrosquisis con un silo preformado.

El diagnéstico prenatal es muy fre-
cuente y, tras el nacimiento, las pruebas
a realizar son: ecografia y ecocardio-
grama. Al nacimiento, hay que descom-
primir el estémago con SNG y cubrir el
defecto para la proteccién de las visce-
ras y para disminuir la pérdida de calor
corporal. Hay que afiadir antibioterapia.
El tratamiento quirtdrgico consiste en la
reintroduccién de las visceras y cierre del
defecto abdominal. En ocasiones, esto
no es posible porque hay una falta de
espacio en el abdomen; por lo que, oca-
sionalmente, se necesita la colocacién de
un silo para que la introduccién de las
visceras sea progresiva, disminuyendo
asi la posibilidad de sindrome compar-
timental (Fig. 12).

Con respecto a su prondstico, habi-
tualmente, tienen retraso en la intro-
duccién de nutricién enteral, debido a
la dismotilidad intestinal. Aunque la
supervivencia es buena, existen casos de
intestino corto secundario a estos pro-
cesos, sobre todo, la gastrosquisis, por
episodios isquémicos tanto intradteros
como postnatales(19).
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Caso clinico

Recién nacido a término (41 semanas + 3 dias) de peso
adecuado para la edad gestacional. Peso. 3.020 g; Longitud:
49 cmy PC: 35,5 cm. Al nacimiento, se administra profilaxis
ocular y antihemorragica. Realiza primera diuresis y expulsiéon
de meconio en las primeras 24 horas.

Ingresa a las 12 horas de vida, procedente de maternidad
por: regurgitaciones frecuentes de contenido mucoso-alimen-
tario, sialorrea, nauseas y distrés respiratorio (Silverman de
2). Al ingreso, se objetiva saturacion de 86% y se intenta,
mediante colocacion de sonda, comprobar la permeabilidad
de la comunicacién orogastrica, sin éxito. Se realiza radio-
grafia de térax en la que presenta bucle de la misma, a nivel
del tercio superior esofagico.

Exploracion fisica

Buen estado general. Buena coloracién de piel y mucosas.
No lesiones cuténeas. Minimo tiraje subcostal e intercostal.
ACP adecuada, entrada de aire bilateral con algln crepitante
bilateral. Ritmico, sin soplos. Abdomen blando, no excavado.
Abundantes secreciones en regién oral. Neurolégico: vital y
reactivo. Claviculas integras, no anomalias de extremidades.
Genitales masculinos normales, con ano perforado.

Pruebas complementarias

e Radiografia de térax: ausencia de paso de la sonda naso-
gastrica, haciendo un bucle en el tercio proximal del
es6fago. Doce pares de costillas. Resto de la radiografia
normal (Fig. 13).

e FEcografia abdominal: ligero bloqueo tubular renal. Ligera-
moderada cantidad de liquido subhepatico derecho y
periesplénico (mayor en el lado derecho).

e Ecocardiograma: corazén anatémica y estructuralmente
normal. Ductus Arterioso persistente pequefio sin reper-
cusién. Foramen oval permeable.

e Ecografia cerebral: minimas imagenes de germinolisis.
Pequefo quiste de plexo coroideo derecho.

e |nterconsulta a genética: hallazgos sugestivos de atresia
de eséfago aislada, no sindrémica.

Evolucion

Se interviene a las 24 horas de vida sin incidencias, rea-
lizandose un cierre de fistula traqueoesofagica y una anas-
tomosis término-terminal esofagica. Se deja drenaje toracico
con escaso débito, retirado a los 2 dias de la intervencién.
Se deja una sonda nasogastrica transanastomotica, por la
que se inicia nutricion enteral tréfica el 6° dia de vida. Tras
comprobar la estanqueidad de |la anastomosis, se procede a
introducir alimentacién oral.

Figura 13.

Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién 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”.
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MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS

Algoritmo 1. Algoritmo del manejo de la malformacién anorrectal en niios

INSPECCION PERINEAL Y URINARIA

EVIDENCIA CLINICA DUDA DIAGNOSTICA
(89-90%) (10-20%)

INVERTOGRAMA ‘

Fistula Meconiuria |
perineal Periné plano
> 1 cm entre < 1 cm entre
piel y ano piel y ano

Y / Y

ARPSP ‘ COLOSTOMIA ‘ ‘ COLOSTOMIA ‘
Sin colostomia ¢

ARPSP

Algoritmo 2. Algoritmo del manejo de la malformacion anorrectal en niias

INSPECCION PERINEAL

FISTULA SIN FISTULA
(90%) (10%)

Y y \ 4 ‘ INVERTOGRAMA ‘

\
Fistula Fistula ‘ Cloaca ‘ |
perineal vestibular
Y
> 1 cm entre < 1 cm entre
(*) piel y ano piel y ano

Y Y Y

ARPSP ‘ COLOSTOMIA ‘ ARPSP
Sin colostomia l Sin colostomia

ARPSP

(*) Dependiendo de la experiencia del cirujano.
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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 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 ndmeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.

Malformaciones
congénitas digestivas

25.Un nifio de 18 meses de vida es
atendido en urgencias por una de-
posicién abundante de sangre os-
cura. Presenta palidez, taquicardia
y exploracién abdominal normal.
Hemograma de Hb 7g/dL, ;qué
PRUEBA diagnéstica solicitaria?

a. Endoscopia digestiva.
b. Trénsito gastrointestinal.

c. Gammagrafia intestinal con
pertecnetato Tc99m.

d. Enema opaco.

e. Tomografia axial computeri-
zada.

26.Un recién nacido a término, vardn,
al nacimiento presenta una ausen-
cia de ano, con un periné plano.
Tras diagnosticarlo de malfor-
macién anorrectal, la enfermera
refiere que ha expulsado meconio
através dela orina, scudl de las si-
guientes afirmaciones con respecto
a este paciente NO es correcta?

a. Se ha de realizar una radiogra-
tia dntero-posterior de pelvis.

b. Hay que hacer de forma urgente
una colostomia de descarga.

c. Elpronéstico de la continencia
de este paciente es peor que si
hubiera presentado una fistula
perineal.

d. Dentro de los procedimientos
a realizar en las primeras 24

PEDIATRIA INTEGRAL

horas, esté la correccién de la
malformacién mediante una
anorrectoplastia sagital poste-
rior.

e. Hay que descartar malforma-
ciones genitourinarias, que son
las mis frecuentes.

27. Con respecto a los quistes de du-

plicacién intestinal, indique la res-

puesta INCORRECTA:

a. Los sintomas dependen de la
localizacién de la duplicacién.

b. El tratamiento es la reseccién
del quiste, aunque ocasional-
mente hay que realizar resec-
cién intestinal.

c. Suelen ser lesiones de caracte-
risticas sélidas.

d. La localizacién més frecuente
es el intestino delgado.

e. El diagnéstico puede ser for-
tuito; ya que, a veces, son asin-
tomaticos.

28.Se presenta un paciente de 4 afios

de edad que acude a urgencias por
un cuadro de dolor brusco abdo-
minal, con importante distensién,
vémitos biliosos y sangre oscura en
la dltima deposicion. A la explo-
racién, el abdomen estd en tabla e
impresiona de gravedad. Sele rea-
liza una ecografia de abdomen en
la que se visualiza una inversién de
los vasos del eje mesentérico, ¢cudl

es la siguiente ACTITUD?

a. La realizacién de un trinsito
digestivo para confirmar que

presenta una malrotacién intes-
tinal.

b. Ingreso en observacién con
sueroterapia, analgesia y anti-
bioterapia de amplio espectro.

c. Realizar una endoscopia diges-
tiva alta para filiar la causa de
la hemorragia digestiva alta.

d. Laparotomia urgente para
resolver el vélvulo intestinal
que se sospecha.

e. Gammagrafia con Tc 99 para
descartar una diverticulitis de

Meckel.

29. Ante un varén que presenta al na-

cimiento una macroglosia, hernia
umbilical grande, ligera hemihi-
perplasia e hipoglucemia y que se
acompaia de distensién de he-
miabdomen superior, con intole-
rancia a la alimentacién y vémitos
biliosos, al realizar una radiografia
abdominal, ;qué eslo que se espera
encontrar?

a. Silencio abdominal completo.

b. Abundante meconio sugestivo
de impactacién meconial.

c. Neumoperitoneo por un cuadro
de peritonitis meconial.

d. Doble burbuja (distensién de la
cdmara géstrica y de la porcién
proximal del duodeno), porque
puede presentar una atresia
duodenal.

e. No es conveniente realizar
radiografia de abdomen para
no radiar al paciente.


http://www.sepeap.org

Caso clinico

30. En este paciente recién nacido, en
el que ha sido imposible introdu-
cir una sonda nasogdstricay en la
radiografia se ve la sonda haciendo
un bucle, hay que descartar las si-
guientes anomalias asociadas:

31.

a.

b.

Anomalias vertebrales.

Malformaciones génito-urina-
rias.

Alteraciones de los miembros.
Atresia anorrectal.

Todas las anteriores.

Con respecto a los pacientes con
atresia de eséfago, senale la res-

puesta INCORRECTA:

MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS

El signo mds frecuente en la
ecografia prenatal es el polihi-
dramnios.

El paciente ha de ser intubado
al nacimiento para evitar el
dafio traqueal.

Antes de la intervencién, es
necesario realizar pruebas com-
plementarias, como la ecografia
abdominal y el ecocardiograma.

La correccién se lleva a cabo
mediante el cierre de la fistula
y la anastomosis término-ter-
minal.

Durante la intervencién, se
puede dejar una sonda transa-
nastomotica que nos permita
alimentar al paciente precoz-
mente.

32.Con respecto a los pacientes con
atresia de es6fago, sefiale cudl es

el tipo mds FRECUENTE:

a. Atresia esofdgica con bolsén

proximal y distal sin fistula.

Atresia esofdgica con bolsén
proximal y fistula traqueoeso-
tigica distal.

Atresia esofdgica con fistula
traqueoesofdgica proximal y
bolsén distal.

. Atresia esofdgica con fistula

traqueoesofdgica proximal y
distal.

Fistula traqueoesofigica sin
atresia de eséfago.
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Cirugia programada. Calendario quirurgico

E.M. De Diego Garcia®, A.R. Tardédguila Calvo™

*Jefe de Seccion de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario “Marqués de Valdecilla”.
Santander. Profesor Asociado de Pediatria. Facultad de Medicina.

Universidad de Cantabria.
**Médico Adjunto de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario
“Marqués de Valdecilla”. Santander

REIED

El calendario quirdrgico es una guia que pretende
ayudar en la recomendacion de la edad mas apropiada
para la correccion de los problemas quirdrgicos
pediatricos. Su objetivo primordial es conseguir una
adecuada coordinacién entre el pediatra de Atencion
Primaria y el cirujano, para realizar un diagndstico,
seguimiento y tratamiento 6ptimos del potencial
paciente quirdrgico infantil.

A pesar de que la mayor parte de las patologias
pediatricas quirdrgicas tienen una edad estimada de
correccién bastante definida, los progresos tanto en el
campo de la cirugia como en el de la Anestesiologia

O L ‘ﬁ-
Disponible en Internet
desde Diciembre 2014 >

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 correccion
quirdrgica en las mejores condiciones y minimizara el
impacto emocional sobre el nifio.

En el presente articulo, se realiza una revisién de

las indicaciones quirdrgicas, sobre la base de las
Ultimas novedades en el campo de la cirugia infantil,
proponiéndose un calendario quirtrgico actualizado

Palabras clave: Calendario quirdrgico; Indicaciones quirurgicas.

Introduccién

El calendario quirdrgico es una guia
consensuada, ideada para coordinar el
manejo de la patologia quirurgica electiva
entre los distintos especialistas pediatricos.

pedidtrica pueden clasificarse
segun el grado de urgencia con
que deba ser realizado el tratamiento.
El momento éptimo de la intervencién
estd condicionado por distintos factores,
pero siempre que sea posible, la inter-
vencién quirurgica debe realizarse de
forma programada.
Una clasificacién basada en la
urgencia de tratamiento del proceso

]: os procesos quirdrgicos en la edad

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 actuacién quirtrgica sin
demora. La mayoria de las patologias
que la precisan no se diagnostican hasta
hacerse sintomdticas por sus complica-
ciones, lo que puede darse a cualquier
edad, por lo que 16gicamente, no pode-
mos 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 estu-
dio diagnéstico preoperatorio, con lo

que tampoco podemos tratar de predecir
su aparicién y evolucién mediante este
calendario.

Cirugia electiva: incluye aquellos
procesos cuya correccién 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 quirargi-
cas en el nifio se pueden incluir en esta
categoria.

En el curso de estos procesos, debe-
mos 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.

(® El texto completo tinicamente esta disponible en: www.pediatriaintegral.es
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N0 o El Rincon del Residente

Coordinadores: E. Pérez Costa®,
D. Rodriguez Alvarez*, M. Garcia
Boyano®, I. Noriega Echevarria*™

*Residentes de Pediatria del Hospital
Uniwversitario Infantil La Paz. Madrid.
**Residente de Pediatria del Hospital
Uniwversitario Infantil Nisio Jesiis. Madrid

El Rincén del Residente es una apuesta arriesgada de Pediatria Integral. No hemos querido hacer
una seccion por residentes para residentes. Yendo mas alla, hemos querido hacer una seccién por
residentes para todo aquel que pueda estar interesado. Tiene la intencién de ser un espacio para
publicaciones hechas por residentes sobre casos e imagenes clinicas entre otras.

iEnvianos tu caso! Normas de publicacién en www.sepeap.org

Imagen en Pediatria Clinica.
Haz tu diagnostico

imagen clinica interactiva
www.pediatriaintegral.es

Rinon y afectacion dental
A. Megido Armada®, P. Alonso Rubio®, CJ. Blizquez Gémez™

*Residente de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. **Pediatra. Hospital Universitario de Torrejon de Ardoz.

Historia clinica

o

Varén de 10 afios, estudiado por retraso en la erupcién
dentaria permanente (Fig. 1). Es el tercer hijo, con dos her-
manos de 19 y 16 afios, sanos. Como antecedentes personales,
tiene una gestacién controlada sin incidencias, con ecografias
prenatales normales y parto eutécico, a término. Somatome-
tria al nacimiento: Peso: 3.100 g; longitud: 52 cmj; perimetro
cefilico: 35 cm. Crecimiento y desarrollo psicomotor nor-
males. Presenta enuresis nocturna primaria. No toma medi-
camentos. Como antecedentes familiares, presenta enuresis
primaria familiar. Padres no consanguineos. No refieren otros
antecedentes familiares de interés.

Figura 1.
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EL RINCON DEL RESIDENTE

Exploracién fisica

Somatometria: peso: 32,8 kg (p21, -0,84 DE); talla: 152,6

cm (p88, 1,2 DE); tension arterial sistélica: 103 mmHg

(p36, -0,38 DE); diastdlica: 56 mmHg (p27, -0,62 DE).
Elevada atricién dental.

Retraso en la erupcién de todos los dientes permanentes,
aunque detectados en la exploracion radiolégica.

Dientes erupcionados amarillentos y marroniceos.
Mucosa gingival normal en color y forma.

Hiperplasia gingival generalizada.

No se detectan otros rasgos dismorficos ni malformativos.

Pruebas complementarias realizadas

Hemograma: leucocitos 6,01 x 10/3/pL; hematies: 5,60
X 1076/uL; hemoglobina: 14,6 g/dL; hematocrito: 41,4%;
neutréfilos: 35,3% (2,13 x 10/3/uL); linfocitos: 54,1% (3,25
X 1073/uL); monocitos: 6,2% (0,37 x 10A3/uL); eosindfilos:
3,7% (0,22 x 1073/uL); baséfilos 0,7%; plaquetas: 272 x
1073/uL.

Bioquimica plasmitica: glucosa: 92 mg/dl; urea: 32 mg/
dl; creatinina: 0,77 mg/dl; sodio: 139 mmol/l; potasio: 3,7
mmol/]; urato: 4,3 mg/dl; cloro: 97 mmol/L; calcio: 2,59
mmol/L; fosfato: 1,40 mmol/L; magnesio: 0,77 mmol/L;
creatina cinasa: 122 U/L; fosfatasa alcalina: 261 U/L;
aspartato aminotransferasa: 28 U/L; alanina aminotrans-
ferasa: 16 U/L; colesterol total: 214 mg/dL; triglicéridos:
88 mg/dL; proteinas totales: 75 g/L; albumina: 50 g/L;
2-microglobulina: 90 mcg/L.

FG estimado: 83,45 ml/min/1,73 m2.

Gasometria venosa: pH: 7,38; pCO2: 50 mm Hg;
hemoglobina: 14,9 g/dL; potasio: 3,6 mmol/L; sodio: 141
mmol/L; calcio iénico: 1,29 mmol/L; cloro: 100 mmol/L;
glucosa: 93 mg/dL; lactato: 0,39 mmol/L; exceso de bases:
4,5 mmol/L; bicarbonato: 26,4 mmol/L.

Hormonas: tirotropina (TSH): 4,13 mU/L; tiroxina libre
(T4 L): 1,45 ng/dL; paratohormona intacta (PTH): 21 pg/
mL; calcidiol-25-OH vit D: 47,3 ng/mL.

RINON D |

Figura 2.

— Anilisis bioquimico orina 24 horas: glucosa: 0,06 g/24 h;
creatinina: 1,190 mg/24 h; urato: 405 mg/24 h; fosfato:
31,28 mmol/24 h; sodio: 117 mmol/24 h; potasio: 106,5
mmol/24 h; cloro: 160 mmol/24 h; albumina: 0 pg/min;
calcio: 0,29 mmol/24 h; magnesio: 6,68 mmol/24 h; oxa-
lato: 45 mg/24 h; citrato: 464 mg/24 h.

— Perfil aminodcidos en orina: normal.

— Ecografia abdominal: se identifican multiples imédgenes
hiperecogénicas puntiformes, muchas de ellas con sombra
actstica posterior, localizadas en la papila de las pirdmides
de ambos rifiones (Fig. 2).

¢Cuil es el diagnéstico?

a. Cistinosis.

b. Acidosis tubular renal distal.
c. Hiperparatiroidismo primario.
d. Sindrome esmalte-renal.

e. Ninguno de los anteriores.

g

0 Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacidn de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

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, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Respuesta correcta
d. Sindrome esmalte renal.

Comentario

a. Cistinosis. Incorrecta. Es una enfermedad lisosomal que,
en ausencia de tratamiento, conduce a fallo renal terminal
auna media de 9 afios. Presenta afectacién multisistémica,
siendo el rifidon y el ojo los primeros afectados. La presencia
de cristales de cistina en la cérnea, es un criterio diagnés-
tico de esta enfermedad(®.

b. Acidosis tubular renal distal. Incorrecta. La mayoria de los
tipos de acidosis tubulares renales primarias se presentan
en los primeros meses de vida. La acidosis renal tubular
distal tipo 1 se caracteriza por la imposibilidad de dismi-
nuir el pH urinario en presencia de acidosis metabélica e
hipopotasemia. La clinica cldsica consiste en deshidrata-
cién aguda severa y retraso péndero-estatural. Desarrollan
nefrocalcinosis en la infancia y suele asociarse sordera sin
alteraciones dentales().

c. Hiperparatiroidismo primario. Incorrecta. El hiperpara-
tiroidismo primario causa: hipocalciuria, hiperfosfaturia,
aumento en la sintesis de 1-25(OH)2D y en la resorcién
6sea. Es sintomdtico en mas del 70% de las ocasiones. La
clinica es secundaria a la hipercalcemia crénica, como:
astenia, pérdida de peso, atrofia muscular, osteoporosis,
dolor abdominal, irritabilidad... A nivel ecogréfico, suelen
verse nefrolitiasis y/o nefrocalcinosis®.

d. Sindrome esmalte renal. Correcta. La amelogénesis imper-
fecta (AI) es una alteracién en la formacién del esmalte con
un origen genético. Puede presentarse de manera aislada
o asociada a sindromes. Un sindrome raro, asociando Al
con nefrocalcinosis (OMIM 204690), ha sido descrito®),
denominado también sindrome de MacGibbon®). Llama-
tivamente, presenta hipocalciuria e hipofosfaturia®). Los
criterios clinicos incluyen: alteraciones en la formacion del
esmalte dental (Fig. 1) y nefrocalcinosis (Fig. 2). Se han
descrito mutaciones en multiples genes, como: ameloge-
nina (AMELX), enamelina (ENAM), familia con secuencia
similar en miembro H (FAM83H), calicreina 4 (KLK4)
y matriz metaloproteinasa 20 (MMP20), entre otros, con
diferentes patrones de herencia(?).

Ante la sospecha clinica en nuestro paciente, se realizé
estudio genético mediante secuenciacién completa del gen
FAM?204, demostrindose la presencia de dos variantes pato-
génicas en heterocigosis compatibles con el diagnéstico de
Al-nefrocalcinosis(®.

En la evolucién de este paciente, cabe destacar el desa-
rrollo de enfermedad renal crénica estadio II (FG estimado
de 77 ml/min/1,73 m2) sin otras complicaciones asociadas.
Persiste la nefrocalcinosis bilateral sin cambios respecto al
diagnéstico. Ha iniciado tratamiento con citrato potdsico a

dosis de 0,1 g/kg/dia.

Palabras clave

Amelogénesis imperfecta; Nefrocalcinosis; Sindrome
esmalte renal; Amelogenesis imperfecta; Nephrocalcinosis;
Enamel-renal-syndrome.

EL RINCON DEL RESIDENTE
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Lesiones perianales.
Una patologia infradiagnosticada
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Historia clinica

Escolar sano de 6 afios, consulta por lesiones perianales
de 5 dias de evolucidn, levemente dolorosas, negando fiebre
u otra clinica sistémica, incluida digestiva. Relata un reciente
episodio de primoinfeccién por herpes simplex labial, actual-
mente resuelto. Niega aplicacién de otros cosméticos excepto
cremas de tipo barrera (pasta al agua). A la exploracién, se
objetiva una corona de lesiones papulosas blanquecinas mate,
queratiniformes, no vesiculosas, foliculocéntricas, con leve
eritema en la base y agrupacién arramacimada (Fig. 1). La
toma para cultivo (bacteriolégico y hongos) y PCR de herpes
virus y varicela zéster fueron negativas.

¢Cudl es el diagnéstico?

a. Enfermedad de Hailey-Hailey.

b. Recurrencia de infeccién por herpes genital.
c. Impétigo ampolloso.

d. Paraqueratosis granular.

e. Dermatitis del paial.

Figura 1. Lesiones papulosas blanquecinas mate, queratiniformes, no
vesiculosas, foliculocéntricas, con leve eritema en la base y agrupa-
cion arramacimada. Imagen tomada tras 2-3 semanas de aplicacién
de cremas barrera.
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Respuesta correcta
d. Paraqueratosis granular.

Comentario

La paraqueratosis granular es una entidad escasamente
descrita, probablemente infradiagnosticadaV) en la edad pedia-
trica. Se trata de lesiones papulosas, generalmente asintoma-
ticas, de distribucién agrupada no confluente, que pueden
presentar escama adherida en la superficie. En nifios, apare-
cen en dreas intertriginosas del pafial (ingles y perianal). La
etiologia, aunque no esclarecida, se cree irritativa en pacientes
constitucionalmente predispuestos (alteraciones genéticas en
la cornificacién) y se ha relacionado con aplicacién tras el
cambio del pafial de antitranspirantes (6xido de zinc) y pro-
ductos oclusivos (pastas al agua). El cultivo para bacterias y
hongos suele ser negativo. En caso de realizar biopsia, la epi-
dermis muestra una capa cérnea engrosada con paraqueratosis
compacta, viéndose granulos retenidos de queratohialina
El tratamiento consiste en la retirada de elementos irritantes
y oclusivos (Fig. 2). Es importante el diagnéstico diferencial
con la dermatitis del pafial, que si mejora con la aplicacién
de cremas barrera y, otras mds raras, como: el Hailey-Hailey,
pénfigo vegetante y enfermedad de Darier®.

La enfermedad de Hailey-Hailey (pénfigo benigno fami-
liar) es una enfermedad hereditaria poco frecuente, de heren-
cia autosémica dominante. La ausencia de antecedentes fami-
liares hace improbable el diagndstico, a pesar de que puede
producirse por mutaciones de zovo. La PCR negativa para
herpes virus descarta la recurrencia de herpes genital. Y las
lesiones del impétigo ampolloso (ampollas) y de la dermatitis
del panal (placas eritematosas brillantes con o sin fisuracion
de pliegues y lesiones satélite) no concuerdan con las lesiones
clinicas del paciente.

Palabras claves
Paraqueratosis; Oclusién; Irritante; Parakeratosis;
Occlusion; Irritating.

EL RINCON DEL RESIDENTE

Figura 2. Las lesiones desaparecieron casi por completo 10 dias
después de descontinuar la aplicacién de cremas oclusivas.
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@ Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacidn 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”.
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En la era de la globalizacion, con la facilidad para
viajar a otros paises, conocer nuevas culturas y
distintas situaciones socio-sanitarias, nace esta
seccién con el objetivo de dar a conocer las
experiencias de residentes de Pediatria, que han
salido del pais para ampliar sus conocimientos
médicos en un contexto diferente al nuestro.

Una herramienta de ayuda para todos aquellos
que se planteen realizar algo similar.

Informacién del rotante

+ Nombre: Marta Bascuas.

« Email: marta.bascuas4@gmail.com

« Hospital de Origen: Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus.
« Afio de residencia en el que se realiz la rotacion externa: R3.
+ Duracion de la rotacion externa: 1 mes.

Cuestionario

1. ;Dénde has realizado tu rotacion?
¢Por qué elegiste ese hospital?
En el Hospital Nacional de Nifios de San José, en Costa Rica.
Estaba interesada en Infecciosas, y el Hospital Nacional de Nifios
tiene uno de los mejores servicios.

2. ;Como conseguiste la rotacion?
¢Qué documentos o tramites tuviste que realizar?

Me puse en contacto via e-mail con la Jefa del Servicio de Infec-
ciosas del hospital 9 meses antes de la rotacion. A su vez, me puso
en contacto con la responsable de docencia de dicho hospital, quien
me indic6 la documentacion que debia enviar.

Es necesario enviar una carta de solicitud de la rotacion, la cartilla
de vacunacion, un curriculum vitae, el pasaporte y, en ocasiones,
visado en funcion de la duracion de la estancia. Una vez enviado, te
contestan en un plazo corto de tiempo con una carta de confirmacion,
la cual se presenta en Docencia de tu hospital.

3. Una vez iniciada la actividad asistencial,

ccual fue tu grado de participacion?

Desde el segundo dia de rotacion ya me asignaron mis pacientes
y pude participar en la toma de decisiones como un residente més
de alli. Cada uno tenia sus pacientes a los que pasaba visita al llegar
al hospital y, a media mafiana, se hacia un pase conjunto con los
adjuntos del Servicio.

4. ;Se fijaron unos objetivos docentes prestablecidos antes
de tu llegada? ;Se realizé una evaluacion de tu labor al
final de la rotacion?

Los objetivos estaban ya establecidos en el proyecto para la Comi-
sion de Docencia. Si, al final de la rotacién me entregaron una hoja de
gvaluacidn, valorando mi rotacion alli.

Foto del rotante con el equipo del centro de recepcion.

5. Resume brevemente los conocimientos/habilidades
adquiridas

El manejo de enfermedades infecciosas similares a las presentes
en nuestro medio, pero en estadios avanzados.

También, he podido aprender sobre el manejo de enfermedades,
como la malaria o la histoplasmosis. ..

6. ;Cambiarias algo relacionado con tu rotacion?
En caso afirmativo, ;qué cambiarias?

Lo (nico que cambiaria es que alargaria la rotacién un mes mas.

7. Puntda del 1 al 10 (equivaliendo 1 a una puntuacién
muy mala y 10 a una puntuacién muy buena):

« Ensefianza: 9.
«Supervision: 9.

+ (rado de aprendizaje: 9.
« Puntuacion global: 9.

8. ;Esta rotacion ha cambiado tu practica médica?
iVes posible aplicar dichos conocimientos de regreso
en tu hospital o en tu futura practica profesional?

En realidad no se ha modificado tanto mi practica médica, de hecho
creo que trabajan de forma similar a como lo hacemos en mi hospital.
Pero si que he aprendido mucho, no solo de enfermedades infecciosas,
sino de pediatria general, por lo que creo que voy a poder aplicar estos
conocimientos a mi regreso.

9. ;Pudiste implicarte en alguna actividad mas alla
de la asistencia (docencia, sesiones clinicas,
investigacion...)? En caso afirmativo, ;puedes
explicarnos que tipo de actividad?

En el hospital se hacian sesiones generales todos los martes y
viernes a Ias que he podido asistir. Ademas, en el propio servicio de
infecciosas, si la actividad asistencial lo permitia, se hacian sesiones
clinicas diarias.
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The Corner

20. Urticaria: outpatient visit

Mother: Good morning Dr. Cameron. I'm here because Julie
has woken up with these red patches and bumps all over her
body which have been enlarging on our way here and she can't
stop scratching herself.

Doctor: | see. Have you noticed any increased work of
breathing or swallowing, hoarse voice or vomits?

Mother: No, fortunately only the rash.

Doctor: Do you associate it with anything in special? Any
new food? New linen? New detergents? New shower gel or
creams?

Mother: No, we haven't changed anything at home and she
hasn't eaten anything new. As you know, she doesn't have any
allergies that we know of.

Doctor: And has she had a cold, a fever or any other
symptoms these days?

Mother: Well, she’s had a runny nose for a few days now and
started coughing yesterday.

Doctor: OK, please take off all of her clothes so | can take a
better look at her skin.

PHYSICAL EXAMINATION:

Pulse: 90 bpm. Sp02: 99%. Axillary temperature: 36,8°C.
Good general condition. Well-nourished and hydrated.
Capillary refill time: less than 2 seconds. No respiratory
distress. Face not swollen. Skin: Qval circumscribed,
raised, erythematous and blanching plaques affecting the
face, the extremities and coalescent on the trunk, not painful
to palpation. Cardiac auscultation: regular, no heart murmur.
Pulmonary auscultation: general good bilateral ventilation,
no pathological breath sounds. HEENT: normal oropharynx.
Uvula not swollen. Normal tympanic membranes. Abdomen:
normal. Neurological: normal.

Doctor: Julie has hives, everything else is normal.
Mother: And why did they appear?

Doctor: Hives can appear secondary to many different
causes, such as allergies, infections, changes in body
temperature, or other physical stimuli, and sometimes even,

PEDIATRIA INTEGRAL

M. Gémez de Pablos Romero®,

M. Sdnchez Martin**
*Residente de Pediatria del Hospital Universitario de Méstoles.
**Residente de Pediatria del Hospital Universitario La Paz.

the cause is not identified. In Julie’s case the most likely trigger
is a viral infection, since she has upper respiratory symptoms.

Mother: So, how do we treat it? When will it disappear?

Doctor: Hives can evolve within the first 24 hours with new
individual lesions appearing while others disappear, but they
usually resolve in a few days. To religve itching, she can take
an antihistamine; dexchlorpheniramine 3 mg every 6 hours
until all the lesions disappear. If the hives persist beyond a few
days, we can add glucocorticoids.

Mother: So there’s nothing to be worried about?

Doctor: Not right now, what Julie has seems to be a simple
acute urticaria. However, you should look out for trouble
breathing, difficulty for swallowing, tightness in the throat,
hoarse voice, nausea or vomiting, crampy stomach pain or
lightheadedness. If any of these symptoms appear, you should
take Julie to the ED in order to discard anaphylaxis.

Mother: Thank you very much Dr. Cameron. I'll let you know
how she goes.

KEY WORDS:

Patches and bumps: manchas y bultos.
Enlarging (to enlarge): crecer.
Scratching (to scratch): rascarse.
Swallowing (to swallow): tragar.
Hoarse voice: voz ronca.

Raised: sobreelevado.

Blanching: que blanquea a la presion.
Swollen uvula: edema de Gvula.
Hives: habones, urticaria.

Itching: picor/prurito.
Lightheadedness: mareo.

Q)

PLAY AUDIO

se puede escuchar en
www.pediatriaintegral.es
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A Hombros de Gigantes

Las revisiones de pediatria que te pueden interesar publicadas

en las revistas internacionales mas importantes.

D. Gémez Andrés, M.D.

F.E. Neurologia Pediatrica.
Hospital Universitari Vall d’Hebron.

Vall d’Hebron Institut de Recerca. Barcelona
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Pediatria General y Extrahospitalaria

* % % %% Ongoing Pediatric Health Care for the Child
Who Has Been Maltreated. Pediatrics. 2019; 143(4). PMID:
30886109. doi: 10.1542/peds.2019-0284

Articulo muy interesante. El seguimiento a largo plazo del
paciente maltratado es un aspecto que se trata mucho menos
que el diagnéstico o los criterios de sospecha. El paciente que
ha sido maltratado estd en mayor riesgo de sufrir enfermeda-
des médicas y trastornos mentales comunes en la poblacién
general (caries, malnutricién, obesidad, bulimia, ansiedad...),
de volver a ser abusado, de presentar traumas en relacién con
la sexualidad... Por ello, necesitan un protocolo de atencién
especifico, que va desde la monitorizacién de los problemas
psicoldgicos o escolares a un calendario vacunal adelantado
de la vacuna del papiloma, en el caso de abuso sexual.

* %% %% Advanced Ultrasound Techniques for Pediatric
Imaging. Pediatrics. 2019; 143(3). PMID: 30808770. doi:
10.1542/peds.2018-2609

La ecografia es la prueba de imagen ideal en Pediatria;
nuevos avances tecnolégicos estin permitiendo optimizar el
rendimiento de esta prueba. La emergencia de nuevos contras-
tes estd permitiendo obtener informacién sobre la perfusion
tisular aplicable al diagnéstico diferencial de lesiones tumo-
rales, al andlisis precoz de secuelas en la parada cardiaca o
trauma craneal o en la enterocolitis. También en el andlisis del
reflujo vesicoureteral, la ecografia asistida con estos contrastes
estd sustituyendo a las técnicas tradicionales. La elastografia
estd aumentando sus indicaciones desde la cuantificacién de la
fibrosis hepatica hacia indicaciones como: la evaluacién de la
lesién cerebral, la monitorizacién de la fibrosis en la enferme-
dad inflamatoria o la fibrosis renal. E1 Doppler ultrarripido
estd permitiendo mejoras en la resolucién temporal y en la

deteccién de circulacién de pequefios vasos, incorpordndose
a la neuroimagen funcional. La ecografia 3D y 4D permiten
medir volimenes de una manera que era inviable hasta la
actualidad. Por ultimo, la ecografia de alta frecuencia estd
mejorando nuestra capacidad para evaluar lesiones en tejidos
superficiales.

* %%k * Book Sharing: In-home Strategy to Advance
Early Child Development Globally. Pediatrics. 2019; 143(3).
PMID: 30728271. doi: 10.1542/peds.2018-2033

El neurodesarrollo temprano es una fase clave sobre la
que es importante incorporar intervenciones para optimizar
el rendimiento académico futuro. Una de las intervenciones
claras es la de disponer de libros y compartirlos dentro de las
familias. Seguramente, una pregunta activa y una recomen-
dacién que debamos incorporar en el futuro.

%% %% * Can infant sleeping bags be recommended by med-
ical professionals as protection against sudden infant death
syndrome? Arch Dis Child. 2019; 104(3): 305-7. PMID:
30297442 doi: 10.1136/archdischild-2018-316093

Las bolsas para dormir son una opcién bastante popular
y una de las bases para su popularidad es el reclamo de que
reducen la muerte subita del lactante. Resulta que la evidencia
es poco clara.

% %%k vr Child health technology: shaping the future of
paediatrics and child health and improving NHS producti-
vity. Arch Dis Child. 2019; 104(2): 184-8. PMID: 30154177.
doi: 10.1136/archdischild-2017-314309

En la era de las tecnologias de la informacién, la atencién
sanitaria no puede mantenerse ajena. Los autores discuten los
principales avances que, en los préximos afios, se incorpora-
rin a la practica clinica habitual (“wearables”, aprendizaje
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automdtico y otras dreas de la inteligencia artificial, realidad
virtual, “gamificacién”...). Particularmente interesante, es la
reflexion sobre como el sistema nacional de salud britinico se
estd preparando para incorporar estas tecnologias.

%% % %77 The Microbiome-The Explanation for (Almost)
Everything? Pediatr Infect Dis J. 2019; 38(4): e69-¢71.
PMID: 30882743. doi: 10.1097/INF.0000000000002261

Buena explicacién del microbioma desde la perspectiva
de un especialista en Infectologia.

Infectologia pedidtrica

%% %%k Hemophagocytic Lymphohistiocytosis and Infec-
tions: An Update. Pediatr Infect Dis J. 2019; 38(3): e54-6.
PMID: 30461573. doi: 10.1097/INF.0000000000002248

Revisién sencilla pero completa sobre el sindrome hemo-
fagocitico.

%k %%k Scabies: New Opportunities for Management and
Population Control. Pediatr Infect DisJ. 2019; 38(2): 211-3.
PMID: 30299425. doi: 10.1097/INF.0000000000002211

La sarna es un problema relativamente frecuente en algu-
nos lugares de nuestro territorio. El articulo revisa el trata-
miento en los paises ricos (tratamientos tépicos y orales) y la
profilaxis con el tratamiento ampliado con ivermectina en
paises pobres.

Hematologia y Oncologia pedidtrica

* %%k %% Treatment of fever in neutropenia in pediatric
oncology patients. Curr Opin Pediatr. 2019; 31(1): 35-40.
PMID: 30461508. doi: 10.1097/MOP.0000000000000708

El manejo del paciente neutropénico con fiebre es una
situacion relativamente habitual para aquellos que realizan
guardias de Urgencias Pedidtricas. Nuestros protocolos estin
orientados hacia la hospitalizacién y el tratamiento antibidtico
endovenoso, sin discriminar entre pacientes con diferentes
niveles de riesgo. Los autores resumen la informacién de
que disponemos sobre cémo estratificar a estos pacientes y
sobre cémo se ha intentado traducir en scores clinicos con
insuficiente validez. También, analizan los nuevos perfiles
de resistencia antibidtica y la necesidad de incluir tratamiento
antifungico.

Neonatologia

%% % k% Survival and Impairment of Extremely Premature
Infants: A Meta-analysis. Pediatrics. 2019; 143(2). PMID:
30705140. doi: 10.1542/peds.2018-0933

El debate sobre las secuelas de la prematuridad es un tema
de discusién habitual en Pediatria. Este metaanalisis viene a
otorgarnos un poco mds de luz y nos puede ayudar a la hora
de tomar decisiones como profesionales y ayudar también a
las familias en este aspecto. En el metadnalisis, demuestran
s6lidamente la barrera de las 24 semanas, donde la super-
vivencia sin secuelas, segin la escala de Bayley, es del 9,3%
(CI95% 3,5-22,7) frente el 40,6% (CI95% 31,6—50,3) de las
25 semanas. Los autores destacan, entre las limitaciones, que
la evaluacién con la escala Bayley puede no detectar con fia-
bilidad secuelas neuroldégicas en un futuro.

%% %% % Nasal high flow therapy for neonates: Current evi-
dence and future directions. ] Paediatr Child Health. 2019;
55(3): 285-90. PMID: 30614098. doi: 10.1111/jpc.14374

Buena revisién para no especialistas en ventilacién o en
Neonatologia. Los autores revisan los mecanismos de accién
del alto flujo nasal (presién positiva, reduccién de espacio
muerto, aire humidificado y caliente y reduccién del trabajo
respiratorio a nivel ORL) y las distintas evidencias disponi-
bles para las distintas indicaciones actuales (soporte prima-
rio, soporte post-intubacién, destete de la CPAP y hospitales
secundarios) y futuras (soporte durante la intubacién, reani-
macién neonatal y trasporte neonatal).

Neurologia

%% % k77 Structural and functional neuroimaging in atten-
tion-deficit/hyperactivity disorder. Dev Med Child Neu-
rol. 2019; 61(4): 399-405. PMID: 30276811. doi: 10.1111/
dmcn.14050

EI'TDAH es uno de los trastornos del neurodesarrollo/
aprendizaje mds frecuentes. Los estudios de neuroimagen nos
han clarificado su sustrato neurobiolégico (cambios en volu-
men de regiones cerebrales, alteraciones en la conectividad
entre regiones, alteraciones en metabolismo cerebral...), pero
en el caso del TDAH, una de las constantes en los resultados
es su gran variabilidad.

6 Cuestionario de Acreditacion
4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién continuada del sistema de acreditacién 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”.
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Representacion del nifo P

en la pintura espanola

Francisco Bayeu,
fresquista y dibujante

Pediatr Integral 2019; XXl (6): 314.e1-314.e6

de los mds reputados fresquistas de la pintura espafiola,

tal y como lo prueban sus innumerables trabajos al
servicio de la Iglesia y de la corte de Madrid. También fue
un excelente dibujante y retratista, formado en la tradicién
de Mengs, dejando para la posteridad magnificas pruebas de
su valia en esta especialidad de la pintura.

B ayeu fue un artista extraordinariamente fecundo y uno

Vida, obra y estilo

Francisco Bayeu y Subias naci6 en Zaragoza en 1734y
fallecié en Madrid en 1795. Era hijo de un maestro lance-
tero, Ramén Bayeu Fanlo y de Maria Subias Dominguez y
hermano de Josefa, Ramén y Manuel, estos ltimos también
fueron pintores. Cursé sus primeros estudios, de latinidad y
gramdtica, en Zaragoza. Simultaneando con sus estudios, se
inicia en Zaragoza en el aprendizaje del dibujo, bajo la direc-
ci6n del pintor Juan Andrés Merklein. Posteriormente, con-
tinuard su formacién pictérica con el pintor zaragozano mds
acreditado de la época, José Luzdn Martinez, quien también
iniciard a Goya. La presencia en 1753 de Antonio Gonzilez
Veldzquez en Zaragoza, recién llegado de Italia, para pintar
la gran cipula sobre la Santa Capilla del Pilar, fue decisiva:
a la formacién de Francisco dentro de un barroco académico
aprendido con Luzén, unird el influjo mds brioso de Corrado
Giaquinto, transmitido por Gonzélez Velizquez.

Esta renovacién estética le impulsa a presentarse en 1756 al
Premio Extraordinario de la Academia de San Fernando, con
un dleo sobre cobre representando La tirania de Geridon, que
obtiene el premio de modo indiscutible. Por ello, recibe una
pensién de la Academia para continuar en Madrid sus estudios
con Gonzilez; pero desavenencias surgidas con el maestro y
la muerte de sus padres, le hacen regresar a Zaragoza para
hacerse cargo de su familia, contrayendo matrimonio en 1759
con Sebastiana Merklein, hija de su primer maestro.

Entre 1758 y 1762, trabaja activamente para iglesias y con-
ventos zaragozanos, como el monasterio de Santa Engracia,
iglesias de San Ildefonso y San Felipe y cartuja de Aula Dei. El
afio 1762 sera trascendental para Francisco, pues Antén Rafael
Mengs, primer pintor de cimara de Carlos I1I, visita Zaragoza
y le propone convertirse en ayudante suyo en la Corte. Esto

J. Fleta Zaragozano

Sociedad Espafola de Pediatria
Extrahospitalaria y Atencion Primaria
Facultad de Ciencias de la Salud.
Universidad de Zaragoza

supondrd la introduccién de Bayeu en los circulos artisticos
cortesanos. Pronto le llegan los primeros encargos para el
palacio real, por mediacion de Mengs, encomendindosele
en 1763 la decoracién al fresco de la béveda del comedor en
el cuarto de la reina, con La Rendicién de Granada (en la
que se manifiesta todavia su formacién barroca) y la béveda
de la antecimara de los principes de Asturias con La caida
de los Gigantes, gran composicién de atrevidos escorzos; con
estas obras comienza su gran produccién de fresquista. En
1765, para aumentar sus ingresos con los que mantener a su
numerosa familia, da clases particulares de dibujo y pintura,
a las que asisten, entre otros, su hermano Ramén y Goya.

En 1767, se le concede el nombramiento de pintor de
cdmara del Rey, cargo que indudablemente le afianzard en el
dmbito artistico cortesano. En 1775, se traslada a Zaragoza
para pintar dos cipulas, ya concertadas desde 1772 en el Pilar.
Se representa en ella a Maria Reina de los Ahgeles y Reina
de Todos los Santos, frescos de composicién inspirada en La
Apoteosis de Trajano de Mengs. El éxito fue rotundo y supuso
la confirmacién en su tierra de su valia artistica. En el verano
de 1776, comienza Bayeu sus trabajos en el claustro de la cate-
dral de Toledo, donde, de forma intermitente, ird plasmando
al fresco once escenas referentes a la vida y milagros de santos
toledanos. Tras la marcha de Mengs a Roma en 1777, Fran-
cisco Bayeu pasard a ser la gran figura artistica de la corte,
y, tras el fallecimiento de aquel, en 1779, solicitard del rey la
plaza de primer pintor de cdmara que, en varias ocasiones,
y no por suficientes méritos, que los tenia, le serd denegada.
En julio de 1778 estd con su hermano Ramén pintando en la
capilla del palacio de Aranjuez.

En 1783, Francisco Bayeu y Salvador Maella son nom-
brados directores de pinturas para la Real Fébrica de Tapices,
y ambos, encargados de la restauracion y conservacién de las
pinturas de los Reales Sitios. En 1788, es nombrado direc-
tor de pintura de la Academia de San Fernando. También
sigue realizando pintura religiosa al éleo, como por ejemplo,
dos magnificas versiones de la Asuncion, para las iglesias
de Pedrola (Zaragoza) y Valdemoro (Madrid). Poco antes
de morir, en junio de 1795, recibe su ultima distincién, el
nombramiento de director general de la Academia de San
Fernando.
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Figura 1. Sagrada familia.

Francisco Bayeu, aparte de un gran decorador, fue tam-
bién un destacado retratista, como ponen de manifiesto: sus
retratos de dofia Paula Melzi, en el Museo de Huesca, de
claro gusto neocldsico; sus dos autorretratos; o los retratos de
su hija Feliciana de los Museos del Prado y de Zaragoza, y de
su esposa Sebastiana, del Museo de Zaragoza. Asimismo, rea-
1iz6 cartones para tapices y, ante todo, fue un extraordinario
dibujante, como lo demuestran sus numerosos dibujos de la
Biblioteca Nacional y del Prado. Todas estas facetas pictéricas,
perfectamente complementadas, hacen de Francisco Bayeu,
excepcion hecha de Goya, el pintor espafiol mds destacado
del siglo X VIIIL.

Hoy su obra se reparte entre los més grandes museos:
Museo de Louvre, MOMA de Nueva York, National Gallery
de Londres, Museo del Prado de Madrid, Museum of the
Hispanic Society of America de New York, entre otros.

Sus cuadros mds destacados con nifios

Sagrada familia es una composicién de contenido tradi-
cional que fue representada por Bayeu en mds de una ocasion.
Las figuras de la Virgen y San José ocupan el segundo plano
de la obra. La Virgen, que estd sentada, emite una leve son-
risa y mira tiernamente a su hijo, que sostiene en su regazo.
Tras la Virgen, y a la derecha, estd San José, en esta ocasiéon
representado como una persona de edad, con calvicie, arrugas
en la frente y abundante bigote y barba; en su mano derecha
sostiene un bastén.

El Nifio Jests puede tener varios meses de edad, ya que
mantiene su cabeza con facilidad. Mira a su madre mien-
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tras sonrie ligeramente. Estd cubierto parcialmente con una
camisa, lo cual no impide que al Nifio se le vean los genitales.
Llama la atencién en este 6leo el aspecto del Nifio. Tiene una
cabeza de gran tamafio con respecto al resto del cuerpo, se
trata de una macrocefalia con frente muy prominente, dando
la sensacién de hidrocefalia. Sin embargo, las caracteristicas de
los detalles anatémicos de la cara parecen normales. También
llama la atencidn, la cortedad de sus extremidades superiores:
tanto los brazos como los antebrazos son bastante cortos. Las
extremidades inferiores parecen normales.

Otra anomalia detectada es un labio superior que parece
hendido, como si se tratase de un labio leporino. Algunas
de estas caracteristicas podrian corresponder a un nifio con
enanismo disarménico, hipoacondroplasia o acondroplasia.
No creemos que Bayeu haya querido representar al Nifio Dios
con todas estas anomalias, antes bien, quizd quiso imprimir
un aura de espiritualidad y demostrar la diferencia entre este
recién nacido y otros muchos que €l representd a lo largo de
su obra. Curiosamente, Bayeu, en otra de sus obras en la que
aparece la Virgen con su hijo, también ha representado al Nifio
con estas mismas anomalias. Mide 108 por 80 cm (Fig, 1).

La adoracion de los pastores es un modelo, més que un
boceto, para uno de los frescos que ejecuté Bayeu para el
Oratorio del Rey del Palacio de Aranjuez. Aparecen nume-
rosas figuras de personas adultas de ambos sexos. Uno de los
pastores, casi desnudo, acude a adorar al Nifio y lleva en sus
brazos un cordero para ofrecerlo al recién nacido y otros dos
estin al otro lado de la estancia, que no es sino un establo.
En la escena no podia faltar la presencia del buey, que ocupa
un lugar preferente. En un plano posterior estin la Virgen y
San José.

Sobre la paja se encuentra el Nifio Jestus desnudo al cual
miran sus padres. La Virgen trata de arroparlo. A los pies
de la improvisada cama aparece un nifio de unos cuatro o
cinco afios de edad, dadas las caracteristicas anatémicas del
pequeifio. Este nifio también parece querer adorar al Nifio
Jests. La luz brota de la cama de paja e impregna de claridad
toda la composicién. En lo alto, y en medio de una columna

Figura 2. La adoracion de los pastores.



'_ff_rﬂ-;/r-b/mu e fy Huseikle u’(‘;lyh'ﬂ/(mﬂt Ty Tk vi’.}f““gmm v:*.(/:r;m' .!4}#;/:6"
Ao Cormnane e SETC g o s oA prasnd oo Ly torifln guoside i o wardasesr ol
aontavitineir il ER ey S o g € Rorid €l tle - Lorempvees

Figura 3. La huida a Egipto.

de humo luminoso, aparecen cinco dngeles alados, algunos
de ellos representados solo con su cabeza. Es un tema recu-
rrente para todos los pintores de época y Bayeu no podia ser la
excepcidn, incluso representd la escena en mds de una ocasion.
Buen sentido de la perspectiva y dominio de los colores que
son, preferentemente, cilidos en distintas gamas. La anatomia
de los personajes es correcta. Se trata de un 6leo sobre lienzo
que mide 44 por 54,1 cm (Fig. 2).

La Huida a Egipto. Este dibujo fue realizado por Fran-
cisco Bayeu en colaboracién con José Camarén que era graba-
dor. Representa a la Sagrada familia en su viaje a Egipto, que
tantas veces ha sido pintado en el Barroco y Renacimiento. Se
trata de la escena cldsica en la que aparecen San José, la Virgen
y varios dngeles. Uno de ellos, que puede ser un arcingel,
dadas sus caracteristicas, parece que es el que guia la comitiva.

El nifio Jests aparece en brazos de su madre y envuelto
en ropajes. Solo se le ve la cabeza. El fondo de la escena lo
ocupan varios dngeles alados y, en planos mds posteriores, se
adivinan varias casas e incluso una torre. El nombre de Bayeu
aparece en el texto en la parte inferior del dibujo. Grabado en
aguafuerte sobre papel. Mide 49 por 26,5 cm (Fig. 3).

La obra Visitando a un enfermo contiene nueve figu-
ras, entre ellas un nifio y una nifia. La escena muestra a un
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enfermo en cama, semincorporado en ella, con ayuda de dos
personas que estin en la cabecera. Junto a ellas, hay otro
personaje que intenta colocar la ropa correctamente. A los
pies de la cama y arrodillado, aparece otro personaje que bien
podria ser el padre del enfermo, estd apoyado y posiblemente
llorando ante un fatidico diagnéstico médico.

De pie aparece la figura del posible médico que trata de
explicar a la esposa la situacién de su marido enfermo. La
nifia mayor puede tener unos diez afios y sujeta a su hermano
mds pequefio, de unos cinco afios que sefiala compungido a
su padre en la cama. La vestimenta denota que estamos ante
una familia de clase media; ademas, la estancia es muy digna,
lo que se aprecia por la cama, la mesa, la silla y los cortinajes.
En medio de la estancia aparecen unos utensilios. Al fondo,
se aprecian drboles y un paisaje rural, a través de la puertay
de la ventana. Colores marrones, amarillos, blancos y rosas,
preferentemente. Puede leerse la firma del autor en el dngulo
inferior derecho. Se trata de un dleo sobre lienzo que mide
50 por 61 cm (Fig. 4).

La obra E/ paseo de las Delicias representa a una escena
cotidiana de una calle del Madrid de la época. Aparecen
numerosos personajes adultos, tanto damas como caballeros
que estin paseando por una calle de la ciudad, aunque mis
parece un camino o arboleda. Por la vestimenta, se trata de
gente adinerada dado el atuendo que muestran. Algunos per-
sonajes estin sentados en el suelo, charlando amigablemente.

La escena principal y el primer plano lo ocupan dos caba-
lleros que saludan a una dama que lleva a su vez, a un nifio
de la mano. El nifio, de unos ocho o nueve afios de edad, va
vestido de caballero, incluso lleva una espada en la mano y
sombrero. Es la inica figura que mira directamente al espec-
tador. Llama la atencién las dos hileras de drboles que limitan
los bordes del camino. Colores frios, abundantes verdes y, en
menor cantidad, marrones, grises, azules y rojos. Perspectiva
bien lograda. Es un éleo sobre lienzo que mide 37 por 56 cm
(Fig. 5).

El ciego y el lazarillo es un tema de larga tradicién en
nuestro pais y recoge la hibridez de la novela cortesana, entre
el realismo de la picaresca y la idealizacién aristocrética. En

Figura 4. Visitando al enfermo.
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Figura 5. E/ paseo de las Delicias (detalle).

esta obra, Un ciego tocando la gaita y un nirio los hierros,
aparece un nifio de unos 12 o 13 afios de edad, que acompaifia
al ciego. Parece que ambos estdn actuando en un especticulo
callejero. El ciego, de mediana edad, lleva el instrumento
musical sujeto con su mano izquierda y, a su vez, sujeta tam-
bién a un perro que estd posado en el suelo.

Figura 6. Un ciego tocando la gaita y un nifio los hierros.
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El nifio mira directamente a las dos espectadoras que hay
en la composicion, estd risuefio y, al parecer, no es consciente
de la vida que lleva ni la vida que le espera: estd descalzo.
Va correctamente vestido, con su morral, y toca el tridngulo
metélico acompafiando a su duefio en el concierto. La vesti-
menta es correcta en todas las figuras, con los peinados tipicos,
capas, abanicos, pafiuelos y gorro. Celajes azules, con nubes
y una rama de un drbol que ocupa la parte central y superior
de la obra (Fig. 6).

En el boceto Cabeza de nifio, Bayeu, une el rigor formal
de Mengs con la técnica y los recursos pictéricos de Gia-
quinto. Mientras que sus trabajos acabados resultan frios y
académicos, sus bocetos revelan su tendencia tardobarroca,
donde trabaja con toques rédpidos y fluidos.

En este caso, representa la dificil posicién de la cabeza de
un niflo, ya que estd de lado mirando a la izquierda y hacia
arriba. El trazo a ldpiz es muy preciso, marcando con lineas
paralelas los pelos del cabello. Dada la posicién, es dificil
remarcar las caracteristicas anatémicas, pero se advierte una
ligera retrognatia en el pequefio, no se aprecia bien la oreja
izquierda y, sin embargo, delimita perfectamente el recorrido
del musculo esternocleidomastoideo, que va desde la oreja
hasta la clavicula. Por las caracteristicas del pelo y rasgos
anatémicos, parece que se trata de un varén de unos dos afios
de edad aproximadamente (Fig. 7).

El juego de la vaquilla es una de las numerosas posta-
les que dibujé Bayeu. Al igual que Goya, procuré represen-
tar multiples escenas populares y callejeras, de costumbres,
con frecuencia protagonizadas por nifios. La escena tiene
gran semejanza con Ni7ios jugando a los foros de su cuiiado
Goya, sin embargo muestran algunas diferencias. En el caso
de Bayeu, aparecen en la composicién siete nifios y también
personas mayores y la escena se lleva a cabo al aire libre; en el
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Figura 7. Cabeza de nifio.
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Figura 8. Juego de la vaquilla.

EL ESCORIAL, PALACIO-REAL.
BAYEU: El jusgo-dela Vaguilla,

caso de Goya, solo aparecen nifios, 13 precisamente, y estdn
junto a las arcadas de un puente. Naturalmente, solo aparece
el color marrén en varias tonalidades, como corresponde a un
dibujo; sin embargo, en la composicién de Goya, aparecen
multiples colores con las matizaciones que aportan las pinturas
al 6leo. Anatomias bien conseguidas en un cuadro lleno de
dinamismo. En planos posteriores, aparecen varias figuras de
personajes adultos de ambos sexos (Fig. 8).

Dentro de una estética todavia rococd, Bayeu pinté el
retrato de Maria Teresa del Castillo por encargo, segura-
mente, de sus padres, los marqueses de Valera de Abajo y
Fuente Hermosa, cuando la nifia tenia unos siete afios de
edad. La nifia Maria Teresa del Castillo sosteniendo con sus
manos un perrito y una rosquilla es un retrato muy hermoso,
de excelente factura y cuidada ejecucién, que destaca en la
produccién de retratos de Francisco Bayeu y en el panorama
del retrato espafiol de la segunda mitad del siglo XVIII, en
opinién del profesor Arturo Ansén.

A la nifia se le representa de cuerpo entero en primer
plano, en el interior de lo que parece una sala de una casa
nobiliaria o palacio. El cortinaje, con realce de cordoncillo
entorchado en hilo de oro, y el borlén que cuelga, confieren
al espacio y al retrato un ambiente y un aparato aristocratico,
acorde con la distincidn que se quiere dar a la nifia represen-
tada. No falta la vistosa alfombra de lana roja, con motivos
vegetales y florales en varios tonos.

Maria Teresa estd en pie y adopta una posicién de tres
cuartos, con la mirada al frente. Lleva un elegante traje largo,
ala francesa, de seda azul y entonacién intermedia, con moti-
vos de 6valos rayados en blanco, enmarcados en rombo por
delgadas bandas abiertas. Claramente, se opt6 por vestirla,
mds que como una nifia, como una mujercita. El peto le cifie
el busto y el talle, y se abre la falda o brial con amplitud, desde
el talle hasta los pies, de forma acampanada.

Por la parte posterior, se aprecia que el traje cae con vuelo.
Las medias mangas ajustadas hasta el codo se adornan con
“engagés” derivados de las llamadas mangas en pagoda. Las
caracteristicas del traje que lleva se corresponden con las
batas que fueron frecuentes en el vestuario de las damas de
la nobleza y de alta burguesia espaiola a lo largo de la década

de 1760, y que imitaban a las que
estaban de plena moda en Fran-
cia. Su cabeza la lleva cubierta
con una capotita ajustada, del
tipo de cofia “dormilona”, hecha
con encajes y cintas de raso, tam-
bién a juego con el lazo del cuello
y el vestido.

Los detalles anatémicos de
la cara, brazo y dedos son pro-
porcionados. La nifia sostiene
con su mano derecha y bajo el
bracito un cachorrillo de perro
dogo, y con la izquierda una ros-

quilla grande, cubierta de azidcar
‘lace’, lo que le confiere un aire de inmediatez y gracia. Este
retrato, de delicadeza rococd, es una auténtica delicia. El ros-
tro y la mirada de la nifia resultan muy naturales.

Este tipo de retrato infantil era infrecuente en el pano-
rama del retrato espafiol hasta entonces, salvo en el caso de
los retratos que Mengs habia hecho poco antes de los infantes
espaiioles de la Casa de Borb6n en Espafia, aunque en Francia
era mds habitual. Francisco Bayeu demostré sobradamente

Figura 9. La nifia Maria Teresa del Castillo sosteniendo con sus manos
un perrito y una rosquilla.
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Figura 10. Feliciana Bayeu.

su capacitacion para el retrato infantil, y se adelanté en mds
de una década al retrato que Goya hard en 1783 a la nifia
Maria Teresa de Borbén y Ballabriga (National Gallery de
Washington), hija del infante don Luis de Borbén y de Maria
Teresa de Ballabriga. Se trata de un 6leo sobre lienzo de 116
por 88 cm, pintado hacia 1768-1770. Pertenece a una coleccién
particular (Fig. 9).

El pintor muestra a su hija Fe/iciana Bayeu, de 13 afos de
edad, como anota el propio autor en la parte inferior izquierda
de otra obra. Lleva sobre la cabeza un complejo tocado com-
puesto por lazos que destacan por su coloracién azulada y
rosada, tras los cuales se adivina un pafio o mantilla que cae
sobre la espalda. El cabello oscuro enmarca un rostro juve-
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nil del cual atraen inmediatamente los grandes ojos, velados
por un leve halo de melancolia. La bien dibujada nariz y la
boca, de labios ligeramente carnosos, contribuyen a realzar
la sugestiva personalidad de un rostro todavia algo infantil,
no obstante, la vitalidad que expresa. El pafiuelo al cuello y
el breve fragmento de atuendo visibles completan la imagen,
probablemente nacida para la contemplacién familiar, més
que para su exhibicién publica, no en vano, la indumentaria
es sencilla y doméstica, en absoluto cortesana.

Por su caricter inmediato e intimo, asi como por su evi-
dente parecido con la técnica goyesca, fue considerado un
cuadro de Goya, y con tal adscripcién fue donado al Museo.
Sin embargo, algunos expertos, han precisado definitivamente
que es de Francisco Bayeu, de cuya produccién es obra signi-
ficativa, pudiéndola comparar con un cuadro que representa
a la misma muchacha, pintada dos o tres afios mds tarde,
también por su padre, que hoy guarda el Museo de Zaragoza.

Obra plena de encanto y muy familiar. Parece un lienzo
sin elaboracién previa, a modo de estudio preparatorio, tal vez
para crear posteriormente un cuadro mayor, al igual que Goya
harfa en las tareas que precedieron a La familia de Carlos IV.
No obstante, también puede tratarse de una obra, en si misma,
que recordase al autor a su hija en una edad determinada.
Feliciana, la inica hija del matrimonio formado por Francisco
y Sebastiana, nacié en 1774, se casé en 1795 y fallecié en 1808.
Este retrato ha llegado a cotizarse en Christie’s de Madrid
en 2007, por la cantidad de 650.000 €. Se trata de un 6leo
sobre lienzo de 38 por 30 cm, de 1787, y pertenece al Museo
del Prado (Fig. 10).
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nacional de salud, deberd 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”.
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