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ATRESIA ESOFAGICA

ASPECTOS ANATOMICOS IMPORTANTES

El es6fago es un Srgano muscular que comprende una mu
cosa plana estratificada, una submucosa, una capa de misculo clrcular
Interno y otra capa de misculo longltudinal externo. El terclo supearlor
del eséiago estd compueste de masculo estrlado y los dos torcles Infg
rlioras de misculo liso. La porcldén da misculo llso ol parecer tiene da
flciencla en la lnervaclén en ol nlfio con alrosla esofagica o con flsty
la traquecasoféglca.

El rlege songulnoe al terclo suporler dol eséfago deriva
de los vasos cetvicales en sentide longltudinal y es abundanto, por lo
que permitir8 una dlsoccildén goncrosa sin mayor rlesgo de Interforir con
su clrculaclén. El rlogo al terclo modle se hace por finas ramas gue na
can de las arterlas Intercostales, la aorta o estructuras veclnas, por lo
qua 5u movillzacién conlleva el rlesgo de Interferir en forma Importante
con la clrculactén arterlal, La disecclén de la zona distal también tle-
ne ol rlesgo da Intervenlr con una inervaclén minlma.

La mucesa dol esbfago es plana estratificada y la del -
&rbol trafnuaobronquial es da epitalio cllindrico clllado. En el casc de
haber una ffstula traguecosofaglca distal, una porcién de las vias ——
aéreas dol area clrcunveclna al parecer ¢sté conipuestn do mucosa pla
na oacémosa sin las células clliadas producloras de moco. Esta anor

malidad on las vias aéreas constltuyen un factor Importanta en las - =



complicaclonas pulmonares postoperatorlas, en atapa tomprana y a lar-
go plazo.

El esdfego carcce de serosa, por lo cual la anastomosis
tanderd a compllcar. La muscularis puede sSer desgamada fociimeto por

cualquier sutura fina anudada con mucha tensidn,

DESARROLLO EMBRIONARIO

En el déclmonoveno dfa de la gestacidén en intostino an-
terior del embrién humano gstéd regresentado por un tubo- monocelular —
que va de la faringe al estémago. Dias daspubs, la cara ventral del -
intestino seiialado comlenza a engrosarse, y forma un surco recublerlo
por apitalle clifndrico ostratiflcado y cillado quo ser& l[a mucosa respl-
raloria. La separacién del Intestino dorsnl {esédfago) do la tréquea ven-
tral se bacoe en primer lugar cn la carina, y sc¢ extlende on diracclén
ascandenta. Los bronqulos surgen de las yemos postorolaterales, desdo
lo trhquea y crocen o coda lado. Por el vigéslmosexto dia de gestaclén
las dos astructuras scfiaiadas estin tolalmente separadas hosta al nivel
de la lpringe (1).

los embrilogos “han atrlbulde ol proceso de tablcaclén -~
quo separa el esbiago do la trAquea, a la invaglnacidn de un "raborda®
eplteltal v cualquler intorrupcién on tal procese ocasiona una ffstula ~-
traquecasoféglca.

fs més diffcil explicar el mecanlsmo por el cual g8 —
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produce la atrosla esoffglca. Smith, ha propussto que los "swcos esg
foglcos laterales", ptedon camblar da poslclén en sentldo dorsal, y ~
de ello aparacer atresla asofbgica (flgura 1} (2), Grunewald plensa —
quo la elongacldn de la tréquea es tan réplda en dlrocclén caudal, que
cuando existe una ffstula qua produzea fijaclén del eséfago a la tréquen
la pared dorsal del primero es arrastrada hacla adelante y abajo, para -
quedar Incorporada en la sagunda. La atresla del esdfago es rasultado -
de la flstula {flgura 2) 3), Las teorlas do prestsn externa por vasos - -
ahorrantas o procesos celémlcos no se han correborado. Stophens, propo
ne una toorfa que Incluya l.h proslén oxlerna en el eoséfago por hlperfla--
x6n en el ombrién, como posible orlgen do la olresla. la asoclaglén «-
VATER (coex!stoncla do anomalfas vertobrales, malformacldén anorrectal, —
flstula troqueoesofiglca, dlsplasia radlal de mlembros y doformidades ro
nales), censtltuyen la prucha de la Intervencldn de algin tipo de trastor
no generallzado de la embrlogénesis. Stephons, atribuye este conjunto -
do leslonos a la hiperflexlsn del embridn {4). En ol oxtremo anterior sur
gan atresla esofbglca con fistula traqueoesoffglca. La hlporflexlén en el
oxtramo caudal del embribn orlgina atresia anal, En uno y olro extremo

puaden aparccer deformidades de la columna.

RELAGIONES GENETICAS

Varlcs reportes de madras ¥y nliles que tuvieron _atroa'!'a dé:'

estfago, hacen pensar on la posibilldad de que exlsta un faclor genético -



responsable an la formac!6n de la atresia esofagica (5). Ha habldo ~
muchas comunlcaciones de hermanos que han nacldo con estas defor
maclonas, al igual qua entre gemelos.

Chen, y asoclados concluyen que factores embrioléglcos
y do! medlo ambionte pueden jugar un papal lmportante en el desarrollo
de la atresla esofaglca y quo las causas puadon ser multifactorlales -
{6). Ozlmak, y asoclados, on un estudlo apldemiolégico de atrasia --
asoffglca de Carelina del Norta, roportan una Incidencla clcllica de la
anomalfa, sugirlendo la posibllidad de un agonte infeccloso, posible--
mente hepatitls, como un factor do maldesarrollo del asdfago en el eg

tudlo do esta poblaclon (6).

ANOMALIAS ASOCJIADAS

Alredodor del 50% de los roclén nacides con otrasle de
aséfago o flstula traquecesoffiglca prosentar&n otras anomallas. Holder
y cols (1864}, revisando 1058 casos de atresla aesofigica con y sin -
ftstula, encontraron un 48% con anomallas congénltas adlclonales. --~
Los recién nacidos quo prosentaban una f(stula de ambos segmentos
del esdfago o que prasontaban una fistula sin atrasta, tuvloron una
Incidoncla mucho menor de anomallas asocladas que aquellos con otras
leslonas.

Las anomalias asocladas se distribuyeron do la slgula_i_';

te manera:



%
Gastrointestinales 28
Corazén 24
Genltourlnario 13
Musculoasquelétilcas 11

Sistema nervloso contral 7

Faclales 6

Otras 12

Do las 233 anomallas gastrolntestinales, 99 gran ano im
petforado, con o sin ffstula. Este as al defecto Ginlco més corrlente -
agociado con leslones esofigicas, El sindromo de Down tampoco as in
frecuants. Eg frecuente ancontrar hidramnlos en los reclén nacdos con
atresla osoffgica; la Incapacidad para doglutir y oxcratar ol liguldo pear
mlte su actmulo.

En la sorle de Grosfold y Ballentines (7}, 84 nlios con
atresla esofdglca 31 {37%) tuvo anomalfas cardfacas y 18 (21,4%) tu-
vieron malformaclones gastrointastinales, da los cuales 11 (13%} tuve
ano Ilmporforado. Sols nlios (7%) tuvloron la asoclacién VATER.

Dae las anomalfas cardlacas, deofecto septal voentrlcular
os la lesién mAs frecuentemonta reportada, scgulda on frecuencla por

la perslstencla del conducto arterioso y totralogfa de Fallot.



CLAS N CIDENCIA

Ver flgura No. 3. Ep una serla da 1000 ninos con varlas
anomalfas esoffgicas, Holder y cols roportan la sigulante Incldencia (3)
1.~ &tresla osofigica sin fistula traquooasofiglica: 7.7%
2.~ Atresla esefdglca con flstula traqueoesoféglca on ol caba proxImal:1-2%
3.~ Atras!a csoffglca con fIstula traqueoesofhgica distal: BE,5%
4,~ Alresta esoféglca con flstula traquooesofégica proximal y distal: 1-5%

5.~ Fistula traquooesofbégica sin atresla csofiglica (tipo H): 4-6%.

ATRESIA ESOFAG CON FISTULA TRAQU S8OFAG DBETAL

Constituye lo lorma mis comin do estas anomallas. El ca
bo supaerlor termina an forma claga., Puedo sor muy woria y usualmmite ~
sg extionde on la porcién alta del térax. En la mayor parte de lag vecos
la bolsa clega superior ¥ el oséfago distal estén a una distancla do 1 ¢
2 cm antra 51, en ol repose. El sogmeato distal se conecis a 1a trdquac
un peco por artiba de la cartna , tlene un diadmelro do 3-5 mm la cono-
x16n ¥y as un orlficlo alargads y angosto cuando se la observa desdo In
cara traqueal.
HALLAZGOS CLINICOS: El signo més tempranc o5 la slalarrea. Lag primg
ras allmentaclonos van sagulda do tos y regurgitacibn y sofacacibn. Hay
distensién abdominal importanta por el pase de alro a través de la ﬂstg
1a al esbiago distal y de ah{ al estémago. El jugo géstrico a menudo -

pasa al osbdfage distal, atraviess la f(stula traguocesofigica hasta’ llegor -
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a la triquea y pulmongs, produclondo una neumonfa quimica. Ademis
se prasentarén atelectaslas y clovaclén dlafragmética secundarla a la
distons!én gé&strica,

la bolsa superlor del oséfago atrésico se dlatlende con
el Ifquido amnlético deglutido y la compresién de la tr4guea ocaslona
desarrello defactuoso de los anlllos cartilaglinosos (traqueomalacia),la
cual cuando es do moderada Intonsidad puede ocasionar una tos on -
"aullldo do foca", que acompafla con frecuencla a la atrosla esoféglca.
Esto es clorto tamblén para los olros tlpos do atrosla esofiglca dondo
la bolsa poxtmal estd dllatada.

51 so sospecha atrosla esofigica so Introduclrd una sop
da por la bocta o la narlz hasta el estSmagoe. La asnda debe ser rela-
tivamente rlglda, para que no s5e¢ flexlone - faclimanto on la bolsa atrg
slen superior. So rocomlenda una sonda No,l0r o de calibre mayor.-
81 al pasar la sonda, ¢l oparador se tocpa con una obstrucclén entro
9 y 13 cm deade los oriflcles nasalos anterlores, se conflrmard o} —
dlagnéstico da atrosla esofiglca. A contimiaclén se tomardn RX de t4
rax AP y latoral, hablondo [ntreducldo proviamente umsonda con las
caractorfsticas proviamente anotadas y gue tenga un marcador radiopa
co en su punta, on ¢l oséfago proximal lo cual nos mostraré la lon—
gltud del cabo superior atréslco. El alre Intestinal nos conflrma la
mesencla de una flstula tragueocosofiglca. Neumonfas y atelectastas . -

también pueden ser demostradas en ostos estudios,




TRATAMIENTO

Una vez hecho el dlagnéstico se doborén tomar las sl-
gulontes medidas:

1.- Ayuno

2,- Incubadora

3.- Posiclén semisentada

4.~ Liguldos ondovenosos

5.~ hntiblétices (goneralmente Amplcllina-amikacina)

6.~ Sonda de doble lumen en ol cabo esoffglco proximal,

la cual sorvirh para asplrar las secreclonos acumula-
das y evltar que brencoaspire -

7.~ Catétor central.

En 1962 Watarston v asoclados desarrollaron una clastift
caclén pars ver los riesgos de los nlios con atresla esoffiglca B):
Categorla A.~ Peso al nacer arrlba de 2.5 Kg v reclén nacido normal.
Catagorfa B, 1) Reclén nacldo normal, con peso entre 1.8 -2,5 kg

2) Igual poso, pero con noumonfa moderada y/o anomalfa

congénita moderada adiclonal.
Catagorfa G.- 1} Peso al nacer por debajo do 1.8 kg

2) Igual peso, pero con neumonla severa y/o anomalla -

congénlta severa adiclonal.

Catagorfa A'- Reparaclén Ilpmedlata .~ So practlcard una gastrostomfa -

para avitar el reflujo a la trhquea, y so dojarf una sonda de silastlc
a través de Ja gastrostomfa hasta el yeyuno, la cusl servirl para all- -
mentar al _reclén nacldo en el postoporatorlo, Se procederd a la febarg )

clén prlmerla inmedlatamente después de la gastrostomfa.
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Técnlca operatorla para la reparacién primaria .- Toracotom{a posterola

teral deracha gue va dosde 1 cm antes de la tetllla hasta 1-2 cm an-
tes de la columna vertebral, entrando a través del cuarto espacio inter
costal. Se secclonan los miisculos Intercostales, So rechaza la pleura
hasta lograr un desplazamlento anterlor de !a misma. Se sccclona la -
vena Acigos y debalo de 6sta encontraremes la flstula traqueoescfiglca.
La dlisecclén so oxtlende hasta el medlastino hasta que la paved poste
rlor de la tréquea se logra ver. El nervio vago que corre entre ol esé-
fago y la triquea se dobord preteger. Una vez disecada la flstula seo
secclonar8 y so corrar§ con unos 4 puntos de sada 5/0, sutura inte--
rrumplda (flguras 4,5), en realidad, é&sta es una de las formas de carrar
la flstula ya que otros la clerran de manera diferente, obteniéndosa _taLn
blén buen resultado.

Hay que evitar la disecclén oxtonsa del esé&fago dlstal
por ol rlasgo de Interierlr con el rlogo arterfal. Para tratar de ganar ~
longitud csofliglca y facilltar la anastomosls se disecar§ extaensamento
ol cabo proximal sin mligro de devascularlzario .Luege so procede a
roallzar la anastomosls se sccclona el cabo proximal on su punta pa-
ra exponer su luz y so colocan puntos do sutura seda 5/0 Interrumpldos
que tomen todas las capas dol esSfago tante on el cabo proximal como
dlstal, prlmero a los lados, luego los posteriores que sa anuc_iar&n en
la luz esofagica, y una vez al anostesiblogo haya atravesado una son

da de alimentaclén del cabo proximal al dlstal, gulada por el clrujano,
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80 colocan los puntos anlteriores, gque so anudarbn por fuera de la luz

oBoféglca. Tamblén se puede utlllzar la téenleca de Cameron Halght, on
la a1al la mucosa del caho proximal se llbera de la pared muscular me
dlante disecclédn roma, y so sutura a todo el espesor de las capas del
cobo distal, con seda 5/0, muntos Interrumpldos, colocande prlmero los
laterales v luego los posterlores y por (ltimo los anteriores. A continua
clbn la capa muscular del cabo moximal se tracclona hacla abaje vy so
sutura a la capa muscular dol cabe Inferior de tal formsa fue la anastg
mosis Iniclalmenta practlcada queda cublerta por esta Gltima sutura - -
(tigura 6).

Livaditls (9), Introdujo una técnica para ganar mayer lon
gltud on el cabo proximal, practlicando Incislones clrculares de todas -
las capas del oséfago, excepto la mucosa, 1-2 cm enclma da la punta
del cabo proximal (flgura 7).

Sulamaa (10), Ided una técnica para lrator de ganar lon-
gitud, llgande la fistula sln cortarla vy el cabo proximal disecado y -~ '
anastomosado on forma término-lateral al cabo dlstal, poro por rocu-—
rrancla de la f(stula cayd on desuso.

8! la clrugfa se raallzé en forma eoxtrapleural 8o dojaré
un penrosa de drenafo, de lo contrarlo habrd que dejar ym sonda pl.eg
ral a sellb de agua.

Categorfa B'-Reparag| Imarla_diferida.~ En este grupo do poclontes

la toracotomfa daberd sar dlifarlda. Se dejarb sonda de doble lumen_, ‘
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antlbloticoterapla, poslclén semisentada, gastrostomla de drenaje, aliman
toclén parenteral ,y la reparaclén primarla se efectuar§ cuando las condl
¢lones d;sl niflo sean ostables, y el rksgo de lo operacién haya disminul
do. Por lo general los nifios pucden ser intervenidos on un lapso de 10
dfas.

Categorla G'- Roparaclén estadificada.-El bajo peso, la noumonla gra-
vae, o las anomalfas cooxistentes con la atresia esofiglca, agravan el
rlesgo do la operaclén. For lo que las posibllidades de supervivencla
aumantan st 8o logra curar la neumonla, tratar adecuadamente las ano--
mallas coexistontaes, mejorar cl peso, For oso so comenzd a practicar -
on 1962 las operaclones gscalonadas conslstentes en efoctuar gastrostp
mfa para allmentaclén, con el corte de la fistula extraplouralmenta, ¥
asplaclén de la bolsa proximal, La aporloldn de la allmentac ibn paran-
teral cambié oste plan de tratamlento oscalonado ya que so comenzd -~
a usar gastrostom{a pora descompresién, asplracién escfégica proximal
para gvlitar las complicaclones pulmonates, on tanto que so utillzd la
allmantaclén parenteral para nutrlr al paclente. La toracotom(a fué Inne
cosaria, on tanto qua eran tratadas la prematurez extrema, la neumonfa
y aotras malformacionos. Se destind la via cxtrapleural para la reparacién
dafinitlva, En una forma paulatina las operaclones escalonadas dejaron
da ugarse, y en su lugar se usaron las reparaclones definitivas diferl-

das (11},
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COMPLICACIONES

los paclentas con atresia escfagica que son somatidos
a clrugfa correctlva muestran clartos grados do malfunclén esoféglca.

Se han sugerido disturblos neuromotor y pobre perlstalsls ralaclonados
con la Injurta oporatoria del nervlo vago y tamblén por compromlso vas
cular del eséfago distal (12},

rarker, Christle y Cahlil {13), encontraron 14 de 17 ni--
fos con reflujo gastroosofhgico, después de clrugfa do atresla do eséfs
go y 6 {35%) reguirleron clrugla para correglr ¢l reflujo gastroosofbgico.

Las tres complicaclones mas Importantes de la anastomo-
sls son:

1.- Derrame o escape a través do una f{(stula,

2,-Estonos!s y

3.- Reaparicién de la f(stula.

En la otlologfa dal derrame entran gn juego una sorle de
factores como Son: la experiencla del clrujanc, la forma de manejar los
tejldos, tensldn exceslva y @l tipo do anastomosis que se eofectie. la
técnica de Halght, os la que tlene menos poslbilldades de que surja. -
un derrame esofiglco, pero la que tlena més probabilidades do qu'le; -
aparazca estenosle, La técnica de anastomosls témlno-terminal, muestra
una Incldencla mayor de escapa que la técnlca de Halght. La astenoais \- "
no es una complicaclén mortal, en tanto que ol derrame 51 o o5, La -

fistula se demodirard al sallr sallva por la sonda pleural o por al eso-
fagograma que tomamos al novenc o décimo dla postoperatorlo. Ia - -.
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estanosls también se demuestra por aste estudlo.

Muchos nlfios responderén a la estenocsis sin dilataclones
mlmntras que olros requerkrn dilataclones esoféglcas cada 2 semanas —
por perlodos hasta de un af,. Ocaslonalments una estenos is es agravada
por la presencla do roflujo gastroescflglco, por lo gie so requerlrd ciru=-
gfa dol reflujo primero que todo.

El darrame por la anastomosls va seguildo a menudo por -
una zona do astrochez en el sitlo de escaps. El derrame os tratado con
un buen drenaje (sonda pleural), allmentaclén parenteral, y un compas -
de ospera a que la fistula ciorre esponténeamenta. Se Intontard Interven-
clén quirirglea sl el dorrame no muestra dismlnuclén o s{ la condlclén -
de! nifio so doterlora. En aste caso sa practlcard clorre dol eséfago dls-
tal y esofagostomla cervical.

El mansjo postoporalorlo de un paclents que va mal des—
pubs de haberso roparado una atrosia esofiglca ez un diloma, ya que -
las dlflcultades puimonares puedon ser secundarlas a uha mala peristal
sls gsofiglca, a reflujo gastroesofdglco, a onfermedad pulmonar prima-
ria, estonosgls, a alguna comblnacién do estos factores o a una f[stula
traqueocsofiglca recumrente, Fllston y asoclados {14), recomlendan catg
torlzaclén endoscdpica gelectiva de la ffstula para conflrmar ol dlagnés
tico, lo cual eh realldad no es nada f&cll. El manejo do la recutrencla
de la flstula es de manara simllar al do los derrames por la anastomosis

as decir; diferido para en unos 2-4 mesas practlcar toracotomfa.y clérra
de la flstula,
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Dudley y Phelan (15), en un ostudle a largo término en pacis tas some
tides a clrugla por atresla esoféglca, concluyen queo la mayorfa tlanon
pbrdida do la funcldn pulmonar, aunque no necesarlamente de signlfica-
cl6n clinlca.

La traqueomalacla de grade acentuado ha aparecido con -
frecuencla cada vez mayor. La tos en "aullldo de foca", quo da esta -
compllcac!én perslste por meses o Incluso afos.

Todos los nifios con atresia esoffglca o flstula traqueo—
esoflglca tienan grados moderados de disfagla, por la alteraclén del pe
ristaltismo.

Una complicaclén que so puede presentar después de prag
ticar la téenlca do Livadltis es ol dlverticulo esofaglco on el sltic don-

do se hlzo la miotomfa clrcular,

RES SOFAGICA CON DEL CA R 1,

Una flstula entre la triquea y el cabo proximal gsoféglco
so locallza gencralmonto al menos un centlmetro arrtba do la punta de)
cobo esoffigico y mucde poasar faocilmente desaporciblda tanto on los estu
dios diagnésticos como en el acto operativo, Rodgers y asoclades (L6),
en una sarle de 74 paclontes con atresla osofiglca muas_tra como 5 pa-—-
clentes hablsn sldo mal dlagnosticados durante los estudlos dlagnésticos
y luago en la operacidn sc les comprobé que tonfan ffstula del cabo_ o

x!imal,
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Holder y asoclados (3), descrlben algunos puntos de ayy
da para reconocer la prasencla de una £{stula del cabo proximal:

a) Neumonia bilateral severa recurrente como resultado dol paso de sall
va desdo la ffstula directamenta a la tréquoa.

b) Répido llonamlento de la v{a area durante los cstudbs del cabo po
ximal con materlal de contraste, Este munto en la actualldad ya es do
poca ayuda, ya que no aconsejamos los estudlos con medbs de contras
te por el alto rlasge de que &sto ponetre a la via adroa ocaslonando -
una alta morbilidad.

¢} Al momento de lo operaclén un cabe proximal astracho, lo cual suglere
doscomproslén a través do la flstula,

d} En el transoperatorio el cabo proximal se distlende por la poslén de

" 1a ontrada del alre desde la lréquea a través de la flstula .

A posar da dsto porsiste todavia la diffcultad en demostrar
la prosencla de una flstula del cabo proxlmal, Una diseccién amplia de
todo el cabe proxlmal se recomlenda, ain cuando los dos cabos astén ~
muy cerca uno del otro ya que solamonte de esta mancra se puode ga--
rantlzar encontrar y reparar una flstuln del cabo proximal,

Un buen porcentaje de paclontes con ffstula del cabo pro, \
ximal son gncontrados en autopsias, por lo qua la frecucncla de este -

tlps do atresla esofaglca debe ser todavia més alta.
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ATRESTA ESOFAGICA STN FISTULA

En este tlpo de malformacidn el cabo superlor esefagico
suele terminor en forma ¢lega, en un tramo de 1 a 3.5 cm por debajo
dal misculo cricofaringec, por lo que se puede ver que termina en una
roslclén alta y su extensién es bastante corta. El segmento distal apa
rece como un dlverticulo en el fondo gbstrico, sucle ser muy corto,
HALLAZGOS CLINICOS: Como gn las otras formas do atresla esofagica
el reclén nacldo no podrh deglutir la sallva y se presentard la slalorrea.
Debido a la ausencla de fistula traqueccsofdglca no existird alre an el
tracto gastrointestinal y el abdomen tenderd a sor oxcafoldeo, los hallaz
gos radlolégleos do un cabo proxlmal clego (sonda con material radlopaco
en la punta} con ausoncla de alre abdominal son patognomdnico de atrosla
osofdglca sin flswula,

Es mejor, en paclantas que tlanon presumlblemente atrosla
esofaglca alislada, Invastlgar por una ffstula del cabo proximal, ya que

puedo existlr una flstula que pase desaparciblda por obstruccién de la -

misma.
TRATAMIENTOQ

Por muchos afios el tratamlento standard de este tlpo de
atrosla esoffglca ha sldo esofagostomla cervical y gastrostomfa, con
una reconstruccidn tardfa conslistente an transposlclén de colon o utlll-

zacién de un tubo do estSmage, para cubrlr y llonar el defecto ent.rb el

segmento esoffglco superlor y el estSmago,
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Howard y Myers (l7}, reportaron una técnica con clongaclones de!l cabo
prox!mal con bujfas de mercurlo., Después do 5 semanas de elongacio--
nes dlarlas con las bujlas la anastomosis podfa ser ofectuada. Otros -
grupos han recomendado la Introduccién de bujfas en el scgmonto dlstal
por la gastrostomla, ademé&s de estlrar al segmento proximal, Se han -
vislo dos complicaclones dospuds de reparar csdfagos elongados: estre-
chez en ol sitlo de la anastomosls gue requerirn dllataciones y reflujo
gastroasofigico, ol cual no slompre requerir& cirugla corroctlva. La téc-
nica do Llvaditis tamblén se ha utllizado con clerto éxlto para tratar do
pugntear ol defecto an oste tlpo de atresia {18).

Hendren, ha creado un método para ostlrar simult&neaman
te las bolsas proximales y dlstal por medio de elociroimanes. Ss colo-~
can cllvas motillcas on los cabos osoffglcos proximal y distal y se in
troduce al nlilo en un campo magnético de selonoldea y alra que haco -
que las clivas se atralgan (19), Este método no tiene apllcaclén practi-
ca por lo caro del equipo.

Nosotros segulmos ponsando que el métode ldoal on la -
actuatldad para tratar ostos paclontes continda slendo las gastrostomla
y esofagostomfa cervical Inmedlata, segulda de reemplazo aseffgico - -
posterlor. Cada voz el reemplazo tlende a ser @ menor tismpo ya quo -~
hemos observade que un buen rporcentajo de estos paclantes se pueden

perder del control por la consulta extorna.
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PISTULA TRAQUECESOFAGICA AISLADA (T1PQ H)
Al monos 70% de estos casos reportados, ccurren encima
o al nlvel da la segunda vértebra tor&clca y pucdon resolver medlanto
una Inclslén carvical,

SINTOMAS ¥ SIGNOS

El dlagndstico de fistula traguccescoféglca aislada sfommpe
ha sido diffcil. Son pacientes quo presentan sofocamlento v tos con la
alimontaclén. El llanto hace pasar alre por la ffstula al eséfago, por-
lo cual a menudo ol nifle tendrd distenslén abdominal , flatulencia. Ngu
monltls recurronte es frecuente.

DIAGNOSTICO

. S5e deber& practlcar un esciagograma con modlo de contras
te para tratar de demostrar la flstula, Con frecuencla la flstula estard a
nlvel del ostrecho torfclco superlor. Sl no se peode comprobar ol dlag—
néstlco y so slgue sospochando guo ex!ista una flstula aislada so practl
car§ una broncoscopla, donde se examinari culdadosamente la pared pos
torlor do la trquea en busca de la fistula, S! en la broncoscopla no se
Identlflca 1a ffstula, se coloca una sonda endotraquoal y se hace esofa-
goscopla. Es diffcil examinar con culdado la pared anterlor del esdfago
por modlos endoscdpicos. la Instilacibn de azul de metlieno en la abnda
endotraqueal junto con la preslén positlva, facllita la demostrac i6n 080~

fagoschplca de la fistula.
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TRATAMIENTO

Cuando la {fstula es cervical casl slempre se angula ha-
cla la derecha por lo que habri que efectuar un abordaje abajo on el
cuello desde la llnoa medla, extondiéndose lateralmente més alls del -
estornocleldomastoides.

Cusndo la ffatula se lecallza an o} térax (casos menos -
frocuentas) hay que abordar medfante una toracotomfa derecha a nivel del
tetcer espaclo, En rarags ocaslonos una doble fIstula conecta la tréquea
y ol oséfago, por lo que serd necesarlo practicar en estos casos dobla

abordaje qulrargleo: cervical y toriclco.
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Figura Ho 1
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POLTHIDRAMMNIOS
+
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colon meses después

Con alre en abdomen

Atrosla tipo III
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Gastrodtom(a Gastrostomfa Gastrostomia
+ + +

Plastin, esoffglca
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Buscar slempre
fistula del cabo
proximal para das
cartar doble ffstula.
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MALFORMACIONES ANORRLGTAIES

DEF INIC ION

Las malformaclones anorrectales constituyan una serle de
alteraclones en la formaclsn normal dal ano producldas por una abarra--
ctén en el desamollo embrionarto en los comienzos da la gestaclén.

Es béslco tocar algunos conceptos embriolégicos para po

der entonder ostas alteraclones que so producen.

EMBR G
A lag 4-6 semanas se ha formado un depbslic comin de

los sistemas urinarios, genltal y rectal, el cual so donomina CLOACA.
Pronto so formar& un tablque urormrectal que separar§ dos compartimlontos:
sl sens uroganital anterlor y ol conducto Intestinal posterior (flgura 1},
Dos plicgues laterales de la cloaca so unirén al tabique urorrectal para
completar la separacién do las vlas urinarins y rectal, La ostructura -
anatdmica genltourinarla gs complata en la mitad anterior ¥ la anorrectal
en la posterlor. Alguna falla en oste dosarrollo, por razones desconocl-
das, ocaslonard una migracién Incompleta de la zona anorroctal a su po
slclon normal, dando por resultado una ano clago con diversas conex lo-

nes fistulosas antre el aparato gastrolntestinal y ol urknario (1),

ANATOMIA Y FISIOLOGIA DE CONTINENCIA FECAL

El control neurcléglco a8 dado por los nervlos 2~4 sag- -
mentod Sacros. Varlos grades de continancla ocurren 8l hay dajo parl:lal.

de éslos, pero sl hay daflo total ocutte Incontinencla (2}, los com'pona.ntas
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CLASIFICACION
Estd basada mbs que todo en la descrita por Ladd y Gross,

{figura 2) (5).:

l,- Estenosisa anal.- El contimebe distal del recto se angosta hasta el
punto do blequear la expulslén de meconlo.

2,~ Megmbrana anal imperforada,- El aparato gastrointostinal atrovesé el
as puborrectal, pero no hubo perforaclén de la lémtna anal.

3.~ 3-N; Agopeslo anal,- El intestlno atravesd el as puborroctal, porc sa
dotuvo de 0.5 a 2 cm de la lé&mina anal,

Estas tros leslonos antoriores como s¢ ve, son bajas, porque ostén
por debajo del as puborrectal.

3-DB: Aqongsia ractal. - El Intestlno se forma de una manera hormal
pero tormina cloge por arrlba del plano de los elevadoros, a una dig
tancla que excede a 2 cm de la plel,

4,- Mresla rectal.- En este tlpo, el ano es rermal, El recto atraviesa
ol plano de los olevadores (as puborrectall, llegando a formar un -
ano normal, poro hay una atresia rectal por encima del as puborrec
tal.

Estas dos leslones (ltimas sordn altas por estar sltuadas por encima

.

del as puborractal.
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rﬁusculares de la continenc la facal son el elevudor del ano y ol esilnter -
extorno; el as puborractal e8 la parte mé&s Importante del elevador dal
ano en la contlnencia fecal (3). El recto distal es cublerte por las capas
subcuténoa y superflclal del misculo esf(nter externo v el elovador del -
ano y @s on dicho sltlo donde estos misculos se funden para formar un
vardadero complajo muscular para envolver ¢l recto distal. La astimula-
clén del eclevador rasulta on una fuerte contracclén vertral en contraste
con la débll contraccibén de las fibras longltudinales de las dos capas -
dol osflnter extorno las cuales ejorcen traccién en dlroccisn cefalocou--
dal. El clovador an general olovard el racto, y el as puborractal y el -
asfintor externo tracclonarén el canal anal ventralmento, ol rosultado es
compreslén v angulacldn del canal anorrectal, Las flbras clreularos del
asfinter externe estrocharén el canal anal desde la llnea poctinada,

Exl(stan tamblén en ol canal anal numerosas flbras senso-
rlales para el dolor, tacto, tomperatura, meslén y fricclSn; ostos recop
toras estén en la mucosa y ca pad musculares profundas, La proplocep-
clén es perclblda dentro del misculo y tejlde consctlvo dal elevador dal.
ano y dal complojo muscular. El esffnter externo proporclona control fino '
([paso de gas y materla fecal llguida).

El complejo muscular proporciona una zona do 3, 5-5cm.
de longltud da reslstencia. 5l es dafiada por alteracldn del p\lboyrectél" ’

so plerde el reflejo de contracclén y ocurrird Incontinencla (4).
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CLOACA PERSISTENTE.~ Es un rarc proceso encontrado en pacienles del

soxo femenlno en el que el recto, uretra y vagina poseen una abertura
comln hacia el exterlor, Remesonta una falta total de! descenso del ta-

blqua urorrectal. {flgura 3) {(6).

EXPLORAGTION FISKCA

Slompre se resaltard la Importancla de un bien examan {f-
slco para el dlagnéstico de malformaclén anorrectal. L[l hecho do no se-
parar los gliteos al explorar un neonato hace que no se doscubran mu--
chas anomalfas on esta zona, Una voz hecho el dlagndstico de malformg
cién onorrectal, algunas caracterfsticas dentro del examon flalco nos sgr
viran de mucha ayuda para sabor anto que tlpo de malformacidén nos en—
contramos.

En la astenosls anal {tlpo 1}: so identificard un apolota—
mlente de epltollo alrededor de la zond normal del ano. Puede dar la —
Imprasién do no existir orlficio anal, poro por Introducctén de una soﬁd.a
culdadosamente se la podr& Identiflcar.

En la membrana anal Imperforada {tipo ID: so verd una‘ﬂ
na mombrona ana! quo Implde la expulslén da meconlo.

En la agenesla anal (tlpo II-A); es !mportante en este L -

ro de malformacldén sabar el sexo y el tlpo de ffstula. En las malforma .

clones anal bajas en la mujer, casl slempe tendri una fistula externa -_-'

y &sta ger& do tres tlpos:
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a) Ano~cutanea {al pering)

b) Ano-vulvar { a labios moyoras)

¢} Ano-vestibular (distal al himen).

En el hombre la fistula por lo general ser& cuténea (al -
pering), aunque puede haber un porcentaje Importante de malformaclonos
bajas (agenesla anal), en el varén gque no tendrén ninguna ffstula al ex-
terlor, Cuando lo fistuls se extlenda arrlba y a lo large del rafé escrotal
al meconio puede sor visto através do una plel blon adelgazada. En la ~
mujsr con fi{stula ano-vestibular hay que examinar blen la flstula ya que
algunas pueden Scr de tipe intormedlo {a nivel del as puborrectal); en -
ostos casps al Introduclr una plnza hemostética por el oriflclo fistuloso
on vez de Irse la pinza hacla adelante y poder palpar su punta con el -
dodo a nlvel de la plel qua cubre el esflntor externo {como sucede on -
las malformaclones bajas) sc Ir4 en asconso hacla la profundldad de la
pelvis. Sl oxlste duda habrd que practicar un {lstulograma que demostra
th ol tipo de loslén {1).

| En la agenesla rectal (tlpo II-B): en ln mujer usualmonte
so asoclord con una ffstula a la vaglno posterlor. El pasaje de meconlo
por encima doel himen conflrmar la presencla de una leslén alta o Inter
media. En ol hombre usualmente habr& una ffstula al tracto urinarlo, sign .

do la mayorfa de 4stas a la uretra prostética (1),



i3

En la atreslto rectal tlpo IV: el ano tiene aspacto normal
en su exterior, poero el tacto descubrird la atresia, la cual casi slem~
pre ocurre 2-3 cm. por encima de la unidn mucocutinea.

S! no encontramos himen, lo més seguro es que nos an--

contramos ante una CLOACA, on esta anomalla la uretra no sa & visible
vy la pacloento pasari tanto como orlna y materia fecal por un tntco -
orlficlo (7).
ANOMALIAS ASOCIADAS .~ Esqualéticas y SNC (ageneosia de sacro, esplna
bfftda, hemivértebras) 6% cardlovascularas, 7% gastrolntestinal f{atresia -
esofiglca, atresla y malrotaclén Intestinal) 13% genltourinarias en 28 -«
hastas 40% (agenasla renal, displasla e hipoplasia renal, obstruceldn ure
toropélvica ¥ uroteroveslcal, refluje, dlvertfcules vesicales y urctrales,

hipespoadia, epispadla, vientre en clmuola pasa).

EVALU ACION RADIOQLOGICA

Wangoenstaen-Rlce {lnvertograma), esporar 12 horas de na-
cldo para quo el aire deglutlde haya llegado a la parte mé&s dlstal dol
colon. Se coloca al nilflo con la cabaza hacla abajo {invertido) por 12 -
mlnutos; se daja una marca radlopaca on la foslta anal: so toma una --
placa lateral. So traza una llnoa pubococc[goa {eotnelde con el niveol ciél
as puborrectal), st la distancla entre ol gas intestlnal y la referancla ra
diopaca es do 2 cm. o menos o si este gas Intestinal estd por'dabajo dé
la llnea pubococelgea, la losin serad baja. Por o cantrarlc':,'a.l lA_ (.HBIIQ';!_V._.

cin excede do 2 ¢cm, o asth por enclma de la lfnea pubococcigea, la -— '
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lasién sor& alta, Se consldora Intermedla sl al gas llaga al nivel de la
linea trozada, pero para afoctos préctlcos &sto so cors ldera como alta,
Mérgenas de orrores ostén dados por: llanio del niflo, preslén sobre el
abdomen, una niita con fistula a vagina puedo moStrar ascape del gas -
por dicha fistula,

Rx columna vertebral: las alteraciones vertebrales suelon
acompaflarse do lhervac l6n doficlante de los olovadores del ano Indican-
do mal prondstico.

Urograffa-¢lstouretrograma-ultrasonido renal, por la eleva

da frecuencla con que so asoclan a las malformaciones ranales.

TRATAMIENTO
ESTENOSIS ANAL.- Dilataclonos con Hegar por un lapso do 11-14 dfas

hasta tener ol ano con callbre adecuado, momento on al cual 5¢ puede
continuar dilatando dlgltalmento por unas san anas mas.

MEMBRAMNA ANAL.- Incisién de lo membrana o ruptura por medlo de una
pinza hemostltica, segulda por dllataciones con Hegar por 6-8 somanas.
AGENESIA ANAL.- Muler: corte retrégado, conslste en agrandar el orlfi—
clo perineal al sccclonar la porci¥én postarlor de la Erstg!a y dospués su
turar la mucosa descublerta hasta el borde cutdneo agrandado y ablerto.
Dilataclones anales inlciadas a los 10 dias do la clrugln por un corto =
tlompo, A veces se producen estenosls [(flgura 4), Con es.te método m_q

dar un tablquo de separaclén entre el recto y la vhg ina (,reultovagl.nal) -
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muy estrocho, por lo que hay que esporar que lo niila crezca para que
vaya alarghndose oste tablque y entonces s practicar el TRASPLANTE
DE LA FISTULA (flgura 5}, {aproximadamente a los 7-8 afios de edad).
El trasplante es una forma de anoplastfa on el cual se despega culdado
samente la zona anorrectal y se llava a una posiclén lo més cercana =
al masculo esflntor externo. Produce muy buenos resultados estétlcos
ya que al racto antonces 81 quedard suflclentemente separado de la va
gina.

Otro métode que puede usarsa os a base ds dllataclones
para agrandar la ffstula VJhasta al momento en que sea lo suflclentomente
grande para que uno de jos progenitores Introduzca un dedo, La des- -
ventaja sorla on ol aspecto higifnlco por la proxlmldad del oriflclo anal
con la vaglha,

Hombre con flstula,- Se harA la anoplastfo y se cllminaré la ffstula -

{flgura &),

Hombre s|p fistula,~ Anoplastfa (flgura 7). Poslorlormente dilataclones
Inicladas al déclmp dia que se IrGn disminuyendo a medida que oxista
un orificlo con dlémetro satlsfactorio.

AGENESIA RECTAL (por arriba del elevador}.— Este grupe constltuya la
varlodad mas comin de todas las malformaclones anorractales y tﬁmblén
el que mayores compllcaclones postoperalorlas tlene. La oporaclén elec
tlva sa hara antre los 6-12 meses. Una vez se hace el diagnést!co on

el naonato gso llava a cabo una colostomia transveraa darecha 1a cual -
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evitard la formacl6n de enterocolitls e Inciuso perforaciin intestinal, -
ademés que servirA on el futurc en el momento de la reparaclsn definl—
tiva, para 'mredlr el derramamlento de haeces en el lecho quirdirgko v -
-properclonar deo esta mangra una cleatrizaclén completa.

La contlnencia fecal depanderi totalmente de que &l asa
Intestinal doscandida pase a través (anterior) del as puborrectal, por lo
quo sl 8sto no ocurra, el resultado no serd Sptime. Se han llagado a -
utilizar diferentes abordajes para lograr lo anterformente dicho, va Sea
por via sacroperineal o por una triple via (sacroabdomlnoporineal), lo--
gréndosc la obsarvacién dlrecta del as muborrectal por ésta Gltlma al -
agrogar una Incislén sacra a la sbdominoperineal comentada, Sin embargo
la técnica quo en la actualidad més se esth usando es el sagital poste-
rior, por los resultados dosde al punito do vista de continencla, por lo
qua a continuaciSn la doscriblmos:

Sa colocarl una sonda de folley en la vajlga, Sco mactl—
ca una Incislén en plel & nivel da la linca medla sagital que va desde
abajo dol sacro al margen anterlor dal ano (flgura 8). Antes de la Incl-
sién hay que marcar ¢l cantro del ano, ol cual so encuenira por medlo
de electroastimulacién. luego ss empleza a cortar con el Bovle, el - -
cual ldeslmante tendr& una aguja on sy punta. Hay que practicar repatf
das astimulaciones eléctricas para saber que sa estin cortando ls mis
culos on toda la lpea medla. Ias planos que se atravipsan son: pri—

mere un plano de tejido graso, luego un plano muscular; flbras parasa~
gltalos dael esfinter externo, postoriormonte aparece otro planoc de tejld_o' :
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grase para luego tancr el elevador Joel wns (flgura 9, mbsculo que es el
que més nos Intercsa, sobre todo on su as puborrectal, el cual cubrird
al recto clago on su alrededor ¢omo sl fuera una hamaca, Una vez sa ~
llega al elevador del anc se puede ayudar con un Separader amrilba y an
tonces s0 corta ol as puborrectal para dejar ver @l recto. En realidad el
as puborractal no slempre so ve blen, pero sl uno lo electroestimula pug
da ver muy blan cuando el rocto asclende en forma brusca. El recto se
roflere en sus lados v se abre sagltalmente (figura 10), una vez bilen
ablerto 88 pugde ver la f(stula en el fondo, &sto se’puade ayudar mas
colocando reforenclas con Seda on lodo el borda del recte ablerto (flgu-
ra 11). A continuac!én se corta el recto hasta llegar a la fistula, se co
locan puntos con seda alrededor de la flfstula aproximadamento en un -
&ngulo de 180° y se procade a dlsecar (separar) la flstula, cortando =
con el olectroblsturl entre los puntos de referencia alradedor do la fisty
la y ol borde de la flstula hastz lograr separarlas, quedando el rocto -
llbre hacla arrtha y la ffstula abajo (figuras 12, 13 y 14), En esta pat
to s¢ aproclar quo ol recto, en esta zona do despeguc, tendrd an su -
pared solo mucosa (aproximadamente 1 em.) y de ahf hacla arriba lendr.é
gus capas normales, lo cual nos da [dea de como Se debe reallzar ests
plano do despegue. Luogo se levanta el recto y se termina de llberar -
con ol electrobisturf, facllitade con tracctén hacla arriba por las sedas
Fravlamente colocadas. En este paso es importanta Ildentificar unas =

bandas adherldas al recto las cuales dan la Impresién que ponetrarén el
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todo u_l aspasor del recte, ya que tendrén que ser secclonadas para lo-
grar que el recto desclonda. Estas bandas son cortadas més fécllmente
cuando son tomadas con una dilsecclén y separadas con la punta de una
tijara flna, para luego cautorizarse y cortarse con ol Bovie (sangran fa-
c¢llmente), Luage so clarra la flstula con vieryl 5/0. Es Importante ano-
tar que en la dlsecoldn del racto para que desclonda no se debe efectuar
roma o burdamente, slno con el electrobisturl, 6sto para evitar loslén -
neurolégleca. Una vez quo el recto quede suflclentemante liberado pata
ol descenso, 350 roaltzar& ol rocorte de &sto mlsmo con ayuda de una
sonda 26, ya que esto recto dllatade cuande sa clerro por plancs el --
abordaje, muede quedar sstrochado (figura 15). Para comenzar a corrar
se colocarén primero puntos en el elevador del ano de lado a lado con
vieryl 5/0 para luego pasar por dabajo el recto {de esta forma se puedo
astar soguro guoe el as puborroctal queda posterlor, on forma de hamaca
al recte), a contlnuaclén se continio cerrando por planos y pob altime
se roallza la anoplastia (flguras 16 y 17).
ATRESIA RECTAL,~ Sl existe un dlafragma slmple de mucosa con una pa-
rod soromuscular contlnua, todo lo que se neceslta para comeglr la le-
si6n es exlirpar tal estructura por vla transanal y hacer dilataciones re
patidas,

S1 exlste discontlnuldad de la pared scromuscular, se ng
cositard una opoeraclén de interpoalcién de asa ya sea con la téenlca

abdomtnoperineal o sagital posterior,
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CLOACA,- El mbtodo qulrdrglce dependeré del tipo de leslén presente.

El objetlvo primarilo de la operacién conslste en separar los sistemag -
genltal, gastrointestinal y urinarlo., La mayor parte de las muertes de —
paclentes con cloaca ea debido a sepsis de las vias urinarias. los mé
todos pwovistonales como nefrostomlas, vaginostomfas, no son satisfac-
torlos, ya que en la mayorfa de los paclenles es necesaria la sopara--

cibén completa de los res slstemas.
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COMPLICACIONES

Mortalldad, - La causa de muerte en la gran mayoria de los nifies @n
malformaciones anorrectales es debida a las anomalias congénitas aso--
cladas y se rofiero on un 45% on las lestones altas y en un 22% en —
las leslonos bajas(2), Los hombres tlenen una mortalldad doble quo las
mujoras an ambos tipos de laslones. La mayorla de las muertos se atri
buyen a anomalfas del sistema cardlovascular, genltourlnario y sistoama

nervioso contral.

Compllcac lones_genltourinarias.~ Las anomal{as genltourinarlas pueden -
moducic morbllidad antes y después de haber comeglde quinirgicamento
on forma definitiva la malformacién anorrectal. Las Infecciones urlnarlas
estdn condlclonadas por la presencla de la flstula desde el colon al ~
tracto urinarlo, poro el raflujo vesicourateral os otra causa Importanta -
de Infeccidn, Las mujeros tlenen mavor Incldencla de reflujo vosicoure~
teral que les hombres.

En una revislén (8} se domostré que 39% de los paclentes
con loslonas altas tenlan reflujo, y solamente 4% do las loslonos bajgs.
la plolograffa sola, no es una técnlca adocuada de ovaluacién del neo-
nato con malformaclén anorrectal, ya que dar un margen de grror lmpor—
tante en cuanto al dlagnéstico de reflujo, por lo qua debe ﬁactlcarse
slempro con un clstiuretrograma (9).

Posterlor a la comeccldn deflnltiva, los pmblerﬁas geni--

tourinarios pueden recurrlr ¥y la forma de sospecharlos a8 por la presencia
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de Infecclones urlnarlas a rapotlcidn. La mayorfa do cslos problemas -
son de natureloza latrogénica, Una vejlga nourogénlca puede aparecer -
postarior al descenso, socundarta a disecclén exceslva on la polvis(10).
Cuando la flstula es secclonada se puede dafiar la urelra dojando una -
astrochez que requlera dllataclones ropatldas o reparacidn secundarta, o
por ol otro lado quedar un divertlculo,

Compllcacliones gastrointastinples,~ Estenosls del anc o del canal ano-
rectal,se puede mposontar por compromiso do la clrculaclén sanguinea -
dal segmanto descendido, o tamblén por infocclén pSlvica, forméndose
flbrosls pericdlica, por lo que es Importante iniclar dllataclones anales
10 dfas dospués del descenss, llegando hasta el Hegar No, 12-13, en
ol lactante mbs poquofio, y No. 14-15 en ¢l mayor,

Prolapso de la mucosa anal se presonta cuando ¢l ano so
construye muy grande, formimndose escorlaclonas constantes en lo reglén
porianal, por lo que serd nocesarlo practicar una anoplastip para resecar
0l excoso de mucosa.

A pasaor de las dilataclones o laxantes puede prasentarse
una constipacltdn porsistento, Se ha doscrito una patolegfa en la que el
paclente, moses o ailos despuéis de operado presenta constlpaclén rebel
de, ol enoma de barlo muestra dilatacién masiva del rectoslgmoide qud
no se resuelve afiin con ceolostomla derivatlva y qua solo mojorars sl sgI :
lo practlca recorte del asa intestlnal anormal o resecclén con operaclén

de Swonson o Duhamel. Esta patologla se ha denominado Ectasla rectal.
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pelmaria o Sindrome reservorlo terminal, y se plonsa quo oxiste dosde
el nacimlento en algunos nlfios con leslones altas o bajas (11).

En el ostudlo de un nililo con constlpaclén posterlor al -
descenso debe penserse tamblén en una enfermedad de Hlrschsprung asg
clada, Estos paclontes so [dontlftcardn de dos maneras:

1,- 8| al wocedimlente fué hecho con colon agangliénico

la constlpaclén porsistlréa.,

2,~ Y sl la colostomla fud hecha dlstal a una agangllosls

al paclente tendrd perlodos rocurrentes de distanslén

abdominal y constipaclén. Un enema de barlo y una

blopsla de la colostomla confirmard el diagnéstico (12).
Gontlnancla fecal.- La continencla focal en las leslones bajas, posto—
rler a !a corrgeelén quirirgica, es generalmonto buena, cosn que no sy
code con las lesionos altas. La litoratura revela una amplla disparidad
de rasultados en cuanto a loslonas altas,

Se reportan buenos resullados en los paclentes en gquo el .
rocto pudo doscenderse por una vla sacra como dnico abordaje {13). -
Klosowalter roporta mejores resultados con la via abdominoperineal que
con la sacroporineal o sacrocabdominoporineal (14), Do Vries y Poila re—
rortan una alentadora clfra de continencia mediante la técnica dol sag)
tal postortor{l5). En gameral, las mujeres tondr&n mejor contlnencla —
facal que los hombres, ésto se cree que es debido al hecho c_le que las _

mujeres tlanen mayer porcentaje de leslones [ntarmeclas,



43

En goneral, pocos paclentes tendrdn una continencla facal
perfecta después de haber corrogido una leslén alta, Daberén tenerse en
cuenta clertos llnoamlentos generales para ayudar a estos paclentes: los
padres daberin sabor que un buen control fecal no so conseguird sino
hasta la adad de 10 afios o mis, Un nlio que osté limplo entre perlodos
ccastonales de manchado tlene mejores resultados a largo plazo que uno
que pstd constantementoe suclo, So tendré que establecer hébitos porfec-
tamonte "cronometrades" an cuanto a la defecaclén.

Clertos allmentos con mopledados laicatlvas daber&n abo-
lirse (clruela pasa, melocotdn, chocolate, productos de tomate, produc-
tos do nuecos, etc), mlentras que otros tendrén un efocto endurecedor
quo pueden hacer la conslstencia fecal més [&cll de mancjar [Queso, -~
productos do salvado, cacabuate en mantequlilla, cercales, ostc.).

La escorlaclsn perlanal Inhiblrd ol control focal normal -~
por la prosencla do dolor, por lo que so recomionda apllcar sustancias
localmonta que Slrvan de barrora ortro la materia fecal y la plal, como
ol Malox, Algunos nifios tendrin pobre contrel fecal no por vaciamlon--
tos [recie ntos sino secundario & una lnarcia rectal con o aln estanosis
ractal, desarrolande tmpactaclén fecal en ol roctoslgmoldes,y es cuando
paede haber sallda de materla fecal ifquida por rebosamlento. Algunos -
de ostos paclentes so beneflctardn con suposttorlos laxativos una a dos .

vaces al dia o con enomas cada 2-4 dias.
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Sequndo _procadimlonto por Incontlnencla fecal .- Lo primerc que debe -

avorlguarse es la causa de la Incontinencla fecal. Si el paclente tlano
ptoblomas flsloléglcos o anatémicos mayores tales como: agenesla del

sacro, mlalomeningocele o una vojlga neurogéinica, la musculatura pélv|
c¢a no sarh capaz de efectuar un control fecal, Estos paclontes so estu
dlarén con manomotrfa, olectromiograffa y estimulaclén eléctrica del pg
rind.

Mucho més comiin os al paciente en ol que el recto o
sa descendlé blan (no se descondts al as puborrectal), o el recto des—
condldo fué mal colocado en al momento de la ancplastla. En eostos pa
clentos el ostudio del periné por estimulaclén eléctrica o menudo mues
tra quo el ano es anterlor al verdadero centro del mecanlsmo dol esfly
tor axterno y adn lateral a la llnea medla verdadera,

En general, un paclento de cualquler edad con constanta
oscurrimlento facal, o un paclente mavor de 8 afios con oscurrimlento -
Intermltente, no obstante la terapla, debe sor consliderado para un se--
gunde procedimlonto. Sl el anorrecto esth mal colocado, el paclente dg
be ser reoperado.

El segundo procedlmlento se puede efectuar medlanto un -
sagltal postorlor, tratando de preservar el complejo muscular, Otro abqr
dajo quinirglco tratando de dar mayor contracc!dén muscular contra el =~ -
rocto es ol que utlllza cabastrlllos musculares alrededor dal recto dlstél,-

slando al do Gracills ol més uttlizado, pero los rosultados no han sido
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unlformementa buenos ya quo a pasar de que ol tono muscular se mojo
ra, la sensaclén no. Otro modo de arroglar la anatomla p&lvica es ol

descrito por Kottmeter: el cual consiste on llberar ol recto del elavador
dol ano por via perineal para colocar unos puntos en ol elevador qua -
slrvan como plicatura de 6ste y a la vez produzcan una angulacién antg
rlor del recto. El probloma os que esta técnica ha dado acoptables re~
sultados on paclentes con incontinencla secundarla a trauma, pero rosul
‘tados poco busnos en paclentes con [ncontlnencia posterlor a un doscan

so por malformacién anorroctal (16),
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Figurs tio 2
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Narma | Estenosls anal~  Hembrans anal
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Agonasia and} Agenesia rvectz)  Atresia rectal
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Figura No 3

Vagina alta pequeda Vagina di latada Reparacién completa
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Flgura No 5
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MALFORMACIONES ANORRECTALES

S

CON FISTULA
PERINE \vms URINARIAS
EXPLORACION ARMADA INVERTOGR, G ISTOGR, MICC.
BAIA—IINTBRMED IA-ALTA
BAJA DU DA__y FISTU LOGRAF IA

NOPLASTIA COLOSTOMIA o |
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MALFORMACIONES ANORRECTAIES

?

CON FISTULA

PER INE-VU LVA AGINA

EXPLORACION ARMADA ISTULOGRAFIA (INV)

BAIA DUDA *  INTERMEDIA—ALTA
BAJA

ANOPLASTIA COLOSTOMIA
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MALFORMAC IONES _ANORRECTALES

ofe

SIN FISTULA

INVERTOGRAMA

ALTA INTERMEDIA DUDA BATJA

COLOSTOM I\ 4——r—————HJNCION—» ANOPLASTIA

U DA
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OBSTRUCCION INTESTINAL EN EL RECIEN NACIDO

ExlIsten varlas patologlas dentro del porlode neonatal,que
son capaces do producl obstrucciSn Intestinal y éstas compranden prin-
ctpalmnte : atresla Intestinal, malrotacidn Intestlnal, enfermedad de -~
Hlrschaprung, fleo meconial y tap5n de meconlo, por tal motlvo haramos
una doscripelén gongral de cada una do ellas y su dlagndstico dlferen~

clal.

ATRESIA Y ESTENOSIS INTESTINAL

La atresla os la causa mas frecuonte do obstrucclén Integ
tinal congénita y comprande una tercera parte do todos los casos da obg
truccldn Intastinal en ol naonato. Susla afectar por Igual a ambos soxes,
DEF INICION

El término atrosla denota obstruccién total de un tubo -
hueco, y deberd diferenclarse de la estenosls, la cual orlglna obstruc—
cldn Incomplata, a monudo con aparlelén tard{a do los signos clinicos
(1).

CMBRIOLOGIA ¥ PATOGENIA

los fondmenos ambrionarlos ne se han dllucldado a fondo,
En la tercera semana de gestacldn ot¢urre un fendmono Importante on la
diferenclacién dol duodono, &rbel hopatoblllar y pancreas, al formarse
los esbozos o yemas billar y pancreética, en ia unlén del Intestino an-

terlor con sl medlo. El duodono en osa fecha es un cordén sélido do -
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epliclic, quo muestra vacuolizacin, scgulda por recanalizacidn y rastl-
tuclén de! calibre interior, 'cmre Jas tres y cuatro somanas del desarro-
ilo normal. La teor(a de Tandier (2), sefala que al no haber recanal{zo,
clén da la segunda parte dol duodeno, aparecs obstruccién congdnita -
del interlor, a monudo con malformaciones en el mrimordle del pncreas
y la porcién terminal del arbel blllar,

Hay prucbas oxperimentales quo domuaatran que la atresla
intestinal se puede desarrollar como resultade do una loslén lsquémica
del Intestino despuls gque el Intesting medlo ha vuelto a la cavidad co-
lomica. Estos oxperlmantos fueron hechos orlglnalmente por louw vy - =
Barnard 3), on fetos do cachorritos y han gido repetldes on obos anl—
males, ‘

CLASIT ICAC JION

So han observade cuatro tipos do obstruccidn {figura 1):
Tipo 1: diafragma Intraluminal que so continla con las capas muscula--
ras de los sogmentos proximal y distal, ¥ que so prasenta on un 20% -
do todos los paclonies.

Tipa 1If: atresla con un sagmento cilimdrico acordenodo cntre los cxtroms
ciogos del intostlne, aporece on 35% do los casos.

Tipo_HlIa: gtrasia con saparac!dn complola de los oxtremes clegos, acom
pafiada de un defecto en V dol mesenterio y que se prosenta an un 35%

da los casos.
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Tipg_ IlIb: atreala con defecto masentérico extenso, en el cual el fleon
diatal reclbe sangre‘ dnlcamente de una sola arterla ileocdlica, La zona
dlgtal del Intestino glra alrededor det vasc, lo cual da el asmcto de ~
"cdscara de manzana" o do “adorno do 4rbol de navidad".

Tipg IV : atrosla miltiple del Intestlno delgado, la cual comprande 6% -
de todos los casos.

Las atreslas y estenosls duodenales se obsorvan proximal
y dlatal a la ampolla de Vater, hacléndose la dliferenclactsn clinlea al -
examinar ¢l jugo gdstrico para ver sl cstd tofildo o no de bills. La obs
trucelén preampullar 08 monos comin . Algo menos del 50% tendrdn obs
trucclén parcial por un dlafragma. Las causas raras las constituyen la -
atresla clllndrica y ausencla complota do un segmento duodenal, acompa
fiada de un dofecto masentérico. Aproximadamynts un 21% tendrn pan--
croas anular, dato quae roprgsenia un defocto ombrioléglco que acompafia
a la obstruccién duodenal intrinseca, poro no as la causa polimaria de la
obstrucelsn.

Las atreslas y ostenosls dol yeyuho e [leon muostran -
lgual frecuencla de apariclén on puntos més alld del llgamento do Traltz
hasta la unlén lleocecal. Los dlferentes tlpos anatdmicos de atresla -~
dascritos pucden aparccer tamblén on el colon, poro la atresta miltiplo
en dsto es muy rara,

Martln ¥ Zerella {4}, han demostrade que el Intostino en

la anomalfa tlpo I, e@s normal en extensiSn, en ol tipe II puedo ser —-
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corta, y astard muy corto en la atresta yeyunolleal de tipos Il y W,
ANOMALIAS ASQGIADAS

Una diferencla Impartanto ontre la atresia duodenal y la -
gue aparece mas distalmante as la elevada frocuencia do trisomia 21 y
malformaciones de otros sistemas, la cual es mayor on la alresla duedg
nal. 30% da los nlios con atresta duodenal tendrén trisomia 2. la -~
cardlopatlfa congénlta c2 la anomalfa més importante de un sclo érgano
y aparece en 20% de todos los nlhios con atrosta duoderal, El sindromo

vater tambidn se ha vistoe ssociado a la atroata ducdanal,

CLIICA ¥ DIAMGNOSTICO

8o obsarvo pollhidramnlos casi en el 50% de los embara-
208 onh tua los nnona_tos' tienen atresia ducdenal y on zona poximal del
yayuno, pc;ro s5lo on unos cuantos cases en nifles quo nacaen con obs—
trucciin do fleon o del colon {5). Tor tal motivo la ecograffa qus se —
pactica a la madre serd muy Otll en el dlagndsatico.

El cirujano debe contemplar lo postbilidad de obstruccitn
Inteatinnl, como dlagndstico sindromitica, on al neonato gque tlens matg
rl&l rosidual dol estémago tefildo de bllls. les pequeios con otresta -
ducdonal y proximal dol yoyuno comlonzan a vomitar bilieso, muy poto
daspuda do nacer, v los que tienen atresla an uh punto mas distal tal
vaz no vomiten durante horas ¢ inclugo uno o des dlas despufs do na—
cer. Los qua tloenen astencs Is Intestinales pueden ser ilavados al rr.té.dlco

después de algunés samanas de habor nacidoa, o Inviuse presentar, en
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épocas ulterlores, ¢l antecedento d¢ poco apetilo,oesto es, allmentacidn
Inadecuada, vémito intermlitento,falta de crecimlento y de ganancia de -
paso.

La distonsidn abdominal se manlflesta en 80% do los pe-
queilos en promadio, con obstrucclén on un punto dlstal del yoyuno vy -
puaden observarse ondas perlsté&lticas actlvas que se desprenden do las
asas obstruldas y distendildas. El lactante quo tlane obstrucclén ducdonal
o en la zona proximal del yevuno y gque vomlita bilws después de nacer,
tendr& un abdomon nermal o Incluse escafoldeo.

En general, casl siempre se obtleno ¢l dato de incapacl—~
dad para expulzar meconlo, poro hay que rocordar que un 30% do los nl
fos quo tionon atresla duodenal vy 20% dg los quo tlenon atrasla yeyuno
tleal, expulsarén moconio normal, pocas horas después de haber nacido.
Hay Ictarlcie vislble en 40% de los lactantas con atresla proxlmal y 20%
de los que tlonen obstruccién mdas distal, dobldo a un aumento cn la clr
culacidn entarchepitlca,

Serd necesarlo tomar radlfograffas simples de abdomen AP
y latoral, en decitblto suplno, para evaluar ol tipo y la situacién do la
zona obstrulda, Dos estructuras con ailre y nivel lfquido, denominado el
sligno "da la doble burbuja", serd patonogmén lco de obstrucclén duode-~
nal, mas no naecesarlamante de atresla.

Los lactantes con estenosls duodenal tionen escaso gas

en sentido distal al duodeno y no tlenen signos caracterfstlkos da -~ -
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obstrucclén proximal, La Intreduccién de alre a través de una sonda -
orogéstrica roevalari la obstrucclén,

Les radiograffas en nliios cona tresla yoyunal poximal —
muestran fdnlcamente unos cuantos nlveles hildroadreos y ausencla de gas
on la parclén Inforlor dol abdomen, mlentras que los de atresla lleal o

distal mostrardn més nlveles.

TRATAMIENTO

La aslstencla prooporatorla eostard basada prlnclpalmunic
en: tormorrequlacién, descompresién naSogdstrica, catbter central con -
coﬁocclﬁn de pérdida de llquldos o desequillbrio de eloctrolltros.

La elecclén do la oporaclén dopondord del tipo de anoma_
lfa encontrada, La Incislén supraumbillcal derecha parmlite una bugna =
vislan dol aparato gastrointostinal. Al dlagndstico do atrasla duodenal
se conflrma al socclonar el eplpldn mayor, penotrar la transcavikiad de
los oplplones o llentificar ol duodeno hasta el punto més distal do la
obstrucclén, So hace una gastrostomfa y so pasa una sonda a través de
ésta para exclulr una membrana diafragmétlca sobrosallente (mombrana -
en "manga do vionto"), cuando é&sta cs sospechada, En esta patologla
la membrana elongada poduce distensién del duodeno varfos cent(metros
mdas allad do la unién dol diafragma a la pared duodenal, La mwoeslén do
la sonda sobre ol fondo de la mombrana productrd una Indentaclén de la
mred duodanal, Indlcando al punto de la unlén del dlafragma a la [:aréd

duodenal y la incislén se debe hacer en este sltlo {flgura 2),
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Una simpls membrana o dlafragma duodanal puede ser fa-
climente resccada a través de una Inclslén longltudinal en ol &rea de -~
obstrucclén, para una voz resecado el dlafragma hacer un clorre trans-
versal con puntos de seda 5 & 6/0 separados (flgura 3).

El procedimlento standard para atrosla duvodenal o péncreas
anular ha sldo una ducdenoyeyunosiomia retrocéllca. Un asa da yeyuno
08 tralda hasta una abertura hecha previamente on el mosocolon trans-
varse derecho y anastomosado a la porclén dllatada del ducdeno, usando
dos capas para la anastomosis con catgut ctdmlco 5-0 y seda 5/0, en
la capa seromuscular. La anastomosls es pasada a través do la abertura
do]l mesocolon vy el duodeno o8 suturado al mesocolon para ovitar la = -
consirlcelén de ia anastomesis por ol anillo maesocélico {figura 4), NuncaF
so Intentard resecar el p4increas porquo a menudo hay una obstrucclén -
duodenal intrlnsoca, alguna parte del tejido pancredtlco pueds estar In-
trarmural y so puedo formar una f{stula pancreftica o pancreatlils.

Ducdenoduodenostomla es un procodimlento todavla més -
flslolégleco para obstrucclén duodonal Intrinseca, requlere mayor dlisog--
clén, movlllzar una hiena porcldn del ducdono. Sa practica una inclislén
transversa on la parte més baja del duodeno proximal y una Inclslén lon
gltudinal on el dlstal, y luego so hg\ce un clarre antarfor con soda 5/0,

ya que ambas paredes posteriores del ducdeno permanecen Intactas (flgu

ra 5),
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La gastroyeyunostomia no se debe practicar por la morbl-
lidad que mpoduce a largo plize: fleera marginal, sangrado, oStrechez -
de la anastomosls,

En caso dao atresla o estenpsis yeyunotloal, ol grocodl- -
mlento dependori del tlpo de obstruecién y de la presencla de malrota—
clén, vélvulos, [leo meoconlal asoclado y porltonitls meconlal. La anasto
mosls latero-lateral se debe cvitar ya que cl sindrome do asa clega fre
cuw ntemente complica este pocedimiento (6).

Nixon, ha sugerldo que el segmento flnal dal Inlestlne -
atréslco (la parte dilatada) tlone peristalsls Inefoctiva , la cual sino se
resoca impedird el buen funclonamionto postoperatoric {?). La oxporlen
cla ha mostrado qua on casos de atresla yeyunal [con adecuada extdn--
slén del Intestino), rescccidén del segmento atréslco dilatado, seguldo -
de una anastomosls término-oblicua, tlene muy buenos regultados (figu-
ra G).

Cuando hay un intestino corte Serd necesarlo practlcar un
racortamlente antlmesentérico del yeyuno (yeyunoplastfa) (flgura 7}. -
lorimler y Harrison {8}, reportan que la Imbricac!én dol Intesting también
reduce el calibre del Intastine distendido y rastaura la funclén, |

La anastomosis nunca se deberd efectuar en caso de atrg
sla ileal asociada con vélvulo cuando la Integridad vascular dol intest]
no estd en duda, on peritonltls meconlal severa o con un [I_uo meconlal

obvio. En estos casos Se macticard roseccolén del sagmento fleal = - -
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atrésico y derivaciSn , la cual puede ser Bishop Koop (esloma dlstal),
Santulll {estoma proximal), Rehbeln {tubo) o Mlkullcz modliicada {figura
B)., Todas &stas tlenen igual eflcacln, pero la Mikullez modificada es -

1a mé&s raplda y ficll de ofectuar (9).

MALROTAGION INTESTINAL

Todas las entldados que a contlnuaclén se pesentan, ro-
prosentan fallas del procese embrlonarlo y de rotaclén del Intestino on
su retorno a la cavidad abdominal y tamblén do fljaclén de las asas a
las paredes posterlores vy latorales del abdomen,

DESARRQLLO EMBRIONARIO

La rotacldn y fljaclén normal del Intostine ocurre en los
tres primoros mases de vida (flgura 9). La otapa I represonta la protru—
slén de! Intestino delgado en sl saco externo, antes do la rotactén. .I.a
atapa II comlonza con la rotaclén de 180°del Intestino medio, on el sa-
co extorno, soquldo por ratorno del duodeno y lacallzaclén do la unlén
duodanoyoyunal por debajo y a la lzquierda de los vasos mosentdricos -
suporiores. La otapa III comlenza con el retorno dol res to dal Intoestino -
modio, seguldo por el paso del clegol por arrlba do los vasos mesentég)
cos suporioros y después hacla abajo y a la derechn, termina con la fi _

jaclén completa del maesenterio,
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CLABIFIGACION
Tlpo A .~Falta do rotacién y vSlvulo (flgura 10), cn osto tipo de malrota~

cldn el Intestino madio no tlone zona de {ljacldn posterler de su mesen—
terlo, excepto en la base de su pedfculo, por lo que habr& una angostl(-
gima base mesontérica, lo quo dar& Ilnestabllidad al Intestino, permitien
do que dste roto anormalmente en la forma de vélvule.

El s lgno Inlclal dol vSlvulo as el vémito blllar que suele
aparecoer despuds quw el poquefio comlenza a rociblr allmantaclén normal
y & expulsar heces en forma flslolégica. la radlografia preliminar del -
allomen suele mostrar gas en todas las v{as Intostinales v una serle -
gastroduodenal mostrard obstrucclén de la segunda y torcera porclén dol
ducdeno. La serle gastroduodenal aporta datos mas fldedlgnos quo ol -~
anema do barle (10). S1 exlste obstrucclén vascular como resultado del
vélvulo, aparocerd rapldamante choque v aqu!l s{ la Rx da abdomen mos
trard slgnos tiplcos do obstruccién Intastinal, La malretacién con vélvy
lo constltuye una sltvacldn de urgencta quirirgica inmedlata.

En ol acto quirdrglco se raduclrd ol vllvulo en sontlde -
contrarlo al de las manccillas del rolof, para luego var si @8 nccesario
rosecar Intestino. Cuando la extensidn del Intestine con compromlso vas
cular 85 muy grande, la cusl al resccatla, dejard un sindrome de Intes
tino corto, serh necesarlo dejar al lntestino y 24 horas después de una
turah@ _antonsiva con liguldas endovenssos,dopamina,etc., se practlcars

una segunda cperaclén de revaloracién para preclsar la vlabiltdad dlas
asas. '
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Para correglr la malrotacién, despu6s do haher corragido
al vélvulo, se afactia una Incls¥n sn la serosa entre al dusdeno y el
colon para gue ostas dos estructuras quoden saparndas y con una basa
mesentérica mis ancha, luoge so flja o} duvodens sobre el rifdn derecho
y el clege en el cuadrante inferlor lzqulerdo, Tamblin se hard apondlcog
tomfa para evitar quo on ol fature se inflamo wn apéndlce en poslicton -
anormal (11) (fligura 11).

Tipe IIAr Talta de votacidn dal dupdeno con rotactén normal dol colon

{tigura 12}, El duodono no ha rotado por detris deo los vasas mesentéricos
suparloras y desclende en la mlUlad derecha del abdomen y on ose mismo
lado estd tamblén la unidn ducdancyeyunal. El calon rotd vy sa {8 nor—
malmente,

Esta ontidad so manlfioata clinicamente por obstruccibn -
parclal del duodono, por la presifin que en olla ojercon las bandas me-
santéricas obsatructivas. El vémlto billoso Intermitente puede comonzar -
en la lactoncla o despufs, La serle gastroduodenal mastrard obstrucclén
parclal del duodeno vy dextroposleidn de esta viscora y del ycyuﬁo oroxi
mal.

£l tratamionto guinirglco consiste en rc;;ocar las bandag -
qua cubren al duocdano.

I' iro ITB: Rotaclén inversa del duedeno vy el colon (figura 13), en esta -
anomatlfa ol ducdeno estard por delanta do los vascs masentéricos supae,
rlores y ol co'l'cm. por detrds de tales vasos, por lo quo quedard compri-

mido. No hay pollgro de vdivulo ya que ol rests del mesanteris esty -
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fljado oft sentldo posterlor.
El enoma de barlo, seialard exactamente la obstrucclén.
Estos paclentes no tlenon obstuccién Intestinal sino hasta
la vida adulta,

Tips IE: Rotacidn Inversa del duyodono con rotacldn _normal v fljaclén -

dol colon . Hemla paraduodonal (f!gura 14), on la laparatomia o on la-

serle gastroduodenal se advlerto que todo el Intestino delgado esth cir-
cunscrito dontro de la mitad dorecha del abdomen. Dstos casos son ra-
ros, ¥ s¢ han publicado algunos con obstruccldn del intostlho delgado -
dentro do la bolsa mesentdrica y otros con vslvulo del” flcon detrs de

la bolsa masantérica.

La correcclén quinirglca se hoce panetrando en dicha bol-
sa o través do un sitlo wascular, se olimina el vilvle y so cloma el-
oriftelo de la bolsa mosontc;rlca por detrds deol lntestine delgado.

: Rotaclén del ducdeno ¢ alta_dg rotacisn del colon {(flgura
10}, esta malformacién tionc las mismas poslbilidades do causar obstug
clbén o Isquemla intestinal por vdlvulo que la [alta de rotacién de tipo -
IN, por lo que para flnos practlcos se consldn‘zan por lgual.

El tratambnto quiriirgico os semejanta.

Tipo ITIB: aclén lncomplata del fngulo hopitic r bandas transdupdo=
nalas do_Ladd (figura 15), en osta laslén, ol &ngule ﬁop&tlco no esth - |
adosado Intimamente a la‘mltad deracha del abdomen y osté sog_teh_l;lq -

on la pared lateral por bandas laxas que tlonen la capacldad de ob_st.rulr
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el duodeno, porque estan encima de &l. El nliie es llevado al médice -
por ataques Intermitentes de vémitcs_hlllosob;, por lo regular cn la lac-
tancta, los slgnos de obstruccién pueden durar unos cuantos dias y des
mbs dosaparacer. Puede ocaslonalmente habar dlarrea secuﬁé.arla aun -~
reflejo gastrocHlico,

El dlagndstico so hace por una serle gastroduodonal la -
cual mostrard obstrucclén intestinal, por las bandas de Ladd.

El tratamlento quirirgico conslste en ellminar las bandas.
Tilpo INC: Fifaclén lncompleta del clego v do su maosenterlo (flgura 16),
as una anormalldad frecuento y pocas vecos orlgina sintomas. fuede -~
prosentarse volvulo del clago o del fleon terminal, Este fendmeno so -
chsaorva sélo an adultes,
Tipo_ IIID: Hernlas paraduodenales y divorsas harnlas intornas,- Las hep
nlas paraduodonalos a la lzqulerda y a la derecha son las formas més
comunes de hernlas conglnitas Internas. En cada caso en cualquler mo-
monto do la vida puode haber obstrucclén del Intestine dolgado, los ca
sos publlcados han aparecido en la adolescencia y en otapa adulta da -

la vida.
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ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG

DEP INIC ION
La enfermadad do Hirschsprung, ss la ausencla congénlta
de lnervaclén paraslmpdtica de la zona distal dal intestino,

ETIOLOGIA ¥ ANATOMIA PATOLOGICA

La porclén afectada on forma cléslca comprende el recto y
el slgmoldea, sin embargo, pucde extenderse cn sertldo proximal y cop
prender una porcidn Lnportante del colon e Incluso del yeyuno-(leon. Sg
lo on raras ocaslones faltan las células gangllonares en todo el intestl
" no delgado. Se han dascrito islotes normales de intestino Intarcalados
conh zonas do agangllosis, paro son muy raras {12), Fl colen en sentldo
proxlmal a la zona do agangllosis, en un esfuerze por superar la obstrug
clén parcial, se distionde y so engruesa.

Las nouronas ganglionares emigran desde la cresta noural
on ol oxtrome superlor deol tubo dlgestive del embrién, por la soxta se=-
mana; legan a la zona modla del colon transverso por la octava somana
y a la porclén mas distal de oste érgano, por la duodbécima semana (13).

La enfermedad de Hirschsprung resultari do una falln‘an 1a

mlgraclén de las neuronas gangllonares en el tubo digestivo del embrién.

CLINICA Y DIAGNOSTICO

Como aes una enfermedad congénlita, los sintomas comlonzm

desdo ¢l nacimlenlo, a menudo con la Incapacidad de expulsar meconlo
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en t&rmino de las primeras 24 horus de vida. En algunos el cuadro cling
c¢o serd el de una obstruccldn intastinal complota. Otros tlenan escasos
gintomas on las primeras semanas de vida, mra después aparecer al -
slgno clislco de estroflmlmto. Habra una absorclén deflclonte par lo que
la desnutrleién se instaura rapidamente. Puede aparecer ilceras de la mu-
cosa, qua orlginard diarrea de tlpo paradéjlea, porque depende de la dis-
tensldn y da la obstruccldn parclal del celon, En la oxploraclén sa adver
tird distonsldn abdomingl; en el tacto rectal no se palpan hecaes en la—
ampolla rectal y puede haber sallda do materla focal llquida y gas dos-
puds do retirar el dedo explorador,

La entorocollils aguda es una compllcacldn grave de la -
onfermodad de Hlrschsprung que aparece en el lactante do corta edad.

El abdomen so distlende y se torna tenso, hay vémlto y dlarea profusa,
pudlende aparecer rapldamonte noumatosls Intestinal, pecforaclon y sop-
ticomla,

Se sosgpachard el diagnéstico por la historla clinica y el
examen ffslco. La Rx do abdomen slmple, en los primeros dfas moatrard
distonslén del colon con ousencla do alre en el mér.o, aspoc lalmonto aﬁ
la vista lateral. El encma de bario mostrard algunos datos t[ﬁ[cos, ailin
en el reclén nacldo, los cuales son: recto de callbre normal, diiataclén
tnfundibullforme a nive! de la zona de translclén, dllatacléﬁ lmpc.rl';ant;a

de la zona proxlimal,
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Rickham, encontrd camblos compatibles con enformedad -
de Hirschsmrung en el colon por enema on 40% de sus neonatos (14),

En algunos neonates no habrd signos sugostives de la enfermedad, y es
en &stos en que ol retardo on la elimlnaclén del barle desde el colon -
por 2-3 dfas, puede sugerlr la enfermedad.

Varlos autores han recomendado la manomeltrfa anorrectal
como método itll en ol dlagndstico de la onfermedad de Hirschsprung -
(15). En ol niilo normal l!a dlstenslén del recto hace que se rolaje ol os
flnter Interno y en los nlilos con enfermedad de Hlrschsprung ocurre con-
traccldn vy no ralajacién. Sin ombargo on nuestra exporlencla homos vis_
to quo oste astudlo en aosta cdad tlone algunes Inconveoniontas técnlcos
que no lo hacen del todo conflablo.

La blopsla rectal es el tinlco medlo deflnltlvo de conflrmar
el dlagnéstico. El segments aganglionar comlanza on la unidén anorroctal
y 5o extlendo en sontido proximal, razén por la que as lmportante obto-
ner tajldo aproxImadamente a un cant{motro por arrlba de las columnas
anales o do Morgagnl. .

En gl neonato con ebstrucclén Intestlnal es Imposlble a
vecaes dlferenclar la enformodad de Hirschsprung de la atresla de [(leon
o colon o del fleo mecon!al, ya sea por exploraclén f(sica, radlograflas
simples de abdomen, Sin embarge es ficil hacer la dliferenclaclén poi"-
medlo del enoma de barlo, porquo en las otras entldades ﬁato!(:glcan ol

colon es pequeflo y no ha sido usado, on tanto que los paclentes con - _
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anfermedad de HIrschsprung, pueden tener colon normal o dllatade, Ada-
més un tapon de meconlo en el neonato pueda ocasionar el retraso de la
expulslén de eses materlal, El enema por contraste ge conflrma el dlag-
néstico de tapSn de meconio, ya que mostrard el taén o una pequefiez -~

del hemlcolon lzqulerdo con dllatacldn repentino del colon poxlmal.

TRATAMIENTO

Ante la sospecha do enfermodad de Hirschsprung, se de -
dobers procticar laparotomfa exploradora para toma de biopsla Intestina-
les on diversos nlveles hasta llagar al colon lransverso derocho, sltio
an el que so efectuard una colostomfa dorlvativa. Las blopslas nos ser
virdn para saber hasta quo nivel llaga la agangllosis, dato lmportmte -
para ¢l momenta on que so declda descender al nifio, La colostomfa do_
rlvard la materia focal, Imphkllendo la formaclén de enterocolltls y més
adoelante servird en el dascenso para tener un froa operativa lim_;_:le_l..

Sa pracl;lcarﬁ colostomla terminal, cerca de la zona do ~
translcién, dentre do un tramo ganglidnico, cuando desdae ol punto do -
vista radloléglco el segmento agangllonar est8 corca del Angulo esples
nilco. La Incisldn que utlllzamos en ambos casos o5 una parameadla lz—
qulerda. Aproximadamente a la odad de 18 meses se practica el doscen
50, los que m&s utllizomes son la operacién de Duhamel en primer lu-

gar, Soave y Swenson, (flgura 17).
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En la oporacién Duhamel se conserva el recto, aunque ex-
cluyéndolo, en el cual se hacla una anastemosls término-terminal oblicua,
del segmento gangllonar proximal hasta la pared anorrectal aganglimar pos
terlor, que descendla a nivel de la piel. La téenica ha sido medificada -
por acumulacbbn de haces on ol mufiSn ractal clego o Incontlnmicla, ha —
cléndose ahora una anastomosis latero-latoral del colon con ol racto y se
alimina ol muidn rectal clego.

La operaclén endorroctal se Soave, consarva ol mangulto -
rectal aganglionar, pero elilmina la mucosa del rocto, Daspués de hacer
lo anterior se extras el colon proximal quo tlene gangllos ,a través de
e8te mangulto muscular retenldo de rocto, Esta técnlca sa ha critlcado -
porqua el hecho do dajar ol mangulto muscular agangllénico alrededor del
nuevo roecto puede hacer que reaparczean los sintomas,

La oporaclén do Swensen, consliste on una protectomla ab-
domlino-porineal, en la que no se toca el esfinter, con alimlinaclén da -—
tedo el sagmento agangllonar dol colon, para efectuar luego una anasto-
mosls término-terminal hasta el conducto anal dilatade. Swenson, més —
tarda modiflcé su téenica haclendo una anastomosls mbs obllcua v d_ajé
el mangullo rectal mis largo hacla adelante junto a la vejiga y llevd la -
anastomosls a un punto mds bajo y atr&s para Inclulr la ellminacién do -
parte dal esfinter (nterno.

Algunos autores (16), han recomendade la miectomla anorrec

tal, como el mé&todo mAs convenlente an niflos con Hirschsprung dé seg—
mentos corlos, ‘
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La oparaclén conslste an extraer un fragmento de misculo
de.l cm. de ancho, de la pared posterlor del recto, en un nlvel exacta
mente por debajo do las columnas de Morgagnl, en sentldo superior, a
una distancla de varlas pulgadas y ellmlnar parte del esflnter Interno.
Otros (1), han tenldo que utllizar los mé&todos standard en algunos pa--
cbntes on qulenes previamente se les habla practicado mlectomfa ano--

rractal,

'
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ODEC MECONIAL

El flao meconlal @5 una obstrucelén intraluminal que app
race an el perlodo neconatal y que es causado por ol meconlo espaso -
que blequea ol Intestino. Es una de las causas mhs comunes do obstruc
clén Intestinal durante la etapa noonatal y responde por un 18% de las
causas de obstrucctén en este periodo.

El término de [loo meconlal sucle usarse en poqueios -
qua tlenen flbresis quistica. Hay un 5% de paclentes que no tlenen fi—
brosts qulstica asoclada. La obstrucclén dependerd del meconlo anormal
mente espeso cn la zona distal del f{leon. La alteracidn de las caracte-
risticas flslcas y quimlcas del meconle se debe a un @ntenldo granda
do protefnas y de una fracclén anormal de mucoprotefna {17). Hay nols
bles altoracionas en las glandulas dol Intestine delgado que (ntervienen
an-la apariclén del fleo meconlal; las lesfones pancredticas fntervienen

on forma sccupdaria,

ANRTOMIA PATOLOGIA

El (loo meconlal pueds ser simple o complicado. En la for
ma simple los dltimos 10 a 30 cm distales dol (leon contlenen concrecip
nes da maconlo grls aspeso y a menudo asumen la forma de pelotlitos, -
por lo que esto segmento de fleon serl delgado {menos de Zcm de dl&
motro). En sentldo proximal la zona medla del {loon es grande y mlide -
hasta 7 cms.de dlémetro. Esta distenslén proximal!, es el reflejo del as

fibrzo intestinal proximal, antoes de! naclmiento, para que el meconlo -
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e8poso puoda avanzar. LCn las zonas més proxlmales de flaen y yeyune,
poGo a poco dismlinuye la dlataclsn y el contenldo es semllfquldo.

En la forma complicada (surge desda el perlodo prenatal),
puede habor vélvulo con necrosis Intestinal, perioraclén y peritonitls por
meconlo; otras vacas hay una masa qufstica o seudoquistica de! Intestino
necrosado o un atresla Intestinal dnlca o doble como resultado ds la ne
crosls ‘aséptlca vy absorclén do la masa nocrética., Otros signos patols-

gl¢os Incluyen las del ataguo generallzado de la [ibrosls quistlca.

CLINICA Y DIAGNOSTICO

Pueda prosentarse pollhidramnlos, El grado de obstrucclén
a3 varlable. En ol caso corrlente los sintomas obstructivos comlenzan -
en las primeras 24-408 horas: incapacldad para oxpulSar meconlo, dlistep
slc_Sn, vémlto. El cuadro clinico es de obstrucclén de la zona lnforlor -
dol t.leon. En la forma complicada el abdomeon ostard tonso y en algunos
g podrd palpor on el abdomen asas Intestinales de conslstencla corlicea
en Jas qua la presién con ol dedo deja una doprealén.

El tacte rectal Indicard que ol ano y el recio son muy -
poguefios.

En la forma simpla la radlograffa do abdomen simplo mog_
trar4 asas dilatadas y nivelas hldroadreos, quo sugleron una obstrucclén
baja.

Neuhauser (18}, describi® una lmagen gruasa y granulosa
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del Intestino por las burbujas de alre dentro del meconlo espeso.

En las formas complicadas pueden aparecer calcificaciongs
qua denotan perforacién Intestinal prenatal y perltonitis por megconlo, EL
onama de barip, an ambos casos suelo mostrar un microcelon por desuso.

En ol postoperatoric se debe estudiar el sudor para corroborar flbrosia -

qulistlca.
TRATAMIENTO

El método preferldo an la actualldad para tratar la fon:na
simple, son los enomas con Gastrografin, ol cual actia por la elevada
osmolarldad (1900 mosm.x lliro), que extraerd lfquldo del plasma al In-
torior del tntestlno, reblandeclendo el meconle y dejando una capa liqy|
da entra el meconio y la pared intastinal.

) En ol reclén nacido debe tener una ropos iclén adecuada -
do liguldos y electrolitros, Al comenzar la administracién de férmula se
darén enzlmas pancreéticas {Vickaso o cotazym), y sc¢ dejaré una leche
ospacial {Progestimll}.

El tratamlento qulrirgico estd indlcado en paclantas en -
quienes no sa puede gorraglr la obstrucclén con los enemas do Gastro—
grafln y en todas las formas complicadas de {leco meconlal.

Anterlormente 8sa cfectuaban enterotomlas y se lavaba el

Intestino a través de 6stas con diferentes soluclones (soluckn sallna, -

N=-acetil-cistoina, peroxido de Hidrégeno) pero por la alta Incidencia de -

cbstrucelén Intestinal por adharenclas y derrames por el sltlo de las --
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enterotomfas, ge dejé de uttllzar,

En la actualldad lo que se preflera as efactuar enterosto-
mias derivativas, sloando las mbs utlllzadas la tlpo Santullt y la de - -
Blshop-Koop (flgura 8), que pormitirdn descomprasién Inmed lata, ademés
por !a boca distal se puede dejar una sonda que sirva para brigar sclu
cién de pancreatina o N-acotlleistelna,

En ol tratamionto del lleo meconlal compllcado se deberd
refocar la porelSn no vinble, yo sea, qulsta, sedoquiste, vélvulo, atre
sla Intestinal secundarla y de poferencla dejar una de las formas de an
terostomfas ya dascritas, Una gastrostomfa tipo Stam modificada también

ayudar8 en la descompraslén gdsirica postoperatoria,
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SINDROME _DEIL TAFPON DE MECONIO

Es una causa rolativamente rara de obstruccién Intestinal.
Se consldora una forma funclonal y no moecéinica de obstruccildn Intestinal
por dlsminuclén on la motllidad del colon., Esta hipomotilldad puede sor
oxplicada por una Inmadurez del phxo mlentbrico, lo cual ocaslonarfa una
disminuc!én transltoria do la motilidad del celon {19} . Tamblén ha sido
descrita en neonatos cuyas madres han roclbido derlvados de! magneslo
ror eclampsla v en hipoglicemta en hijos do madres dlabsticas.

En ol primer o saogundo dla de vida aparecen los sintomas.
de obstruceldn baja. El tacto rectal puoade revelar un conducto anorroctal
normal o a vaces o5 angosto. FPosterlor al! tacto rectal puede o no haber
oxpulslén del tapén, Las radlograffas do abdomen simple muostran asas
Intestinales dilatadas. El enema de bario pucde mostrar el tapdn como
un defecto de llenado en la columna del onema o mostrar un hemicolon
lzqulardo pequefio, con una dilatacién del colon proximal,

El tiplco tapbn largo y delgado.

En realldad esta os una obstrucclSn benlgna ¥y que puede
reselverse con el simple tacto rectal o por medlo do un ehema con solg}
clén sallna o medio de contraste. En algunos casos se necuslta:_'a r_epo-r

tr el anema con Gastrografin.
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Figura Ho 8
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VOMITO BILIAR
] _

EXPULSION MECONIAL RETARDADA

RX.ABDOMEN SIMPIE

Dobla rouja Nlveles hldroaéreos Colon distend!do
+ no alre pélvico \’
I olon por enama

Atresla duodeno  Atresta ;t’ayuno- (leon

Colon dllatado Micro- colon (2-

+ retardo en colon qulerdo
Laparotom{a Laparotomia eliminar el me pequeiio
dio (2-3 dfas}

Heo me Tapin me
conlal conlal

Hirschsprung l [J_
enemas  ensilas

con Gas con sol.
laparctomia trograftn. satlna
{cojostom(a + blopslas)

Gas en todo
el abdomen

Serla gastro~
ducdenal

freltz a la -
derecha

Malrctacidn

La tom (a;
Alexander Bill.
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VOMITO BILIAR

+

EXPULSION MECONIAL RETARDADA

RX, ABDOMEN SIMPIE

Doble hurbuja Nivalas hidroabreos Colon dll;tendldo
+ no alre pélvilco \
l olon por enama

Atrasla duodeno Atrasta yeyuno-fleson

Colon dllatado  Mlcro-
+ retardo en colon
Laparctom {a Laparotom(a ellminar el mg
dlo {2=-3 dfas)
Dlso mg
conlal
Hirschs prung
enamas
con Gasg
Laparotomia trografin.

{colostomia + blopsias)

colon lz-
quierdo
pequeiio

Taptn ma
conlal

enentas
con sol.
salina

Gas an todo
el abdomen

Sarle gastro-
duodenal

Treltz a la -
derecha

Malratactdén

Laparbtom{a:
Alexander Blll.
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DEFECTOS DEL CORDON UMBILICAL

Dantro do las palologlas dal cordén umbllical, al hablar
de onfalocela serfa un emmor no hablar do gastrosquisis, aunque &sta po
plamonte no ge consldero una patologla del anille umblllcal.

Hacla la cuarta somana dao vida embrionaria el Intestino
medld se alarga mas que el embribén vy so0 aloja en el saco vitellno, fua-
ra del embrién., En la décima semana el Intestino medlo ragresa al am-
bridn, rota y so flja. La Integridad final de la pared del abdomen estg
ré dada por el retorno del Intestine medlo junto con la fusién de los 4
pllaguas corporales, los cuales so unen on el omblige {1}). Es as{ como
sa formar& al onfalocele o calosomfa medla por un dofectc de mlgraclén
y fuslén do los plloguos laterales, en cl qua los dlferentes grados de
hernla de viscoeras ahdominales ocumoe a través del anlllo umbllical an
al intorlor de un saco compuosto de amnlos y perltoneo con gelatina da
Wharton entre ollos, el cordén umbllical so Insorta sobro el saco. As(
tamblén se formar8 celosomla suparlor o pentalogfa de Cantrell por de--
fecto de fusisn del pllegue cofillco o una calosomf{a Inferlor o extrofla

da cloaca por formacidn Ilncomplota dol pllague caudal,

HERNIA DEL CORDON UMBILICAL

Ha sido dofinlda como un defocto umbllical con un did--
metro de menos do 4 cm y un saco que contiene 3blo asas de Intestino

(2).
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Se defino como un defecto en la parad abdominal, de lo-

callzacidén extraumbilical generalmente dereche y sin un saco membrano-

g0 {3). Para mavor simpllcidad alguncs prefleren ol uso de aste término

on todos los lactantes con aviscoracidn intestinal sin resilduos vislbles

do saco (4). E! dofocto estriba en la falta do emlgracldén do la muscu-

latura dosda los miotomas dorsales hasta invadlr completaments la as-—-

placnopleura de la pared abdominal enbrionaria (1).

COMPARACION DE GASTROSQUISIS Y ONFALOCEIE (4)

D CTO
Ccobertura con saco
Defecto aponourbtico

Inserctén del cordén

Intestino hernlado
Hlgado hornlado

Anomallas ajenas al sis
tema gastrolintestinal

Sindromes asoclados:
Trisomfas 13,18,21, B-
Wiademan-Cantrell
Extrofla de cloaca

Anomalfas gastrolntes-
tinalas {malrotaclfn in-
testinal)

GASTRQSQU IB IS

ausante, no residuo de saco
pequefio, menos de 5 cm.

sobte la pared abdominal

edematose

auganta

raras { 10%)

no informado

fracuente

ONFAIOCELE

resento, puado
dosgatrarsa
oqueflo o grando

sobro ol saco

normal

auamte o prosante
tacuentes (50%)

ralatlvamente
fracuentes

frecuenta. h



85

IRATAMIENTO

Hasta ahgra no ha habido Intanto de tratamiomito Intrauto -
rino; on la actualldad la ctrugla fatal es un procedimlonto peligroso. El
dlagnéstico antenatal evita complicaclonos y ayuda al manojo porinatal
(s},

La conducta preliminar os basica; conservar esterllidad y
tomparatura del paclenta, cubrirlo con bolsa do- plastico, apdsitos cen -
solucldn estérll sobre el defocto, sonda oroghstrica, transporte en Ilncu
badora con oxlgeno, buscar anomallas y sIndromes asoclados, llquldos
endovenosos y plasma, antibloticoterapla y vitamina K (6),

El tratamlento definltivo de onfalocele y gastrosquisls =
depondarh do; 1.~ Tamaflo del dofocto

2.- Presancia o ausencla do saco

3.~ Tamafio do la harnia vy grado de desplazamlionto hopétlm

4,- Gestaclén, tamaio dol neonato

5.~ Anomalfas asocladas.

TRATAMIENTO NO OPERATORIC

Apllcacibn tSpica de sustamclas para pavenir la lnfect_:,!éw
y estimular la epltellzac 5n. Anteriorments 8o usaba Mqrcu:;ocrotﬁo al '.2%
y posterlormente al 0.5%, pero se reportaron ¢asos de intoxlcﬁqlﬁn'_meL :
curlal (7). Se ha raportado utllidad con nitrato do plata al 0,25% sogui '

do de sulfadlacina argéntica {4).
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En el Hospltal Infantll de México, sa ha obtenldo major
respuasta con el Isodlne t6plco. En 3-6 semanas la escara formada se
asfacela y deja una superflcle de granulaclén que se cubra lentamente -
de epitello {10-19 semanas).

Indlcaclonas de _asta _método;

1.~ Onfalocele glogante, no roto, anomalfas que amenazan
la vida

2.~ Anomalfas que compllcan ol clerre dol onfalocala
3.~ Anomallas severas asocladas sin supervivaencla

4.~ En clerre estadlficade (sllo) con desprendimlento por
Infeccidn (5)

Las desventajas son: Infecclones locales, sepsis, ruptura
accldental del saco, atresia {ntestinal inadvertida, obstrucclén Intestinal
por bridas, hospltallzaclén prolongada, Intoxlcacisn mercurlal (6), adomés

de harnla ventral importanto.

RATAM IENT RGO

OCILUSION PRIMARIA EN CAPAS.- Para onfaloct;.!las pequeilos y gaatrosqu_l_
gls fAcllmente reduclbles. Sl hay saco debo abrlrse y c#plorar al abdo- _ .
man (bisqueda de defectos dlafragmbticos y anomalfas asocladas), La -
pared abdomlnal puede ser estirada manualmento para facllitar la re_dug' :

‘c t5n de la harnla, posterlormonta se ofectia clerre por plhnos."
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OCIUSION CON _COLGAIC CUTANEQ EN ETAPAS ,~ S6lo para clerre de

onfalocoles. Conslste on cubrir ol onfalocele con celgajos do plel,daja
una gran herpla ventral, Se utillzé como medlda salvadora en los afios

50% y 60%; fué reemplazado por:

OCLUSION CON BOLSA DE SILASTIC .- En gastrosqulsls, agrandar la =

abertura hacla arriba y abajo para evitar constriccldn, Ixplorar el Intag-
tlno ¢on busca de atresla, duplicacidn, Meckel. Suturar el sllo con pun
tos de colchonero con prolena, abarcando todas las capas. In.lc!ar reduc
cién del sllo al tercor dfa de Instalado y posteriormente cada 2-3 dfas.
La raeduccisn total so Jogra en 7-10 dfas cuando se practlcarl clarre to-
tal on capas. Postorlor a 10-15 dfas hay poligro de Infeccldn an la l—
nea da sutura.

El segundo grupo de patologfa umbilical lo conforman la -
parsistencla del condycto vitelino u onfalomesentérico (figura 1), El po-
diinculo ontre el saco vitelino y ol Intastino embrlonarlo lo conforma al
conducto vitellno, el cual se hato cada voz mbs pedqueifio hasta rompérsa
eata conaxlén (quinta samana embrionarta), St al conducto vlt‘ollno no
se adelgaza o lo hace parclalmente aparecorin varlas anomalr[as: fistula
onfalolleal (se deflne como muccsa de fleon colapsada a través del con,

ducto permeable); divertlculo dg Meckel: que so manifestard clinlcamon

te come patologla umbillcal cuando tenga la punta adherlda a la par_ed

abdomInal; Restos umblllcales: formados por un conducto vitelino distal a

no cerrado, que sa manlfestard como seng cuando hay moyecclén - -
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.umblllcal hacla adenttro para termlnar en fondo deo saco a distancla va-
riable de la suporficie y como PSlipo umbllical cuando se extionds hacla
afuera dosde la pared abdominal,

Las otras dos alteraclonas, las cuales son al Quiste vite-

ltno: formadoe por la porcldn media no cerrada dol condicte vitolino, vy ol

conducto_vlitellno reducldo en tada su extonsién a un _cordén_fibroso, no
dan alteraclones a nivel umbillcal slno representan factores para volvular
al Intostlno.

La clinica estd dada por nlios con "tejide de granulqc Gn"
umbllizal quo persiste dosputs de varlas aplicaciones do sustanclas —
céusticas. La mucosa actéplca se distlngua dol tejlde de granulactén en
qua. 88 mAS roja que rosada, su secreclén es mucosa y no Sorosa o -
rulenta y puode aumentar dicha secrectén después de las comldas, Puede
servir do ayuda dlagnéstica Inyectar materlal de contrasta en al ombligo

para visuallzar el trayacto,

TRATAMIENTO
La esclsién de pdllpos y senos umbllicalas dabe _efactuag_
" se tan ponto se ldentlflquen para evitar Infecclones recurrentes.
En la flstula onfaloileal el prolapso Ueal prog_fesa lraptt_:ig_
manta y la reducclén es diffcll, se consldora como una urgencla qulnﬁr-.

glca,
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El torcer grupo lo constituyen la parsistencla del uraco -
(figura 2). Asl como existo una conoxldén de! saco vitelino con al Intes-
tino medlo que so oblitorard, también hay otra que es la conexlién del ta
llo alantelco con la cloaca, llamado Uraco, el cual normalmente es un

vestiglo flbroso.

CLASITICACION

La veflga ostd localizada debajo del nivel del ambllge vy
el uraco os un tubo: l.- permeable on todo su trayecto

2 .- parmaablo on su parte proximal, abrléndoss en
la vajlga (divertlculo uracal)

3.~ parmeabla on su parte distal, abrléndose en ol
ombligo (sano uracal)

4,- ambos extremos corrados y la porcién medla -
ablorta (quliste uracal).

La vojlga ost8 localizada a nive! del ombilgo ¥ hay una
flstula umbillco-vesical ampllamente ablarta. El slgno avidente de parsis
tencla uracal es sallda de orina por al ombligo, en forma de chormo o —
més frecuentamonte como gotas. Puede habor una estructura que protruye
o un prolapso de la mucosa, dolor por lnfecqlén. Un quiste suele presep
tarsa cbr_no una masa senslble on la llhea medla debajo dal ombligo, No
todas las anomalfas sa descubron al principlo de la vida. Han sldo ob-

servados casos de Infeccldn, litiasls vy tumores mallgnos.

DIAGNOSTICO

Anallzar la secreclén en bisqueda.de orina. A veces ‘a8
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nrecasarlo lnyecclén do medlo de contraste para dlferenclarlo de persis—
tencla da conducte vitelino. St parsiste la duda, una biopsla mucosa -

gorvirf para mostrar los diforontes apitolios.

TRATAMIENTO

La escision dal ombligo y del uraco o seno uracal const
tuyen en tratamlento adecuodo. las quistes requleren laparotomfia.

El altimo grupo esth formado por la hernla umbillcal ¥y el
granuloma,
HERNIA UMBILIGAL .~ Es esenclalmontoa un anlllo umbilical agrandado.
Las viscoras llgeraments sobresaliontes estén recublortas por plel normal,
El defaclo asth an la falta da aproximacién de los rectas on 1o linea -

medla tras el retomo de los (ntostinos al abdomen.

S AT 1A

Tumefaccién indolora umbllical, La encarcelaciSn y estran
gulaciSn del intestino es menos probabloquo en la hernia ingulnal, sin
embargo 6stas Son més frecuontes en al lactanta. El dolor no es un =

sfntoma frecuente.

TRATAMIENTO

Basado en la elevada frecuencla de teduccién aapontanea
el tratamiento s conservador durante los 2 primeros aflos. Se raserva -
la reparacibn quinirgica para nlfios mayoraes de 2 afos qmo,parslstén con

el defecto, o0 en niiios monores de 2 afios, sl al'de'focto es grande - - -
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(L, 5-2cm); ademés en todo paclente que prosente oncarcelaclkdn.

GRAMULOMA UMBILICAL .~ El desprondimlonto tardlo del cordén (normal-

mente cag en 5-8dfas), parmlite la Infeccién secundaria on su base lo que

provoca formaclén do teflde de granulaclSn en esta zona,

Es do color rosa pélideo o gris y escurrg cantidad modera-
da do llguldo seroso, EI tratamlento e¢s cauterlzaclin con nitrato de -

plata en varlos dlas,
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Figura No | |
Dofactos vestiglales del conducto onfalomesontérico.

P&}ipo mucoso con Seno
banda del Intestino

/ 1 ambligo

} I. il.

Flstula ) Quist
enterounbilical J
1L N O ’é .
Divertlculo do Divertfcu
} Meckel unida al : lo de Meck
\(’ V. omligo libre VI.
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Flgura Ho 2
Dofoctos de obllteracisn dal uraco.

I. I,
Ffstula urinaria - Se

N

. V.

Quiste Diverslculp

-

N



TUMORACIONES ABDOMINALES




104

BIBLIDGRAFIA

1)Bray-Skandaiskis.Anomallas congénitas, 1975

2)Benson €.0 et ad:zhiornin into the unbitica) cord and onphalocelelam-
niocoie) in the newborn.

Arch Surg,58:833,1943

3)}Hoore T.C ond Stokes:Gastroschlsis report of two cascs treated by o modl
ficatlon of the Gruss operation for Omphaloccle

LiHoider-Asheraft,Clrugfe Fedidtrica 1984

SiMeich=Ravitch, Pediatric Surgery. 1586

6}Rickham,Heonatal Surgery.2Ed, 1978

7i5tanley-Brown €.6 and Frank J,E:Hercury polsening from applicatlon to on
phalncela, '
JoALHAL216:2104.197)




105

TUMORAC IONES ABDOMINALES

DEFINICION

La tumoracién abdominal sg defilne como la presencla de
una masa perslstente por la formaclén de teildo nueve con poslbllidades
de tener funcidn flsioldéglca, que crece Independlontemento do los tojl--
dos préximos, localiz&ndose en uno do los compartlmlentos en queo asté
dividida la cavidad abdominal, y que puade sar Qenlgna o mallgna.

La historla clinica v el oxamen f(sico pwodon pormitir -~
clertas improg lones Iniclales, como saber sl la masa es do origen tumo
ral o inflamatorla, sdllda o quistica, su locallzacidn, hocla donde so
oextbnde, pero coh mucha frecuencla la Informacldn as Incompleta, es
por ésto que hay que recurmir & la rodiologfa y sus modalidades dlag--
nésticas asocladas, tenlendo en cuwenta que no todas estas modalidades
suministran o1 mismo tlpe de Informaclén, existibndo métodos fitllos para

valoraclon de determinadas masas (1).

IMAGENES DIAGNOSTICAS
R S S_DE_ABDOME
La investigacién de un nlfio con tumor abdomlnal debe -
Inlclarse con este estudlo. El patrén anormal de gases puode sugerir la
naturaleza de un tumor ohstructlve como dupticacldn del tracto gas_u'ol_n—
testinal o seudoquiste meceonlal (2).

la exploracldn do astructuras &seas pusde revelar defor -

maclones raquideas o sacras que Bugloran teratoma o en caso da' - -
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ancmallas vertebrales que sugleran duplicaclones de tubo dlgestlvo, cal
elficaclones Imegulares o granulosas en tumores mallgnos, cltadas con
frocuencias hasta de 75% on neuroblastoma, 50% de teratomas, 40% do
tumores hepltlcos, 3-10% en tumor de Willms y en otras alteraclones -
patoidglcas abdominalos como porforackén intestinal Intrauterina con pecl
tonitls meconlal, pancreatitis, hemorragla suprarrenal; calciflcaciones en
el cuadrante superlor derecho on casos deo hemanglomas o hemangloendg
tellomas hepétice (3) . Estructuras dseas y dientes son caracter{stlcos

da dormolde y teratoma.

UUROGRAF IA EXCRETORA

Por ser tantas las tumoraclonas abdomlnales de origen -
renal { o alrededor de ésto}, aste estudlo ha sldo tradlclonalmente el do
elecclén. En la primer semana de vida hay dismlnuclén de la fileackén
glomarular y de la capacidad de concontracldn, por lo que hay rlesgo en
osta edad de exacerbar una Insuflciancla cardlaca, poro por otro lade es
adecuada en neonatos y lactantes por ol hecho do que la flltraclén glo-
merular lenta fomenta el efecto do opaclflcacldn corporal total,

los neuroblastomas (origen suprarronal}, desplazan a los
rifiones sin deformar los chllcea, Wilms y otras lesiones Intrarronales
producen deformaclén y alteraciSn callceal. La falta de funcién sea - -
puede acompailar de displasla multiquistica o tombosls de la vena ra-

nal y el retraso de la funcin con hldronefrosls, (5)
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J LTRASONIDO

Ventalas v desventaias;

Vgntajas,- Relatlvamonte barato, no raqulere radlacién lonlzante, no In
vasora, equipo portatll, sin medlo do contraste, [ndependiqn
to de la funclén corganica, para cfoctuar estudics seriados -
(camblos on la tumoraclén), La llteratura amerlcana, roflera
una precislan de 95-97% para el dlagndstico de tuinores ab-
dominales.

Des\}egtajas.- Una do las desventajas de este oStudlo,08 qua depende
del oxaminador on un buen porcentaje, ademés de que os -
diffcil valorar a los paclentes obesos y a los qua tlonen ab
damen dlstendido por gas Intestinal y no penetra hueso, nl
barla.

Sin embargo el Ultrasonldo, parmlte dlagnostilcar con pra-
cisldén las estructuras quisticas llonas do liquldos, érgancs sdlidos como
higade y rlign, y tlone utilldad excopclonal para valorar la parta inferlor

de vens cava (Wilms, trombosis deo vena renal, tumcres hepftices) (4).
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TOMOGRMIA COMPUTARIZADA

Ventajas y dosventajas:

Ventalas,~ los érgancos sobrepyestos no plantsan un moblema, porque -
la obtenc Bn de Im&genes transversales demuo stra la anatomfa
dotallada adamés que se puade ayudar més con los medics de
contraste.

Proporclona mayor Informactén do masas qua ostén en ol cua-
dranta suparlor lzqulerdo debldo a que on dicho lugar hay vig,
caras llenas de gas quo Interfleren con la imagon ultrasono—
graflca, tlene buena capacldad para descubrlr caleio o grasa
an una masa y brinda Informaclén rospocto a la densldad de
los tojldos en dlcha masa (grasa, misculo, llquldo, otc.}).
So considera estudlo &ptimo para valorar los tumores sélides
y las leslones mallgnas en particular,

Dasventalas.- Exposiclén a radiaclones lonlz antes,qulzd es diffell ver
las estructuras longitudinales (vena cava y urétores) y los -
dlafragmas, nliios poquefios nocesitan sedacldn e lnmoviliza

clén (6).

ESTUDIOS CON_ISOTQPOS

Se usa para la tdentificaclén de lasiones en el hlgada, - -
alrededor do 6sta, vesfcula y conductos blllares como quiste do colédg

co, abscoso hopitico, parahepético y vesaicular y conductos blllare.s di-

latados; tlene mucha precisién para demostrar alteraclones Intrassplénl.
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y es tamblin dtil para demostrar mucosa géstrica en qulstes ontéricos,
diverticulos do Meckol, Las cantolleograllas éseas son vallosas para -

comprobar metastasls 6seas, por ejemplo: nouroblastoma (3).

ARTERIOGRAF IA

Su ompleo depende de s! se requiers valorar dotalles ana
témicos vasculares preclsos para ol dlagndstico, la resecclén propuosta,
quimloterapla Intravenosa, llgadura arterlal o embollzaclén., La Indlcacisn
meinclpal serdn los tumores hopéticos inyectande on ol tronco cellaco y
de manera espaclflca on la arterla hepdtica. Rara vez osti Indicada para
valorar anatom(a vascular renal en busca de tumor de Wllms (anfermedad

bllatoral, falta de funclén) (3).

CAVAGRAMA INFERIOR

No so utlliza tanto con [ines diagndstlcos come para va-
loracl6n pracparatoria de la Invasidn tumoral. Su mayor importancia se -
basa an el estudlo de tumor de Wims del rlién dando Informacién de
compromiso de vena cava [nferler o renales (7).

Dentro de las causas maAs comunes de tumoraclén abdem|
nal en toda la edad padlatrica, tenemos que coerca doa un 57% gon cauiq
das por COrganomagallag (leucemlas, Hodgkin, hlpertenglén porta), de - .
ahf la Importancla do un huen oxamen f(slco. El resto, 43% presenta -
problemas quinirglcas de los que cerca de la mitad tlonen orlgen en iAS'

vias urlnarlas.
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Corca dol 90% do las tumoracionas abdominales quinirgl
cas tlonon locallzacién reotroperitoncal: dos terceras partes do orlgen -
ranal {50% bonlignas) y una tercera parte de orlgen extramenal (por lo -

gonaral mallgnas} {3).

TUMORACIONES NEQNATALES

Casl todas son detoctadas durante el peimer dfa; un 87%
son de naturaleza benlgna. La mayor parte tlonen orlgon uroldgleo (50-
75%). Exliston dos patologlas qua se reoparton el primer lygar an frecucn
cla y son: ol ridén multlqufstico (displasico) y la hidronefrosls.

El riidn multiquistlco, suele dar una tumoraclén asintomé
tica y unllateral, més a menudo en ol lade lzqulordo, aunqua en el 15-
20% de los ¢asos os bllatoral; a la oxploracidén ffsica ¢s lobulado, --
qulstico y puedo transllumlnar; el ultrasonldo mostrard un patrén de “ra_
cimo de uvas”™. En genoral se aconseja reseccién do osta loslén, ya -~
que en el futuro st so daja puoda veonlr: dolor, problemas gastrolntasti-
nales, Infecclones, hlportenstén, degoneraclén maligna (Wilma),

En la hidronefrosls, el rifibn so palpard grande, radondea
do, llso, quistico y transilumina. La obstrucclén de la unlén uretero~ -
pélvica es la mayor causa de hldronefrosls btlateral. En la unllateral =
4sta tamblén puede ser causa, ademis de otras como: obstrucclén distal
valvas ureteroceles, diverticulo parauretoral o como resultado da rgflu]o

por unlén ureterovesical insuficlente, El tratamlento de ésta (nafrostomla
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ploloplastla, reimplante, roseccldn de valvas, nofrectomfa}, dependerd -
de la edad, estado dal paclente, proceso patoldglco, estado del rifdn

contralateral y parénquima recuperable del rifén afactedo (@},

IROMBGSIS DE LA VENA RENAL

La trombosls do la vona renal so oncuantra mas a menudo
durante ol perlodo necnatal, aunque tamblén on lactantes, Es mas frocugn
te en varones; son susceptibles los hijos de madres dlabétlcas a causa -~ =
de la dluresis y doshldrataclén materna; también se acompafia de consumo
materno de dlurgtlces., Ios lactantos ostardn hemeconcontrados y puoden
manlfestar homaturia micro o macroscéplca, hiportanslén transitoria. Serén
sospechosos los neonatos con distonslédn abdominal, tumoraclén palpable
en el flanco, hipornatremla, deshidratacién o sepsis. El tratamlento con
glstlr en medldas conservaderas de hldratactén y antibidtlcoterapla, Tor
lo genorai, ol funclonamlento renal sa rocupora. Qulz& sea necesarla --
la trombactomla en el paclente de mayor adad ({9).

Sa encucentran tamblén con mayor frecuencla alteraclones -
gastrointestlnales y glnecolégicas cn ol neonato, porque son Congénitas.
Lag gastrelntastinales Intraparitonoales constltuyen 10-15 % de las tumg
raclones abdominales y consisten on dupllcaciones sobretodo. El hidro--
motrocolpos, es raro pero lnlco en este perfodo. .

La proporcién de 13% de alteraclones malignas en E;l neonato

incluye el teratoma sacrococc lgeo, tumor neonatal mas comin, Ie slguen
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Anomalfas asocladas: gonltourinarias, hipospadia,criptorquld la, hemlizl
rertrofia, anlridla, Beckwith-Wiedeman.

En los casos resccablas hay que levar a cabo la operaclén
quirirglca y se cxplorars el riidn contralateral., lLa quimloterapla consis
te an administrar Actinomicina y D y Vincristina, ademés adrlamlicine en
los tlpos desfavorables; as deo mucha ayuda dada on forma prooperatorla.
Rad loterapla en casos de histologla desfavorable, ctapas avanzadas y -

tumor traslidual,

NEUROBIASTOMA

Tumor endocrine, mallgno, que EBa orlgina cn tejldo do la
cresta noural, por lo quo se locallza dosde crinco hasta polvis. Aparece
en nliios de 2 aiios de edad ¢n la mayorla, El 5% experlme nta ragresiSn
espontdnea (gangllonourcblastoma o ganglloneuroma). Dan matéstasls prip
clpalmente a hueso. En raras ocaslones da hipertans l6n.

En una muestra da orlna de 24 horas las catecolaminas es
tarénﬁ elevadas en 75-B5% de los casos., La mayor asperanza de curaclé_m

esld en la resecclén qulnirgica. Radlo y quimloterapla han sido desalen-

tadoras (3).

DU PLICAC TONES GASTROINTEST INALES

Puadan ocurrir desde la boca hasta el ano; més frecuentes -
en ol (leon termlnal, genoralmente son dnicas, pero pueden ser miltiples

gon do localizaclén mesentérica, Hinica muscular completa y al m"l:amo' -7
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en frecuencla: neurgblastoma, tumor de Wilms, tumores hepdtlcos oca--

slonales, terstomas retroperlitoneales. Por fortuna ol prondstico de los -

tumores mencionados o5 bumo (10).

TUMOCRES EN NIROS MAYORES

A medlda quo el nifio ¢rece, hay una frocuencla creclents
de leslonaz malignas. Conforme pasa ol tlempo desde @l mes hasta los
12 meses Incrementa la frecuencia de Wilms y neuroblastoma, Cuando -
sa ha pasedo el primer afo de vida, las posibilldades por las leslones
mallgnas retroperltoneales aumentan, las cuales constltulrn més del --
50% do los tumores abdomlnales.

TUMOR DE WILMS

Constltuye en nuastro medlo la primara cousa de tumor -
abdominal en ol nifio mayor; es un embrlén renal vy suelo crecer dontro
de los confines de la cépsula renal, punque puede origlnarse en retro-
paritoneo, canal Inguinal y medlastino, Invade la vena renal en 5~10%
de los casos hasta llegar a la cava y auricula derecha. Las metéstusis
son principalmante a pulmén {65%). La odad promedio de mresentactén
as do 3.5 ofles.

ia tumoraclén en el flanco suele ser redondeada,lisa vy
muy mbdvil, Hipertenslén artarlal se asocla en 90% en la literatura ame-
ricana (11) y 21% en la nuestra (12). El slgno de presentaclén es tumor e

(90%), dolor (20%) y hematurla (15_%) (3).
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rlege sangufnec del Intestino adyacente; pueden ser qufsticas y servir
come caboza da Invaghaclén o tubulares {60~90 cm), lo cual plantea
un problema para su resecclén quinirgica. La slntomatologfa estd dada
por dolor, cobaotrucclén [ntestinal, sangrado o perforacian.

El tratamionto es reseccldn en las pequoias {qulsticas)
o dospeque de la mucosa de dupllecacién mediante entorostomfas mialti--

ples para no sacriflcar el Intestino adyacente {13).

QUISTES MESENTER IDOS-RETROPERITONEALES Y ERIPLOICOS

Tlonon un mlsmo origen y estructura; pueden orlglnarse -
an vasos linfatlcos ohotruidos. Son més frocuontes en la aiarta década
do la vida, aunque 25% de los mesontéricos ocurren en menores de 10
afios. Pucden ser asintombticos, descubrirse accidentalmente, presoentar
dolor por astlramiento o abdomen agudo por obstruccibn, perforacibén, -~
gsangrado, infecetén. El qulste oplplSlco se puode manlfestar como as-
cltis. Los maesentéricoe son m&s frecuentes en fleon. Se aconseja rese-

carlos (14).

TUMORES QVARFCOS

La mayorta de las leslones qufsticas (B5%) son benignas
y mbs probablemonte malignas las sélidas. La lesldén quistica benigna
més comiin es el teratoma [dermoide). Rara vezr ge ve en la infmcla -
cistadenomas seTosos o mucinoscs. | |

El teratoma mallgno, seguldo por ol dlsgermlnoma son -~



los mallgnos més frecuentes, constituyendo un 70-85% de las nooplaslae
ovéricas mallgnas de la Infancla. lLa apariclén de precosidad sexual nos
hablara de un tumor da células granulosas o de quliste folleular ¥ las mo
slbllidades de mallgnidad son de 35-650%.

los quistes benlgnos debon enuclearse y las leslones ma-
llgnas se tratardn por salplngo o forectomla y a causa de 10-15% de po
sibllidad de leslsn bllateral se suglere bisqueda de enfermedad on el -
otro ovario (blopsla). Sin embarge esta técnlca probablementa so utilizg
r4 muy rara vez puesto que la leslén cleatrizal que deja la toma de - -
blopsla puede Impedir en el futuro la ovuiaclsn,

La sola exploracién externa en gmaearal si se trata de una
tumoracién sélida en homl-abdomen Inferlor dopondlonte del ovario, debon
sor conslderados como malignos hasta qun no se demuostre lo cuntraflo
{15). En ocaslones cuando se sospacha quo ol tumor es mallgno, es con
venlonte practicar una inclistén modla Infraumblilical ya qua permitlrd en -
un momeanto dado prolongarla hacla arrlba dande mefor exposlcisn de los
dlafragmas y en caso ngcesarlo practicar blopslas a esae nlval, lo que
con una Incislén transvarsa Infraumbllical no serfa posible o en caso de
necesltarse una ssgunda Intervenclén guinirglca al efectuarse una incl--
glén medla alta, la pacloente quedar(a con Inclsionos cuya_esté'tlca no -

sarfa nada deseabla.



116

TUMORES HEPATICOS PRIMARIOS

los tumoros hepitices primarios pueden ser: gqufistlcos, -
s6lldos benlgnos o sélldos mallgnos., Los quistes hepiticos son rares.
Son opldermoldes y por lo gonoral contlonan lliquldo claro, Rara voz se
comunican con los conductos blllaros y producen problemas secundarlos
por compres 16n, hemorragla, porforacién o torslén, Sc ha Informado de -
degeneractbén mallgna en estos guistos, por lo que se rocomlonda su ey
tirpacién, Se mofleren enucleaclén, resecclén en cuila o lobectomfa - -
rorque la simple abertura del qulste con drenaja en Y do Roux deja su
rovastimlonto.

La enfoermadad hepdtlica poligu(stica famillar se acompaia
de multitud do quistes hepédticos o Insuficlencia hepética progresiva y -
quistas ronales {16). los quistes s6lldos banignos constituyan cerca
del 35% de las neoplasls hepdticas s6lldas y los mhAs comunes son los
hemanglomas, slguldndoles los hamartomas, la hlperplasla nodular y --
lps adenomas, Los hemanglomas tlonen clortas caracter{stlcas como he-
patomegalla, Insuficlencia cardlaca congestlva y hemanglomas cuténgos,
Un 95% do ostas leslones so consarvan poquefias y asintemébticas, poro
las de mayor tamaflo pueden dar Ilnsuficlencia cardlaca congestlva Incon
trolable, trombocltopenla por atrapamlento do plaquatas y hamorraglh. -
El dllema esth en saber cufles leslones produclrin morbllidad y mortall
dad lcon Insuflclencla cardlaca congestica y hemorragia), puésto qua -~ ;

entos hemanglomas tienen tendencla a Involuclonar. La mayor prai'ter de
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los hemanglomas se ldantiflcan en paclentes menores de 5 afios do edad. -
Sl el nlie sobrevive ol primeor afio, el tumor suelo comenzar a entrar -
an involuclén y puede desapargcer en unos 5 apos, Cuanto mis tempra-
nas las compllcaclones poor serf el prondstico. Slempre ostarh contraln
dicada la blopsla hopitlca porcutdnea on caso do sospecha de haman- -
gloma,

En ganeral sa considera quo les hemanglomas asintom&tl-
cos debaen vigllarse estrachamento; 8l se vuclven sintométlcos o aumon-
tan de tamafio, el tratamlanto preferldo sard la reseccidn [enucleacbn,
regeccién en cufla o lobectomla, St la losién es lmresecable o se desea
avitar la oporaclén so dobe Intontar tratamlento con esterolcfes, rad (ote-
rapla, embolizacldn de arterla hopética ¢ llgadura da &sta.

Los hamartomas se originan en te]ldo conjuntlvo, ¥ so en
cuentran 80% de ellos on el primor afio de la wvida. El centellograma, -
doscubriré un nédulo frlo y el ultrasonldo puede ser tamblén {itil. Por
lo general sen tumores solitarlos, poro ocaslonalmente se pueden encon-
trar lesiones miltlples . Las losiones quisticas son por lo general benlg
nas. Como suelan enuclearse con clerta facilldad, debe Intentarse la -
rasecclén en todo lo posible.

La hiperplasta nodular focal es slempre benigna. Si parace
segura la resecclin local, debord pensarse en ofectuarla, de lo pon_t:farlg :

- as mejor vigllarla.
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Ios adenomas son raros, suolen ocurrlr un mujeres, dnl—
cas, mis frecwe ntes on ol lébulo derecho, probablemente lo mejor sga
axtlrparlos (17),

Cerca de! 65% de las leslones hepétlcas sélldas de la -
Infancla son malignas, slondo las més comunes el hepatoblastoma y el
hopatocarcinoma. El Hopaloblastoma suale aparecer en el ldbulo derecho
coma tumoraclén asintomética en un nliio menor de 3 aios. Sucle clevar
lag alfafatoproteinas . Es mas comin en nlitas (3:1}.

El Hepatocarclnoma se prosenta tomandoc ambos 16bulos, -
paro tamblén se puade presentar como lestSn {inlca, se comporta en for
ma parcclda a la leslédn hopdtica mallgna del adulto, por lo Gue tlene -
un pronéstico ledavla mAs pobra. Es més frocuente an los nlfos (4:1),
Hay dos edades do frecuencia méxima a los 4 afies y do 12 a 1§ ajfos,
En estos os menos probable que estd glovada la alfafetoprotefnas, En -
ambos casos la operacién quirirgleca es la {inlca medalldad que brinda -
osperanzas de curaclén.Han sldo desalentadoras la quimlo y radisterapla.
La mortelldad operatorla es hasta de un 33%. Quiz& el trasplante hepi-

tlco tenga proximamente un mejor papol an eatos casos.

ISTES DE _COLEDOCO

De todos los paclentas que padecen de estos quistes, un
20 a 60% aexperlmentarén la trlada. caracter{stica conslstente en dolor =~

an al cuadrante superlor dearecho, tumoracién en el mismo e Icterlc la, -
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Ademés puedaen encontrarse elevaclén de la amilasa, flebre, colangitls,
vémlto y homomagla gastrolntostinal secundarla a hipertensién porta por
comprasi4én do la vena porta. Cuando so presenta en les lactantes pue—
den dar un cuadro clinlco pareclde al de la atrgsla de vlas blllares, ya
que por lo goneral experimentan una obstruccisn Importante de los con—
ductos que da por resultado elavaclén de la blllrubina directa, hcces -
acélicas y flebre. Do los qulstos do colédoco, 20% so producen on nl-
fios monoraes de un afo de adad y 60% on nifios menores de 10 afos.

Las nliias lo experlmentan mis frecuentomente que los nifios (4:1),

Las radlograffas abdominales y los estudlos gastrointasti-
nales puedon sugorlr el diagnéstico ya que puedon mostrar estrechamien
to del marco duodenal. El ultrasonido no sole demostraré ol qulste,slno
tamblén la dilotactén do la parte proximal del conducto. La centallocgra
ffa billar tambl&n demuestra muy blen la morfelogla de los conductos bl
ltaras,

Es necesarlo rasgcar el quiste a causa de sus complica—
clones como son: obstrucclon blllar, colangitls supurativa, abscesos hg
phtlcos, formactSn de cllculos, carcinoma (adenocarcilnoma dle células
escamosas). Daba efoctuarse coleclistectomfa.

En gencral, podemos sospeachar la etlclogfa de un tumor-
en paclentes mayores de un mes de edad, de acuerdo a la local.l_.zac I6.n. o
r':ie éste, es ast como on una revislidn realizada en el Hos;:ltal'ﬁafa_:nttl '

de Méxlco (i18) se describen los tumeores mas frecuentos de acuerdo ‘a L
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1a vagidn del abdomen en que sa descubrieron:

Fosas _renalas:

Tumor de Wilms
Hidronefrosls
Rifdn poliquistico
Nourgblastoma
Toratomas.

En_onlgastyio o hipocondrio:

Hepaloma
Quiste do colfédoco
Linfoma

En _Masogastrio:

Linfoma
Duplicacién intestinal
Quisto do moesanterio.

En Hi asirios

Tumores de ovaric
Linfoma,
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Niflo CON TUMQR ABDOMINAL
ANALISIS CLINICO

Rx Térax AP y lateral BH, prueba funclén hepética,
Urea, creatinina,

Rx crénoo AP y lateral Ac.lrlco,
Pruebas de coagulaclén

Rx abdomen de ple AP y lateral EGO

fx de hesos largos Tansion arterlal.

Vanaocavograffa AP vy latnral /

REC ONSIDERACIONES DE LA
LOCALIZAC ION ANA‘I‘OM ICA

Urografla oxcrxtora/ Ac.vanilmandélico

Uitrasonido Alfafatoprotoina
Tomografla Ax Comp. Catecolamlnas
Cammagrafla Médula 6sea.

Artariografﬁa\‘ /

REUNION INTERDISCIPLINARIA
(DETERMINAR LA ESTRATEGIA)

Vanodlsececidn yugular v safena
Tumorectom{a o blopsia para de

Blopsia Qulmioterapia
© finir est dlo (reducclén dal !:umor)

Intervencién qu irirglca,
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PACIENTE QUIRURGICO CON INSUFICIENCIA REHAL CRONICA

El pronSstico de los nifks con enfermedad renal en fase ter
minal(ERFT) actualmente ha mejorado,debldo a que la mayorfe pucden vivir -
por muchos afios con didlisis,particularmente didllsis peritoncal Intermi -
tente{IPD),didlisis peritoneal ambulatoria continua{CAPD},hemadidlisis,ade
mds del trasplante renal.Por aste mativo en este coapitulo revisaremos el -
papel que ejerce la cirugfe en este Lipo de paciente,yo sea en cuanto & la
colocacidén de catétercs intraperitoncal para |PD y CAPD,elaveraclén de fls

tulas arteriovenosas para hemodiflisis y el trasplante renal,

ACCESD PERITOREAL

En base de que el peritoneo constituye und membrans semiper
meable que puede ser utilizada para recamblo de iTquidos y electrolitros, -
la didlisis peritoneal ha sido fomentads por décadas on pacientes con insu
ficlencia renal aguda{l},pera su mayor efectividod estd en los pocicntes -
que tienen ¢enfermedad renal en fase tormina 1{ERFT) en quienes se necesita-
un catfter peritonea) permanente,Es particularmente Gtil en nifios que po -
san menos de 10 Kgns,en quienes los accesos vasculares para hemodidlisis -
representan un problemd,Las contraindicacioncs para para diflisis perito -
neal crénica serfan:peritonitis previa con muchas adherencias,infeccidn de
pared abdominal,siendo dstas en realidad contraindicaclones relativas,

CATETER .- El da mayor confiabilidad lo constituye el de Tenckhoff,el -

cual es construldo a base de sillcén,y tiena uno o dos manguitos para flja
cién al tejldo.Se conslguen comerclalmente en 1a presentacién adulta(ls -
pulgadas) y pedidtrica(12,5 pulgadas).A causa de que fa distancla entre el

peritoneo y el tejido celular subcuténeo es mas corta en los nlhos,éstos'-
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catéteres generalmente traen un s0lo manguito en la presentacidn pedideri -

ca pora fijar al peritoneo,

Técnica quirfrgica-Es colocado en 18 sala de opsraciones,bajo anestesia go-

neral o bloqueo coudal,con toda la téenica de asepsia.Epn pacientes con ure-
mia importanta,un catdter peritoneal agqudo puede ser colocado temporalmente
bajo anestesia local.E1 sitlo selccclonado para 1a colocacién del catéter -
dependerd -de las cirugfas previas y sitlos de insercienes anteriores.,Una Ip
cisién en la 1Tnes media Infrauvmbilical,o inclslones paramedios laterales, -
pueden ser utllizadas para colocar &) catdter en la pelvis.Una incisién sub
costal derecha so usard cuando se quicre coloctar en ol espaclo suprahepdti-
co,el cual tieny su mayor utilidad cuando ya cas! no hay espacio donde colo
car a} catfter por el ndmero de inserciones anteriores{Fiaurn Ho 1),

Se prefieren las Incislones laterales por tener un peritoneo mds grueso y -
miltiples copas musculares para el cierre.

Una vez ablerto el perltonco,se efectla una pequeda exploracidn,se practica
omentectomfa para prevenir oclusidn del catdter.Un manguito se fljard al pe
ritoneo y ¢! otro en un tlnel subcutfinco por donde se sacard el cotéter,el-
téinel debe sar minime unos 5 centfmetros para evitar salida del manguito, o
erasidn de la ple}.Durante el cierro ol catdter es probado con solucién de-
d4id1isis heparinizada para evitor la formacl|én de cofigulo en el perfodo pos
toperatorio tempranc,Se clarra el peritoneo con sutura absorvible,al jgual-
que las capas musculares.BEl Flujo contfnuo en el catéter es Iniclado inme - -
diatamenta, .

Complicaciones v maneio-

HalfunciéniAntes de adicionar la améntectomfa y de comenzar-

1a colocacidn do catéteres on el espacio suprahepdtico,se presentaba con -
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clerta frecuencia obstruccién del catéter.Si la entroda de (fquido es ade -
cuada pero no la sallda,el cotéter puede ocasionalmente ser sal;adc median~-
te irrigaciones con heparina o agentes fibrinoliticos.La alta presién para-
intentar desalojar un codgulo deba ser abolida para evitar la ruptura del -
catéter,5i todo resulta negativo,entonces ¢l catéter debe ser revisado qui-
rdrgicomente o recmplazado, .

La infusién con 1Tquldo de didlisis heparinizado,por dos o tres dfas,dismi-
nuye la incidencia de obstruccién por codqulo.

Expulsién del catéter:Se considera que el catéter ha sido ex

pulsado cuando el mangulto es visible a través del sitlo de salida del catd
ter,o por erosién de 1a ple! que 1o cubre.Esta complicaclén resulta por ha-~
ber colocado ¢l mangulto demasindo cerca del sitlo de salida del catéter,o-
por haber hecho el tdnel subcutdneo demosiado superficlal.Si no hay infec~=
€ién se puode intentar hacer un nuevo tGnel subcutdnco,con toda la asepsfa =
del caso,pero 18 mayorfa de las veces doberd rotlrafsa.

Infeceldnifs la complicacidn mas comfin y mdas diffcil de tra-

tar.Pueda comprometer tejldo celular subcutdneo y-o peritonco.la Infeccidn-
del tdnel subcutdneo con o sin peritonitls tiene peor prondstico que 1a sim
ple peritonitls(en cuanto a salvar el catéter).Pueds Intentarse el drenaje

de una colecclén purulenta local,agregéndose antibiéticos sistémicos @ in -
traperitoncal,Cuando ésto no resulto,puede Intentarse una reposicidn del qé
téter en su porcidn subcuténea,aunque ésto en realjdad pocas veces funclona,
Si el lfquido peritoneal no puede ser estirvilizado con antlbléticos sistéml
cos & {ntraperjtoneales,entonces el catdter debe ser removido y el pacjente
requerird hemodi&lisis hasta que la infeccién estd bajo control.Posterior =

mente otro catéter puede ser colocado.
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La simple peritonitis que no sc accmpafia de manifestaciones externas do in=—
fecclén del catéter,es iniclalmente manejada con antibiéticos intraperito-
neales,y si hay sfntomas sistémicos,con antibisdticos parenterales.Al toner
e} resultado de los cultivos habrd que cambiar 13 terapla de antiblétlecos.

Las infeccliones de sstec tipo resultan de mal manejo del catdter,

ACCESD VASCULAR

La necesidad de éste,en nlfos,es por un perfodo ms corto =
de tiempo que en los adultos,a causa del buen resultado con los trasplan -~
tes.Ciortos probiemas son Onlcos en los nifes:e) efecto del crecimiento sg
bre el acceso vascular,cl reto tdcalco de mantener la permcabllidad del va -
50,5in cmbapgo planear blen la Insercidn y mantener al culdado do éstos --
accesos,hace quo puedan ser mdnejados con minima morbilidad,

Shunts externos:Bisicamente consisten en dos puntas de vasos,dos tubos co=-

nectores del shunt construldos de silastlc,y un conector rigido.Los dos t]
pos més frecuentemente usedos son el Kiellstrand,modiflicado del shunt de -
Scribper,y ¢} de Ramirez(2).Se consiguen comerclalmente puntas de vaso pa-
ra e] shunt de Scribner,en presentaclén pedldtrica(tamafo de 17 a 19),81 =
didmetro externo es de 1,14 mm a 2,75mn.las puntas se seleccijonardn do  =-
acuerdo al vaso,

En nlfos mds pequedes{menos de 20 Kgms)el sitio para colocarles usualmente
as proximal,tal cono braqulal o vasos femorales superficiale.s.l.os vasos dé
la Ingle tienen un corto perfodo de tiempo de funclonamlento secundsrio a
Infeccldn y desalojamiento,por lo que se reconiends més la artér_-la medla -‘.'
braqulal y colocando la cénula venosa en unad vena brnqulal.lntacﬁbltnl ..o -

axilar baja.A los nifos que pesan mds de 20 Kons se les colocard preferje==.
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blemente en l1a arteria radial y cn la vena cefdlica o basflica,o también -
en lo arteria tiblal posterior y vepa safena,

La arteria y vend son fisladas o través de unas inclsiones pequedas,dejen-
do un buen espacio subcutdnco ¢ incisiones scparadas para las salldas de =
las cdnulas.ilay que tener mucho culdado en evitar el trauma a los vasos -
con les puntas y los clamps al tratar de insertar las cdnulas.Hay que irgl]
gar la arteria pars cvitar c¢i embolismo cerebral, la inyeccién de 2 o mds -
ml de contraste cn la arteria rodi{al ha podldo demostrarse que refluye a =
la circulacién cefdllca en nifios pequefios, y produce embolismo{3).Debe te-
nerse culdado en la exposicidn de la arteria braquial ya que o1 norvio me-
diano va postorior y medial al vaso y se puede lesionar,Hoy que heparini -
zar siempre.El éxlto dependerd en gran parte en tener puntas adecuadas.
Ventdjag:Facilidad de Insercién,acceso inmedlato y simplie,aboliclén de pun
clones con aguja.

Desventoiss:LImiten la actividad seriamento en nifos mis grandes ,y la ta=-
sa dc permeabjlldod esperada es de 2,2 a 15,6 meses,Dado que &stos shunts
no son d¢ largo término,son usados camo medida temporal para corregir los
problemas urdmicos Iniciales hasta que uno flstula interna pueda reallzar-
se o so trasplante al paclente,Generalmente los shunts externos son remoy]
dos por traccién,pero se puede presentar sangrado,por o que algunos pres=
fieren removerlos bajo ancstesla gencral, I
fccesos vasculares crénlcos:Iimplican la construccldn de una fistula arterio
venosa ya sca autégena o sintética,con lo que se espera un perfodo largo de -

permeabilidad

Flstula de Cimino-fBrescis:La necesldad de lograr permeablli-

dad por mayor tiempo,proporciond cl desarrollo de ésta ffstula en 1966, =
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Puede ser construida a nivel del carpo,usando la arterja radial y vena cer
f81lca,o0 arriba en el brazo utliizando la arterla braquial y vena cefdlica
o basflica,la seleccién se basa en el tamafio del nifio y el sltic de accesos
previos.Los vasos son expucstos a través de und Gnica Incisién,se moviiiza
unos 3 centlmetros de cada vasojtodas las varjaclonos de anastomosis se han
utilizado,pero la mds empleada es cuando se une el ffn de la vena cop el la
do de la arterfa,utillzando sutura vascular 7-0 corrida o Interrunpida;si -
un mfnlmo do 50% es Interrumpido,permitird el crecimliento futuro del vaso.
Nosotros utillzamos con éxito solo surgete,Una vez teminada la anastomosis
se palpard un thril.Se neceslita que pasen -6 semanas para la “arterfallza
cién' de |a vena antes del uso infcial del| acceso para la hemodidlisls,
Venta|as:Fdci| construccl6n,alta tasa de parmcabllidad(en njfos que pesan =
mes da 20 Kgns,permeabl1]dad de tres ados),baja Incidencla de Infecclones,
Desventajas:Limltacién en los vasos disponibles,faila en la maduraclén(pa~
cientes obosos),large perfodo de maduracidn,desarrallo de‘ venas aneurlsmd-
ticas en algunos casos,algunos se quejan de dolor en.el brazo cuando se -
dlatizan{mecanismo desconocido}.Se ha visto Insufleienca cardlaca cuando =
se hacen muy gréandes,

Flstulas sintdticas:Una vens y une arterla de suflcicnte ta

maifio pueden ser puenteadas con Injerto sintético como el Polytetrafluoro=

ethyleno,Estos Injertos son.partlr.ulamenta Gtllos en pacientes pediétrl -
cos en qulencs los vasos mds proximales deben ser usados para cohtener flujp

adecuado,

En nlfos se utlllza generalmente la arterla braquifal,anastomosando el in =

Jerto a la vena en forma de lazo, o m Ja weha axllar baja(Flguras 3 y 2).

Laes complicaclonas infecciosas y trombosls son mayores en los mlembros fn=
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ferlores,por o que ya casl no se utilizan 4stas para colocar Injertos.

Se practican incislones sobra cada vaso,se moviliza coda vaso en unos tres
a cuatre centimetros y el flujo se controla atraumdcicamente con lazos so=
bre lgs vasos,Se crea.un tdnel subcuténec con dflatadores de Hegar,hacien=
do contraincisiones tantas como sc necesiten para reduclr el traumn sobre
el tejldo subcutdnea,El tlnel dobe ser suficlentemente grande para evitar
que al injerto sc tuerza,lo heparinlzacidn ststémica(l00 U-K)se usa duran=~
te la cirugle y en el perfodo postoperatorio en los pacientes en gquienes -
se considera que el flujo es marginal.Se da Aspirina por largo tiempo en -
trombosls recurrente,

Se selecclona un tubo de Goretex(6mm),se corta oblfcuamente y se anastomos
sa a la ortorla en un fAngulo de 30«45 grados,en forma término-lateral con
sutura continua.Se pinza el injerto,se lleva por el tdnel previemente cons
truldo hasta la vena,a donde se anastomosa en forma similar como se hizo =
con la artoria,.Es Importante efectuar una marce longitudlnal sobro al Goro
tex para que sirva de orientacidn y evitar que dste se tuerza,

Se han utilizado otras f.uentes da Injertos como son vena bas[lica o safena
(autégenos) ,arteria carétida de bovinos,venas umbllicales de hunanos (Hetew
rélogos},pero se han visto trombosls y dificultades tdcnicas on su cons ==

truccién,por lo gue no se recomiendan en la edad pediétrica,

COMPL1CAC |ONES

Shunts_exterpos:Una complicacién comdn,aguda,es el sangrado,
usualmente arterlal,por Inadecuada fijacidn de la ligadura a)rededor de la
punta del vaso.0tros problemds sonitrombosls,infeccidn,y erosién a traves ~

de la piel.lLa trombosls se puede {ratar con Irrlgacidn o embolectomfa con =.
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catéter de Fogharty No:2 o No:3.S1 la trombosis recurre sc tomard un flsty
logrema{definfr s1 hay un codgulo residual,estenosis venosa,flujo de entra
da {nadecuado,la [nfeccidn leve sa puede tratar localmente.las [nfecclones
mayores o exposicidn de los vasos por erosién en la plcl,requieren remocién
del shunt y antlbidticos sistémlcos,

Flstuld de Cimino-Brescla:Puede ocurrir falla temprana,se «

cundaria a un error en laawstomosls,o mds comdnmente por estenosls arte =
rial o venosas no sospechadss,Se practicard arteriografla para ovaluar la
necosidad de rovlsar una fistula que no ha madurado en 4-6 semanss.las In-
fecciones tardlfas cas! s{empre ocurren en el sitio de las punclones con -
agujes.Estas puncionos tamblén pueden producir estenosls y trombosis poste
rlor.0casionnimente e! Flujo sangufnec puycde ser tan grande que se produéu
un robo arterlal desde el extremo distal,como resultade de un flujo rever»
so en {a arterfa distal,que se puede tratar ligando la arterfa distal,
Flstula con materlal sintdtico:la Infeccidn os la m8s condn
de todas.El manejo puede requerir la remoclén total ] el drenaje local y
antlbldticos slstémicos son Insuficientes.la Infeccidn locallzada on o) td
nel subcutdneo pueda tratarse con reorientacidn del tnjarto hacla tejido =
sano.los gdrmenes praductores son genaralmente Staphylococcus aureus o Sta
phylococcus epldermidis.la trombosis aguda puede resultar de problemas téc
nicos con la anastomosis o una estenosls venosa no sospechada,lss tronbo =
s]s tardfas ocurren como resultado de hlparplaslt; nealntima do Ja anastomo
sis venoss o de un hematoma secundario a puncién con aguja.Son manejadas =
de una manera simllar con embolectomla con cateter de Fogarty y angloérﬂ -
fia Introoperativa,para 1a embolectanfa se expondrd el Injerto y se le --.-

practicard und Inclslén por donde se Introducird el catater y se extraord=
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el codgulo,y para la angiografla se usard un catéter do folley lo B,que -
se {ntroduce a travéds de la arteriotomfoa para prevenir el reflujo durante
la Inyeccidn del matorial de contraste,El anglograma demostrard si todos -
los ¢ dgulos han sldo removidos o nd,0 si hay una estenosls venosa causan-
te da las trombosis,.Un estudio similar se puode hacer en el lado arterlal

colocando el catéter en sl }ado venoso,
3

TRASPLANTE RENAL

El trasplante renal es el tratamiento preferido en los ni--
fios que tlenen enfermedad renel en fase terminal (4),y los dltimos reportes
indican mejorfa de ia suparvivencia,en especlal con el uso de Ciclosporina
(5).

El_Recoptor:Los motivos primarios paca la exclusidn son las enfeymedades =
acompafantos que limitan la supervivencla dol paclente y las enfermcdades
renales primarias que tiendep 2 reaparecer y produclr pérdida dol _alolnjg_r
to.En principio general,todos los pacientes debaen estar ilbre do jnfecclo-
nes y de anomalfas anatémicas predlsponentes a experimentarlas.Deben all-
mindrse todos los estomas da 1a pared abdominal {ureterostomlas,colostomfas,
ileostomfas..) por lo que se pueden requerlr procedimientos quirdrgicos -
preliminares,Las Infecclones crénices o recurrentes como peritonitis rela=
cionada con catéteres de dié1lsis peritoneal ambulatoria crénica,infeccio=
nes de las derivaciones de hemodidlisis y la pielonefritis crénlca,requie=~
ren correccidn antes del trasplante.Es necesario controlar estado malnutrl
clonal sl estd presente,
Aunque el lactante muy pequefio suelerequerly mayor apoyd médico hasta que

su edad y tamaiio hagan el traspiante menos complicado, la edad menor y'el -
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pesc bajo no son ya contraindlicaciones para para este tratemjento.(6}.

La ctlalogfa de la enfermedad yenal en etapa terminal en nidos es diferen-
te a la de los adultos,por lo que se requiere una plancacidn preoperatoria
diferente,Algunos sindromes metabSlicos como hiperoxaluria primarie plan -
tean los rlesgos de recurrencia en el injerto,por la que nccesitan control
estricto.La plelonefritis crénlca y uropatla obstructiva acompaiada de ano
malflas genltourinarias,que producen ERFT ,suelen requerlir reconstruccidn =
canpleja antes del trasplante.Ciertas formas de glomerulonefritis producen
pérdldas del injerto por lo que deberdn consldererse antes de tomar ums de
¢lstdn,Es necesario individualizar estrlctamento los casos.La glomerulones
fricis membranoproliferativa reaparece con frecuencia y gravedad Importene
tes,perc no es una contralndlcacidn absoluta para al trasplante porque se
han reportado casos con bucnos resultados(7).Los pacientes que experimen =
tan ERFT a causa de plrpura de Henoch~Schenlein,slndrome hemolftico uréml=
co y nefritis antiglomerular de la membrana basal,deben someterse al tras-
plante Gon retréso,en espoera de que pasen varlos meses de Jnpactlvidad de)
padecimlento.

Las enfarmedades metabdlicas generales como Oxalosis y Clstlnosis son cau=
sa importante de ERFT en nlfcs.Rara vez reapareco la Clstinosis en grado =
de Importancia clfnica en el aloinjerto,en tanto que ocurre asf amenudo =
con [a Oxalosis.Como se ha |nformado supervlvencia prolongada dal aloinjer
to y la diflisis puede ser muy compllcada, los paclontes de Oxalosis serdn=
candidatos al trasplante renal en circunstancias especiales(8).

Es indispensable efectudr uns Investigacidn meticulosa y sistemdtica del -
receptor antes del tresplente,por lo que pdct]cﬂménta se pedlrén Ioﬁ'mls-

mos exdmenos del donador relaclonado vivo.,
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La esplenectomfa antes del trasplante fomenta la supervivencia da] aloln =
Jerto en el adulto(9),pero por el otro lado existe ¢l riesgo de sepsis fu)
minante,por lo que su uso as controversial.Un buen criterio serfa evitar -
la esplencctomla pedidtrica,a menos que se requiera a causa de rechazos «
miltiples de los Injertos, o que haya intolerancia previa de la médula w=
dsea a la itnrmunosupresidn,

No se piensa ya en la nofrectomla antes del trasplante como parte sistemd=
tica de prepoeracién,y solo se practica cuando exfste Hpertensidn de dif] -
ci{1 manojo.La preservacidn de los rifdones en nifios que tienen ya Insufl =
clencia Renal Crénlca ofrece varias vontafas Importantes,incluso en caso -
da dapuraclén pobre,la excrecién sostenida de orlna focillta el tratamien-
to dialTtico y se conservardn.algunos de [os efectos do la Yitamina D v a
Eritropoyetina.Estos cfectos serdn bendficos durante la espera de los pass
clentes para el trasplante,Los rlfiones quo tienen ancmalfas anatdmicas que
impiden ol trasplanta seguro dobon tratarse mediante reconstruceldn quirdr
glca sl lo just{fica su produccién de orina,por lo demds doberdn resccarses

Donador relacionadn vive:Debido al mayor cenocimiento de la

tipificacidn de los te}idos y do la mejorfa en el campo de 1a Imunciogla
la importancia dal donndor relacionada vivo ha disminuido gradualmente.Al
presente se discute sf las ventajas del donador rolacjonado vivo son sufi=
clentes para garantizar los riesgos del procedimlento al donsdor.Los re =
clantes avances de un programa do transfuslones sangufneas preoperativas =
que demuestran franca mejorla en el resultado da los trasplantes renates
(10),ha influldo para que roviva o} entusiasmo con danador ralaclonado vi=
vosdste ofrece varias ventajas al receptor:la demora entre la falla repa)

y el trasplante puede minimlzarse,el tiempo de isquemia durante el tras= «
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plante se acorta ya que la funclén renal en el receptor es Inmediata,resul
tando en pocas complicaclones quirdrglcas postoperatorias.Es Importante =
que los antTgenos de grupo sangufnco mayor scan compatibles,parque de 1o =
contrario pucde desarrollarsc una resccién de rechazo hiperaguda,mientras -
los grupos menores (Rh,Duffy,Kell,ete,,)no parecen ser antlgenos histocompa
tibles,

La evaluacidn médica y una buena seleccidn del donador vivo es indispensa-

ble para minimizar los rlesgos.

Recomendaclén de exdmenes para donador relaclonado vivo

1)HIstoria completa y exdmen fisico.

2)Hematologfa:BH completa con plaquetas.

3}Coagulacidn:TP-TPT.

L4}Quimlca sangufnca:;Na=K-L02=Cl~ P=Hitrégeno Urelco-Crestinina=Gljcemia~ =
pruckas de funcién hepdtlica,

5)0rina:Estudio general-urocultivo,

6) Inmunologla :Hemeclastficaclén~tipificacidn de te]ido=loucocitos para an=-
ticuerpos leucocitarios,VDRL,HBs antigeno.

T)Radlologfa:Rx térax AP y Lateral.Aortogromd mostrando las arterlas rena=
les.Urograffa oxcretora,

B)tlectrocardiograma.

Las arterlas renales miltiples se encuentran en algunos Individuos.Es pree-
ferible usar un riASn con una sols arteria renal,aunque los que tienen do-
ble arteria pueden ser utillzados. .
Los problemas &ticos en la seleccidn de un donedor relaclonade vive pueden
ser de gran Importancia.Hay un pequedio riesgo del donador, y _el dolor,la =

ansfedad y la pérdida de tiempo para trabajar,son conslderaclones serias=- .
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A causa de las implicaciones leqales,los donadores de poca edad para poder
copsentlr,son gensralmante considerados lnaceptables{menores de 1B afos),

Dopnador de caddver:El advenimiento de las tipificaciones de

histocompatibilidad y las técnicas para preservar drganos,la aita velocl =
dad para el transporte,facilitan en la actualldad la utllizaclén de rifo--
nes de caddveres,siendo en muchos centros 1o primera fuente para logray ==
los trasplantes renales,ldealmente el dopador debe ser joven,sane, normoten
so, 11bre de enfermedad trasmisible,y haber muerto con dafo cerebral,pero -
con preservacidn de la funcién renal hasta tal tlempo en que los rifones -
pucdan ser recogldos todavin funciongndo de une manera nommal.Los ©ifones

pueden ser removidos con menos de 5 minutos de {squemia callente,enfriados,
transportados y utiilzados dentra de un perfode de L8 horas,.En el Hospital
Infant1l se han preservado con €xltos por 36 hores.Mlontros se espera la -
determinacidn final de muerte cerebral dal donador,se deben ir practicando
con e} receptor potencla) las prucbas cruzadas y la tiplfacién de histocom

patibllidad,

Donadar Ancncoff)ico:fl manejo de ridones de donadores aneg
cefdlicos representa un problema dnjco.El reciédn nacido pusde ser declarae
do muerto al nacer por el obstetra,o al tiempo de recoger el &rgano cn el
procedimiento.El nlAo es mantenido on ventilacién mecdnlca durante el trars
porte hasta el momento on que los rifiones puadan. ser recogidos,bajo ¢lir =
cunstanclas tdeales,y proporcicnar asT una fuente de valor como donador ==
material{11).Es Importante seflalar que se trasplantan con dos andstomosise:
is arterla tliaca como se aprecla en la Flgura 4,ademds que el proced!mlen.‘

to se dificulta por la cortedad de los urdteres,
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Inmunalogla de los trasplantes:

Hablaremos de los detalles con mayor Importancia clinjica y
que se han conprobade mas claramente,
Los ganes del brazo corto del sexte cromosoma codlfican los antfgenos de -
histocompatibflidad;éstos antFgenos se clesiflcan en dos grupos, los antlge
nos de la clase |,los cuales son:HLA-A,B y C,que representan 1as glucopro-
tefnas de la membrapa celular y son antfgencs scroldgicamente definidos.
Los antTgenos de la clase |1 son tambjén glucoprotelnas de la membrana co=
lular y dste grupo estd constituido por los antfgenos HLA-D,definidos para
los tinfocitos.Los otros antTgenos Importantes de §a ¢lase Il son los ant]
genos HLA-DR,cstrechamente relaclonados con los antfgenos HLA=D.Son tem ==
bidn Importante los antfgenos no HLA,Los grupos sangulncos ABD tlenen im -
portancla aspeclal,por lo que debe garantizarse la compatlibllidad ABD an =
tes dol trasplante,Otros antfgenos no HLA,da importancia odn no muy clara
¥ qua no se aplican de monere universal son fos antlgenos Rhesus,lewls y -
del sistema endotelial y de monocltos.
La capacldad para determinapr la ldeptldad de los antlgenos do histocompat]
bitidad principales,tanto dal receptor como del donador,tieno consecuen ==
cias Importantes para los trasplantes de donador relaclonado vivo y del de
caddver.Cada {ndlviduo tlene dos grupos de genes que codifican los antlga=
nos HLA{dos haplotlpos HLA),Como resultado el progenltor compartirs un ha=
plotipo con su hija,y un hermano de éste tendrd la posibllidad de 50% de -
compartir un haplotipo y un 25% de no compartir ninguso de los dos,o de ha
cerlo con los dos.En los trasplantes entre parlentaes vlvoé,la compatibl 1]~
dad dal haplotipo tiene un efecto de dosis,con incremento de la superviven

cla del injerto scgﬂr} ¢l ninero de hapiotipos compartidos.
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A menudo los receptores potenciales manifestardn cierto grado de presensi=
bilizacién con anticuerpos anti-ilA perceptibles,Esto se Investiga mediap=-
te una prueba cruzada con linfoclitos,en la que se emplea suero del recep =
tor contra los linfocltos del donador.En general la Tdentificacién de los

antlcue;-pos anpti=MA en el receptor contra los antlgenos del donador, Impl-
de el trasplante.las trasplantes de donador relaclionado vivo se lnvestigan
méAs adecuadamente mediante cultivo mixto de linfocltos,en el cual la fnten
sidad de 1a rcaccién serd tomblén factor de prediceidn de 1a supervivencia
del injerto{6).

Quizd se pucda ldentificar también Ya posibilidad del trasplante logrado, =
segln el grado de sensibilizaclén previa de un receptor potencial de un in
Jerto de cadver contra un grupo de Vinfocitos del donador.Bsto so puede =
expresar como reactlvidad porcentudl contra un grupo de llnfocitos de dona
dor escogldos nleatoriemente,en el que lo reactividad elevada no sélo Indl
card mayores diflcultades para localizar upn donador aceptable,sino sugerle
mayor riesgo de rechazo,Inciuso sl las pruebas cruzadas resultan negativas,
En general sl el suero obtenido del receptor potenclal en cualquier memen=
to contlenc antlcuerpos contra un &ntigeno HLA presente en el donador,o si
se observa una prucba cruzada positiva mediante sueros no comunes lo mismo
que comunes habrd un rlesgo elevado de rechazo.del injerto.

Un progreso Importante es la observaclén de que las transfusfones sanguf -
neas previas al trasplonte fomentan la supervivencia del [n]erto.Al parow=
cer so Incrementan los efectos beneficliosos segin el nfinero de transfusio=
nes,pero la mayor parte de este efecto se logra despuds de clnco,5e ha de=
mostrado su efecto beneflcioso para los trasplantes de cadéver,Aunque por-

lo general no se adninistran para los trasplantes entre harmanos HLA [dén~
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ticos,les transfusiones previas al trasplante han sido tembién beneficio =
sas en los trasplantes de donadores relacionados vives.El mecanismo por lo
que &sto ocurre no es claro.Existen pruchas que sugieren una reduccidn en
la capacidad de reaccidn Inmunitaria que hace el rechazo menos probable.
Tambjén parece exlstir un componente de seleccién mediante el cual se esco
gen los receptores y los Injertos menos reactivos,con menos antlgenos {nmu
ndgenos para un receptor particular.la mayor parte de) efecto benefIcloso
sobre la supervivencia del Injerto se experimenta durante los tres prime--
ros meses posterlfores a 1a operacidp,sin una influencio mayor sobre la prg
porcién de pérdidas de injertos a largo plazo,

Es de Interés anallzar los mecanismos de accldn de los diferentes fdrmacos
que so utfillzan como frmusupresores,los cortlcnides interrumpen 12 1fbera-
cién le Interleucina 1,y por lo tanto,Inhiben ta llberacidn de Interleuci=
na 2 desde las cé8lulas T estimuladas,lo cual Impedivd la prollferacién de-
células T y & la vez eliminard un factor lmportante para la conservacién =
de estas células,.lLa Azatloprina,mecabol]zadas hasta &~Mercaptopurina, Inhibe
la reaccién prollferativa de las células T actlvadas.La Clclosporina inhi-
be Ja rcacclédn de los 1infocltos T a los aloantTgenos o a la Interleucina=
2 exdgona,.Cuando se compara el tratamiento Jmmunosupresor ordinario con ==
los régimenes de Clclosporina,so observard que dstos Gltimos han producido
menos crisls de rechazo y menos Infecclones,at lgual que ticmpos de hospl~
tallzaclén més breves,lLas ventajas parecen superar & las desventajas do ==
las ¢oncentraciones séricas de creatinina mds elevadas y la mayor frecuon=-
cla de hipertensién arterlal(12).0tro de los Tnconvenlentes de la Clclospe
rind es su alto costo,ademds de que cuando el riddn deja de eliminar s ==

muy diffcll diagnostlicar toxlcldad por Cicloporine contra un diagnéstico
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de Insuficlencla Ronal,El empleo de anticuerpos antilinfocfiticos sigue =
slendo motlvo de controversia.Es de esperarse que dstos agentes constitu =
yan un gran progreso en el tratamiento contra el rechazo,pero para confir=
mar su eficacia se requerird de estudios detallados,

El dlagndstico da rechazo del Injerto es de Importancie capltal para pre -
servar la funclén del mismo y prevenir e} empleo Inapropiado ¢ intenso de
inmusupresores durante las crisis de disfuncién del {njerto de otros orfge
nes.les crisis de rechazo se clesifican cn cuatro subtlpos:

1}Rechaze _hiperagudon:Es un acontecimlento moedlado por Inmunidad hunoral, =

con reaccién de los anticuerpos del recoptor contra los antTgenos ABD ¢ ==
HLA de las céiulas cndoteljales del aloinjorto,con partlcipacién del com =
plemento,coagulacién y sistemas de Klninas.5u inlclo os a menudo Inmedlato
pero pueds recrasarse unas 48 horas posterlor al trasplante.Es reconocida
en la mesa de operaclones ya que el Injerto fatla en consegulr su turgen=-
cla y color rosa normal,no obstante demostrar permeabl)lidad normal de ja -
apastomosis.Se conflrmard con una biopsfa y el riddn trasplantade sers re-
mov]do,

2)Rechazo aqudo aceleradoTiende a ocurrir dentro de la primerz semana pos=-

terlor al trasplante y se acompafia de fiebre,dolor,tumefacclén,hlporsensi~
billdad de! Injerto,hipertensiSng,oliguria Importante, ¢ Incluso anurla.Es=
ta reaccidn os mediada también por antlcuerpos,se acompaia de prondstico =
pobre y es diflcil diferenciarla de la Insuficlenclia Renal! Aquda Revers] =
ble. .

3)Rechazo crénico;Representa una pérdida Incldiosa y asintomética del Ine
jerto,la cual se pone de manifiesto por primera vez varios meses despuds =

del trasplante,se va detcrlorando progresivemente la funclién renal,con mal



141

prondstico.Es una lesidn predominantemente glomerular o vascular.
b)Rechazo aqudo:Es la forma mas importante de rechazo por su frecuencla re
lativa y buen prondstico en potencia s} se [nstaura el tratamiento 2 ticn=
pa.Es poco comdn despuds de un afio del trasplante,y se observa mds frecugp
temente durante los & primeros meses.Cono sucede con el rechazo agudo ace-
lerado, ias mani{festacjones clinlcas son flebre,hipertensién,proteinuria,dg
lIor.hipcrsenslbllldad,tuncfacclﬁn del Injerto,pero por lo general menos ==
prominentes.Este tipe do rechazo se maniflesta come un espectro de fendne-~
nos sobrepuestos que abarcan rechazo mediado por células,caractertzado por
inflitracidn mononuclear o tubulointersticial y rechazo vascular medjado =
por antlcuerpos.El prondstico es Inversamente proporcional al predomlnio =
del rechazo vasculor.

Obtenclén do Srganos:

Donadar vivo:La obtencién de un rlidn de un donador vivo re

qulere mds detalles técnicos que una simple nefrectomla de un riadn enfors
mo,Durante la operacién el rifdn serd tratado con mucha acllcadcza,se eyl
tapd ia traccién o la conpresién del pedfculo vascular,es por esta razén =
que la Inclslén debe slempre lo suflcientemente amplia,recomenddndose rese
car la 12 costllb .El paclente debo estar blen hidratado,Se aplica Manjtol~
y Furosemld antes de la remocidn del rlddn.Algunos recomlendan heparinizar
unos 5 minutos antes da ocluir la arteria renal,nosotros no soguimos asta
conducta por lo peligroso que és.la oporaclén en ol denador generalmente =
se lleva 8 cabo @ travls incisidn en el flanco,sin entrar al peritoneo;des
pufis de amplia diseceldn el urdter cs cortado abajo en lta pelvis,culdando
de preservar su clrculacién,entonces se moviliza la arterla y vena renal =

tonlendo cuidado da ldentiflcar todas las tributarfas de vena renal,las ==
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cusles fncluyen,dal lade lzquierdoivena suprarrenal,testiculer u ovirica -
y ocasjonaimente una lumbar,Seguido a la remosi6n del rifén,dste Inhedliota
mente debe comenzarse a jrrigar con una solucidn que contiene Na,K,Cl,bj~~
carbonato,sulfato,fosfato,Magnesio, glucosa,manitol, 1lamada squCién de Co~
11Ins,ésta solucidén deberd estar bien helada,e) Ifquido deberd entrar a tra
vds de la arterle por gravedad a una alturad de unos 30 centfmetros,hasts -
que salga clare en su retorno,entonces s@ transporta el riasén a la sala de
operaciones contigua en un reciplente que contenga solucién de didlisis ==
congelada, listo para ser trasplantado,

Rifdn_de caddver:En la obtencidn de rifdn de caddver ol do-
nador debe sor declsrado con muerte cercbral,pero conexcelepe 93sto urina
rio ol igual que estado hemodindmico.La nefrectomla se realiza a travds de
un sbordaje transabdoninal normal,con mantenimiento de ia funcién circuln=-
toria hasta que los rifiones son removidos pora posterlormente [rrigarios =
com solucidn electrolTtica helada cono se¢ describld anter]omente y luego
colocarto en un reclplente estérl! que contiene hielo.

Técnica quirdrgica

Cuando ¢l tamafic del donador y del receptor son comparables
generalmente es posible colocar el rifién extraperitoncalmente en la fosa =
11Taca derccha o lzqulerda,mastomodndolo & los vasos {1{acos externos.k)
uso de la arteria {1faca Intarna no se recomlenda ya que se han deserito ~
casos de compromiso vascular del rifdn trasplantado secundario a compre m=
sidn por los &rganos pélvicos.

La Incisién se comienza a nivel de la (2 costila,efectuando una gent!l cur
va hacla la llnea medla encima de la sfaflsis pdblca(d Invcfuida).los mis~-

culos son divididos en direccidn de la Incisién,se yetroe y preserva el ==
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cordén espermético,se sceclonan los vasos epigdstricos Inferlores profun =
dos,entonces el peritonco ¢s retrafdo medialmente sin abrirse,proporclondn
do un acceso extraperftoneal.Los vasos §1facos son cxpuestos y con disec -
clén roma se prepara la fosa [llaca,se ligan los vasos ilnfdticos perlvas-
culares para prevenir 1a formaclén de linfocele.Previa oclusifn de los vawe
sos 1llaces se realizard unammostomosis término=lateral de la vena y arte=
ria renal a la vepa y arteria {Lfscas,utillzando polypropylene voscular ==
5-0 o 6«0.E) lado venoso se resllza primero,haciendo una vanotomia longitu
dinal después de aproplada oclusiédn,Irrigando gentilimento la luz con solu-
cidn salina estdril heparinizada tanto en dlreccidn retrdgado como anterde
grada.Se prefiere una sutura corrjda,las cudles son {nlcialmente colocadas
en los dplces de ja venotomia,ontes de que el ¢Indn sea colocado en la fo-
sa.la mlsma técnica sc uso para la arterio,excepto qua sl la arterfa del do
nador es pequeda,la sutura Interrunpoda de colclionero proporclonard mayor
aproximacidn,menor constricelén de la nueva Juz y mayor potencial para ¢
crecimiento.Una vez conplotads las anastomos)s vasculares no debe haber dé
flcit an el \lroll.men sapgulnec do) receptor y los clamps vesculares deben =
ser removidos cuidadosamente.Por ol otro lado 1a pérdida sangulnca de la -
clrculaclién,dentro del riibn,puede ser muy Importante scbre todo s un ri=
ASn grende es colocado en un nifo pequefio.la hipotensign llevard a trombo-
sls vasculer del injerto,por lo que hay que |levar una sincronizacién per-
fecta con o) Anesteslélogo.A cantlnuacién se efectla 1a ureteroncocistosto
mia Iniclando el tdnei por arriba hacia la cGpula mévil de la vejiga y dl=
rigirio para que termine en la parte media del trfgono,

Se presentan algunas consideraciones técenlcas especialesicuando un recap--.

tor pequefo{mencs de 20 Kgus) recibe un riidn temafo adulto,el riifn es ge
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neralmente colocado en el lado derecho del retroperltonec{posiclién extrape
ritoncal),poro las anastomosis vasculares sop realizadas con la aorta y vo
né cava encimd de su bifurcaclén,

Cuando un pequeflo receptor recjbe un pequeiio riidn,se sigue la misma téenl
ca anterjormente descrita,rcalizando las apastomosls yosculares directamen
to & la dorta y a la cava encima de su blfurcaclén,pudlendo requerir und =
modificacidn en la técnica de la anastomxsis por ospatulacidn de los vasos
o preservacidn de un pequefio parche de la aorta y vena cava para hacer una
anastomosis suficlentemento grande({mds grande quc ¢l didmetro dol vaso do-
nador)y de esta forma prevenir el riesgo de trombosls{Flgura 5),

Una alteraclén flsiolSgica tamblén importante es l1a que so relacions con -
el equillbrio da 1fquidos y electrolltros.E1 receptor puede excretar un vo
lumen cada hora que se aproxima a su volunen sanguinco total.Comg resulta~
do,incluso un poquedo error en 1o terapfutlca de restitucién pucde plan ==
tear un desequilfbrio hidroelectrollTtico potencialmente mertal,Se han apre
ciado alteraciones Importantes de Na,X,Ca,Mg,P,lo cual se puede prevenir =~
por vigllancia estrecha y terapodtica de restitucidn adecuada(13),
Complicacjones:

1)Rechazo

2)No funcidn @ causas diferentes de rechazo{condiclones en que se obtuvo =
el rifidn donador,perfodos de {squemia callente Inapreclados.es.pasmp vascu=
lar al tiempo do la aobtencién dol Srgano,shock inapreclado,causas descono=
cidas).

3)Necrosls tubular aguda con funcifin demorada,

L)Tronbosls de vena reral,

5)Estenosls de arteria renal.
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6)Linfocele,

7) Infocclén del tracto urinarlo.

8)sepsis.

9) Infecciones no bacterianas{pneunocystls carinti,viremias, hongos) .
10)Canplicaciones relacionadas con esteéroldes:dlcora péptica,pancreat|tis=
diabetis.

y1)Complicaciones de la herida.

12)Hlpertens 16n.

13)Recurrencle de la enfermedad,

14)Halignidad{pequefios tunores inadvertidos cn el rlién trasplantado,act] -
vacién de virus tunorigdnicos latontes).

15) Isquemia intestinal(la uremia potencialjza Insultos isquénlcos~ colltis
isquémlica),

16)llecmetoma perlrrenal.
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TRASTORNDS (HMUNOLOGICOS ¥ CIRUGIA

Componentes del slstema ipmunitario:

Exlsten cuatro grandes cbmponentes del slstema inmuniterlo-
Inmunldad hunoral (irmunoglobulinas especificas,anticuerpos protcctorcs).h_'n
munidad mediada por células=primordialmente por células T,funcliones nfla-
matorias celulares(fagocitosis mediada por leucocitos polinorfonucleares y
monocitos o macréfagos),e Inflamecién hunoral{cascada del complemento),Sc
describen diferentes trastornos de estos ¢lementos,los cuales en su mayor
parte se hacen sintomitlcos durante la infancia,
AdemSs de estos clementos sefalados existe también la berrers tegunentaris
de la plel y mucosa brongulal,gastrointestinal,y genitourinaria,las cuales
constituyen un buen medio de defensa a8 gérmenes patfigenos.
Los tipos celulares principales del sistema inmunitario,que son los 1lnfo=
citos T vy B,neutrédfilos y monocltos macréfages,se origindn todos en una cé
lula progenitora hematopoyética comiin,llamada célula madre pluripotencial-
la cual estd locallzade en la médula Ssea durante la vida postnatal,
Muy al principle durante la diferenciacién de ia cédlula madre, los progenl=
tores linfoldes so scparan de las células programadas para la diferencioe-
c¢ién mielolde.El 1lamado progenitar linfolde comdn,que puede originor un =
linfoclto T o uno B,se produce con una frecuenclia de uno por cada 1000 cd-
lulas mononucleares.,
Diferenclacién de Linfocltos B

La diferenciacién temprana dal linfocito B se produce en la
médula 6sea por medlo de una serle de acontecimientos determinados de mane
ra genética.la diferenciacién temprana do la célula B no requiere colébera

cién de Yos ilnfoclitos T.ls diversidad do células B,que es 1a causa de la
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gran varicdad de anticuerpos especificos que se producen durante ia vida -
ulteriop,se genera dentro de la médula &sea.Las células que han experimens
tado una redistribucién permanente de gepes pere no elaboran aGn Ipmunogio
Lbullnas se conocen coma precéiulas B,Las grandes precdlulas 8 son células
linfoldes que pueden producir cantidades cscasas de inmunoglobuling mu en
su citoplasma.Las grandes precélulas B se dividen con rapldez y origlnan ~
precélulas B pequedds,pero por filtimo se difercncian en células B inmadue=
ras,8stas Gltimas manifiestan ya moléculas de IgM intactas scbre su super-
ficlie,Por medio de un proceso de camblio de genes de cadena pesada el dese-
cendiente subsecuente de la célula B Inmodura esté programado para produ -
cir un2 de las clnco clases princlpales de Irmunoglobulinas(K,D,6,A,E).Una
vez que las células B cxprcgan moléculas de inmunoglobulinas sobre sy sue~=
perficie,se vuelven copaces da reacciondr al antfgeno y a las sefiales bripg
dadas por células accesorlas como monocltos,macréfagos y células T.Durante
esta ctapd las cdlulas B salen de 13 méduln dsca hacla la circulacién y so
abren canino hacia los drganes linfoldes principales como gangllos linfat]
cos,bazg,amfgdalas,apéndlce,placas de Peyer.Dcurre regulacién de ‘& sinto-
sls de [rmunoglobuling unao vez que se genera un &ntlcuerpo especlfico en =
abundancia y' medlante activaclén de clules T supresoras especiflicas do an
tfgeno,
Activaclép da los 1Infocitos T

Diversas hip&tesis sofialan que las precélulas T se originan
a partlr del precursor 1infolde putativo de la médula &sea.ias precdlulas=
T empiezan a emigrar hacla el epitelio tIimico durarte el primer t.ﬂmcstre '
de ta gestacidn.Bajo la Influencia del amblents timico las prcélulﬁ T --

proliferan,adquieren la capacidad da distingulr lo ﬁroplb de lo eiti’ai\o_y .
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adquleren copacidad funclonal para medlar la cltotoxlecidad y secretar di -
versas linfotinas,

En el proceso de una reacclén inmunitar{a cfplen, las células ayudadoras T,
se activan por acclén de estTmulos antigénlcos{antTgenos microblanos).Hay=
proliferaclén de clonas especificas de antTgeno{activados}de células T au-
x[liares y citotdxicas hesta que se lisan las células portadoras de agen~~
tes patdgenos,se supoera 18 Infecelén y 18 reaccidn de 1o céiula T es apago,
da por los factores o las c€lujas T supresoras especificas,la funcién dee-
fectuosa de la célula T prescnterd problemas para combatlr Infecciones cey
sadas por agentes patdgenos Intracelulares(virus,mlcobacterias).

Activacién de los células polimorfonucleares:

Granulocitos y monocitas macréfegos son célulos especializa
das para Ingerir y degradar répldamente antlgenos. Son capaces de efectuar
migracidn dirigids hacla moléculas quimloatroyentes que se forman localmen
te durante l1a activacién del complemento o la activacidn de los }infocitos
Cualquler alteracién en 1o quimlotaxjn pueds dar por resultado un dumento
on lasusceptibilidad a las enfermedades infecclosas,especiaimente a las ~-
causadas por bacterias encapsuladas y hongos({]).

Enfermedades por |nmunodeficlencia:

Irastorpos por Inmunodeficiepcia de anticueppos(cdliulas B):

pipogammaglobul inemla del )actante {jqada al sexo:5fntomas de [nfeccionos=

plégenas recurrentos habltualmente Inlclados & los 5-6 meses de edad,cuan=
do 1a lgG trensferida por la madre alcanza su nivel mas bajo,y es cuando ~
hayen forma creciente contacto Con gérmenes patdgencs.Tlenen cifras de IgG '
menor de 200mg=100 m) con ausencia de Ig .H,ng, Igh e fgE.Auscncla de cély-

las B en sanqre perlférica,Responden blen al tratamiento con gammaglobulf-
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na, (2) .

Hlpogammaglobullinemia transitoria del lactantets meyorfa de los lactantes

pasan por un perfodo de hipogammaglobulinemla a 1os 5-6 meses de edad,Du =
rante los primeros lis5 meses do vida hay una disminucién gradual de 1gG ==
transforida pasivamente al lactante por su madre,a la vez que hay una ele-
vacién gradual de Igi e Ioh.A los 5-6 meses 18 196G sérica alcanza su valor
minimo,y algunos lactantes se wverdn impedidos en esta &poca para produciy
cantldades normales de |gG,por lo que experimentardn crisis febriles recu-
rrentes,acompnfiadas de Infecclones de las vias respiratorias.El tratemien=
to conslstird en la aplicaclén de gammaglobulina por un perlodo hasta de -
30 meses.(3).

Inmunodeficiencla comln variable; Infeccién plégend recurrente con comlenzo

a8 cualquler cdad,Hayor frecuencla de enfermedad autoipmunitaria,lmmunoglo=
bulinas totales Inferiores & 300ng=100 ml,con lgl menor de 250ng=100ml,Cé-
lulas B,por lo gencral,existen encantldad_normal.EI tratamiento es idénti-
co al de la hipogomaglobuilinemla del lactante, (3),

Ipmunodeficlancia con Hlper=lgH:Se caracteriza por la elovacién de los ni-

veles de JgM(fluctGa entre 150-~1000 mg=100 ml}asociado con deficlencia dew
"lg6 e 1gA.Los pacientes presentardn Infecclones pldgenas rocurrentes:otl =
t1s medla,septicemia,neumonfaEl tratamlento s semejante al do la hlpo=--
ganmaglobullnemia 1igada a X, (b},

peficiencls selectiva da _lgA :1gA menor que 5mg=100 ml,con las otras Inmu= .
noglobulinas nommales o aumentadas, immunidad medlada per célulss hébltual-
mente normal.Aunento de la ascclaciSn con alerglas, infecciones senopulmona
res recurrentes y enformedad autolmmunitaria,No deben ser tratados con‘gam‘ .

maglobulina ya que Incrementa el riesgo de desarrollo de anticuerpos anti=-
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IgA y de las reacciones transfuslonales anafitactoldeas.Todovia no existen
madios por los que la 1gA deficlente pueda ser restitulfda.(5)

Beficiancla sclectiva de IgM :Falta de IgHt y cifras normales de otras Inmy

noglobulinas,5onsusceptlbles a enfermedad autolnmunitaria y a padecer {n =
fecelones por mlcraorganismos que contienen polisacdyidos{neumcceco,d inm~
fluenzae) Ho hay una teraple suficicntencnte adecuada,pera pasece 16gico -
rrataclos en forma semejante o Jos paclentes que han sufrido espienectaufa,

(3.

pDeficliencla sclectiva de las subclases de {df :Han sido descritos pacicn -

tes con diversas combinacfones de deficlencis de Tas 4 subcloses de [glie-
(tgGl~1g62=tgG3~iatih) .Oependiendo de lo gravedad dal defecto,el nivel séee
vico de Jgqb puede ser normal ¢ bajo.les niveles séricos de Igh e (oA son =
norma les.Padecen de InFecclones senopulmonaves pifigenss recurrontes por -
nouacoco, H influenzae, staphylotoccus aureus.Generalmente responden al tra
tamfento con gammaglobulina{3).

Stndrone |i{nfoproliferativa liosdo a) cromosoms X{Sindrome de Ouncan}:Se =

asocia a la Infecclén por e} virus de Epsteln Parr.Daspuds de fa Infeccidn
con este virus pusde suceder:mononuclens)s Infecclose mortat con enferma ~
dad hepdtlca mortal,mononucleasls infetciosa mortnl con llnt’ma,mononuclcg
s1s Infecciosa con Inmuncdeficiencla,a l{nfoma, (3).
Pracedimjentos qulrdrgicos en _paclentes con dafectos de inmunidad bhumoral:
Entre Jos procedimientos quirdrgicos Indicados en estos pa=~
clentes estdn las bjopsias de ganglios linfdticos para la clasificacidn ==
dlagndstica,n) dlagndstico tumoral,o ambos c.osas.ademds:puncione‘s diagnés=
ticas de senos y pleura,resece(dn pulmonar para lss slteraciones bronguiec

tdsicas en etapa avanzada y biopsia intestipnal o laparotomfa oxpluradorl. -
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pora el diagn&stico diferencial de los trastornos linfoprollferativos ma -
11gnos y hentgnos del tubo digestivo,dosde hiperplasia nodular 1lafolde In
testinal haste enfermedad jomunoproliferetivo del Intesting delgado y sar=

coma [nmunobldstico extranodal,(6).

Trastornos por lomunodeficlencla celular(células T):

SIndromne _de DlGegrae:irmmunodeficiencia con hipoparatiroidismo.Apiasia con=

génlta o hipoplasla del timo.lLa linfocitopenla de #stos pacientes reficje
el nfmero disminuldo de las células T,Hay ausencla de la funcién de las cé
lulas T en sangre periférica y una funcién variable de los antlcuerpos,.los
sTntomds aparccen lymediatamente despuds de haber nacido y estdn relacio -
nados con con las anormalidades de la paratiroides y del corazdn qua din -
por resultado hipocalcemla e insuficlencia cardlaca,la hipocalcemla rara =
vez se contrala mediante el suplemento de calelo,por o que hebrd que adgj
nistrar ademds Vitamina D o paratormora.la operacién qulrlrgica efectuada
ms a menudo en ¢aso de Sindromo de DiGeorge s la correcclén da la cardio
patfa congénita.51 se empled el tratamiento quirdrglco antes de la disponl
bilidad del trasplante de algdn tlmo fetal, la sangre debo ser radiada para
prevenir la reaccién de hudsped contra Injerto,

Se debs hacer el trasplante de timo fetal lo antes posiblie dospufs del =
dlagndstico.Esto pucde dar por resultado la reconstruccién permanante de =
‘la Inmunidad de células T.Lo técnica del trasplante de timo varfe desde la
{mplantacién local en el misculo recte abdomipal a la implantacidn del tl=
mo en und cdmara cspecial(Hlilllpore).Tamblén puede cortarse el timo en po=
dacitos y ser inyectado por via peritoneal.El Sindrome de DiGeorge es la =~
Gnica alteracién que parece habarse bepeficjado da manera rapstida por ===

trasplante de timo fetal (facter humorai tfmlco epltelial).(7),
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Enfermedades por jnmunodeflciencia combinada mediada por antlcuerpos{cdlu=

las B) y por chlulas(células T):

Inmunodeficlencia comblnada grave:Ausencla de inmunidad por

chdlulas T y células B.El conlenzo de los sTntomas e¢s al alrededor de los 6

meses de edad con infeccién recurrente viral,bacterlana,hongos y protozoa=-
rlos.Lo blopsia a ¢lelo ablerta de pulmSn se deberd considerar en sospecha
de Infeceidn por neunocystls carynil,sln embargo ¢l uso del Trimetropin ==
sulfa y de 12 Pentamidina ha dismlnuido la necesidad do dicha blopsia,

E! tratamlento definicivo consiste en el trasplante de médule &sea histo -
compatible.Se han empleado diversas técnicas pare la ejecuclén del tras® =
plante:inyec¢ién Intraperltoneal y transfusién de médula 6sen filtrada.(B).

lomunedeficlencia celular con sintesis anormal de jnmunoqlebulinas{Sindro=
mo_de_Hezelof):Diversos grados de inmunodeficliencla de células B,sscclada

con varias combinaciones de nlveles elevados,normales o deprimidos de lase
friunoglobul inas, Inmunidad ausente o deprimida de las células T,Susceptib]
1ldad a las Infecciones por virus,bacterlas,hongos y protozedrios.Aunque -
el trasplante de médula &sea histocompatlble parece ser curativo,pocos en-
fermos con €éxito han sldo reportados.El trasplante do timoe ha producido la
reconstruceisn de 1a Inmunidad por células T y en forma parclal de la fmmu

nidad medlada por cédlulas B.(3).

lpmunadef fclencia con Ataxla=Telangjectasia:Deficiencia selectiva de Igh en
L40% de los pacientes.Comlenzo cifnico & los dos afos do edad aproximadameq,
te,El sTndrome completo conslste en ataxia,telanglectasia e Infacclén seno
pulmonar crdnica. o se ha hecho ningdn trasplante de médula.dsea que haya

tenido dxlto,ds5to parece deberse a |o faita de donadores con mddula dsea =

compatiblae.El trasplante de timo feta) ha proporcionado clerte beneficlo =
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en un nimero limitado de pacientes, (3}.

Sindrome do Wiskott-Aldrich:El sPndrome completo consiste en eccema,infec~

cién pi6gena recurrente y trombocltopenla.Pucde diagnosticarse desde ¢l na
c¢imlento medlante la demostracidn de trombocitopenia en un lactante mascu-
11no con antecedentes positivos de familiares cnfermos.El nlvel do Igh 58~
rica habitualmente es bajo,con niveles altos de Igh o l1gE.La esplenectonla
mejors los sTntomas de trombocltopenla grave con €xito variable;rara vez =
»s¢ logra un Incremento Importante de las plaquetas posterfor a 12 cspleneg
tonfa,t) trasplante de médula &sea con éxlto da por resultado una recons =
truccién hematopoyftica completa{d}.

Conplicac]ones oastrolntestinales en nifios ipmunadeficienpes:

€1 tubo digestive es un 6rgono inmunitario importente,.los =
deflciencias congénitas de la Immunidad local o general, pusden produclr op
formedodes gastralntestinalas importantes.le probabjijdad de desarrollay =
una enfermedad Infecclosa tratahle por medios quirdrglcos es elevada en pa,
cientes que tienen defecto da los neutrdfilos.los pactentes que tienen - =
trastornos combinados de los linfocitos B y T desarrollian enfermedades gag,
trolntestinales y requioren tratamiento operatorio en proporclones Interme
dias{10).

Irastornos de 1lnfocites B:Cerca del 20~50% de los paclen =
tes desarrollardn sfntomas gastrolntestinales,diarres crénica,esteatorren.
Estos pacientes tienen atrofia vellosa en la blopsia de Intestino delgado
demostrable por unﬁ mala absorcién da D=X{losa.Hay una mala absorcién de =
grasas en 1 10% de los pacientes. o
Los ‘pacjentes con hipagammaglobul Inemla prlmarla,genéralmenta tienan ala‘r-r

dla como causa de la dlarrea,variando su sintmto\ogta desde dl_arr_ea a‘cug .
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s& no sapguinoienta & upa pdsima absorcién.El dlagndstico se basa cn de -~
mostrar ¢l trofozoito,tomendo varias muestras,aveces se¢ requicre da blop ~
sia Intestinal.E} tratamfento con Hetronidazol muestra buen resultado,

tas lnfecclones bacterlapss esporddizes{shicelis ,solmonain ,E Coll,campy~
lobacter..)suclen ser crdnlcas y pds diffcl} de erradicar que en los sujo-
tos normales,

Lo mited de los paclentos Con hipomammaglobulinemiaos muestran hiperplasine
Iinfolde nodular,ln cual se caracteriza por 12 presencia de niSdulos lin ==
foldes pequedios en estdmago, Intestino delgade y célop,siendo 1o meyorfa -~
asintomdtlcos,pero algunos se pueden acompaiiar de dolor abdominal en crl =
sis y sangrado reetal.Se ha observedo aumenta en la frecuencla de hepato--
patf{as{5~15%jen paclentos con hipogammaglobuilnemias.

Los pacientes con Sfndrome de DiGeorge qus sobreviven al perfodo neonatal
pucden presentar compllicaciones gastrolntestinales como monillasls bucal,=
anaf,perlaeal,flceras bucales graves,diarres res{stento al tratamiento{}D),

pefectos combinados do células B y T:las compllicaciones gas

trointestlnales de wstos paclentas a menude ponen en peligro 1& vida del ~
mlsmo,.Puede prosentarse dierred y esteatorrea jntensa,ademds hiperptasia =
nodular Jinfoidea,infostocidn gastrointestinal por Salmonaiis o E Coll en~
terchepdtlca,candidlasts mucocutdnca,Nose hap informado complicaciones que
requleran intervencitn quirdrgica.

Una caracterfstica importante en el Sindrome de Wiskott-Aldrich es la hemg
rragia gastrofntestinal secundaria a la trombocitopenia grave,la endosco =
pla mostrard una mucosa rectal dsporn y que sangre féclimente.bs hemorrs -
gis se controlard por transfusfones de plagquetas,y no se requerird opernr;

E} SIndrome de Wiskott-Aldrich pueds también asoclarse al Sindrome Hucocu=
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t8neo(Knwasaky) , Informdndose und mortalidad del 1-Z% con el Sindrome agudo
resyltante de Infismacién arterlal coronaria e infarto de miocardlo,Se hap
Informado tamblén Infarto de hlgado,veslcula billar,estémago,yeyuno,y es ~
en estas circunstancias cuando la perforacién intestina! requerird de In -
tervencién quirdrglca{ll).

Defegto de_los_ncutrédfiloes:Caracterizados por anomalfa en -

ndmaro y la funcidn de los neutrdfllos clrculantes.Hay una alta frecuencia
de infecclones bacterianas,a menudo localizadas,que requieren [ntervencidn
quirdrgica,.la granulomatoslis crénica,con herencla ligada al sexo,es una ep
fermodad en la que los pacientes son incapaces de destruir ciertas bacte -
rias a una velocidad normal.la clfnica consiste en ebscesos multifocales =
recurrentes y granulanas,El absceso hepdtico es le complicacidn gastroin--
testinal Informade  més a menudo,Dabe ser curativa ja debrldacidn oparato
¢la,conhlnando e1 drenaje con antiblétices endovenosos & largo,plaze .

E1 absceso pcrlrructl;yal.lnformado en cerca de upa quinta parte do los po -=
clentes que tienan enfermedad granulonatosa crénlca,deben tratarse mediane
te incisién y drenaje,combinado con antiblét Teos,

Se ha alslado Salmonclla en el excremento en un 15% de los paclentes afec-
tados,de #stos 20% desarrallan enteritis cydnica y diarrea, {10},

La noutropenia clclica es una rars enfermadad caracterizada por clclos re-
gularos da neutropenfa grave que ocurren cada 3 semanas aproximadamente,ca
racterizéndose wstos perfodos por flebre,ulceraclones de 1a mucosa bucal e
infacciones piégenas.Se ha infarmado de complicaclones gastrointestinales

en cerca de 50 de estos paclentes,la colltls neutropénica sc caracterlza

por necrosis cecal o de hemlcSlon dorecho,acompafiada de agranulocitosis.Se

ha observado en paclentes ¢on leucemia aguda y anemla aplésica,en los que
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reciben quimloterapia,y como acompapante de la neutropenla clciica,Se pre=
senta con flebre,dlarrea acuosa,dolor abdominal,lLa invasién bacterjane de

ia paped del célon va segulida de sepsis fulmlnante y muerte en la mayorfa

do los casos.El examen hlstoldgico de las plezas resecadas muestra necro =
sis mucasa extensa y submucosa varisble,la supervivencia de éstos paclen ~
tes se relaciond con 1a recuperacién de un nfinera importante de neutrsfi-~-
los clrculantes.lebe evitarse 18 Intervencién quirGrglica,sl es reconocida

durante 1a lsparotomfa deberd cfectuarse reseccidn 5610 st ha ocurrido ne-
crosls de espesor total de la pared del célon o perforacisn de la misma,lLa
transfusidn de granulocitos ecs de grén utjlidad,

Procedimientos qulrfirgicos en pacieptes rmunocompranet]dos:

Biopsia pulmonariSe emplea una téenlca a clelo ablerto en -
paclentes graves,con el objeto de establecer el diagndstico etloléglco en~
los que tlenen anomalf{as pulmonares de ct{ologTa varlable que amenaza la =
vida,Como menclonomos anterlommente debldo al uso profildctico del Trlmo =
tropln ¢l nimero de blopslas se ha visto reducldo porque ha disminuido la
frecuencia de neumonfes por Heunmocystic Carinil,sin emborgo 18 biopsia a ~
clolo abierto sltque slendo importante cuando se produce ura alteracidn pa-
toldglca pulmonar progres{va grave a pesar del tratamiento por via general
{6).

Operacjones abdominales:los paclentes con leucemia,tumores
s611das,S1DA, los sometfdos a quimloterapla o Immunoterapla durante el trag _
plante da médula dsea,tlenen riesgo de complicaclones gastrolntestinales,«
las cudles son:enteritis,ulceracién por tenslidn,perforacién,gangrena por =
vasculltis,las perforaciones do Intestino delgado y grusso se tratarén preg

feriblemente con der}vaciones y anstomosls tapdfas al pecuperarse el pa »=
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clento,lLa perforacién por Glcera gdstrica se tratord de manera sistemétlca..
En perforaciones de duodeno se practlcardn gastrostomfas y una Y de Roux =
en 10 reofén perforado.

La ncumatosls Intestinal no es Indicacién de cirugfa.Es importante para de
cldir intervenir,la presencia de signos que nos hogan sospechar perfora =
cién o canproniso vascular intestina) como son:presién arterial inestable
choque,©03qulacidn intravasculay diseminada,Es Importante recordar que la
mayorfa de éstos paclentes experimentan hemorvaglos petequiales del Intes-
tino ymosenterlo y pueden tener enteritis localizads o esfacelo de 12 mucg
sa cop [1e9 presente, 1o cual geperalmente sec resuclve con reposo intestf =
nal,sonda nasogédstrica, 1Tqulidos endovenosos,antibidticos aproplados y sin
Intervencién quirdrglica,

Las complicaclones rectales como flsuras,Glceras pequeias,se pueden tratar
con Sulfadiaclna Argéntica .Las flstulas y abscesos es necesarlo abrirlos
y ocaslonalmente so tendrd que practicar una derivaclén intestinal.

Lo colocacién da cotéteras aurlculores pava alimentacién parenteral cn los
sitlos diferentes disponibles es muy Importante, en los que tlenen conpli=
cacjones gastrointestinales,Una ayuda Importante es el catdter de doble ~=

luz para poder pasar al mismo tlempo medicaclones{10),
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