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ABSTRAC: Recently have been published to serious respisatory troubles for
congenital enigin. some surgical and endoscopic procedures made “Ex-utero Intrapartum™ in
fetuses. keeping the placental flow(1). In this work | a case is presented of a fetus with 2 giant
cervical eystic hygroma. The dizgnosis was established in utero. A tracheostomy was created
duting & cesarean section, ex-utero with  placental support for 25 minutes following the

criteria from the fetal Surgery Center of the University of California. San Francisco, CA. City.

After stabilization of the patient, a pastrostomy tube was inserted and a partial

resection of the hvgroma was performed.

The patient survived for 16 hours and succumbed with severe metabolic acidosis at

the nconatal intensive care unit.

The experience, however, demonstrated the feasibility of this procedure which seems
10 be second Giant Cervical Cystic Hygroma treated with rrachcostomy and placemal support

reported (EXIT) in the world literature (1).

We corroborate that the technique proposcd by the investigation group 15 quite

encouraging &t the congenttal defects with serious neonatal respiratory insufficiency.

KEY WORDS: Aerial obstraction.  Gianl Cervical Cystic Hygroma,  Fetal

Tracheostomy.



= ABSTRACTO: Recientemente se han publicado alpunos procedimientos quiriirgicos
y endoscopicos realizados “Exitero Intrapartum™ en fetos, manteniendo el flujo placentario,
para el tratamiento de problemas congénitos severos de vias respiratorias altas (1). En este
trabajo se presenta el caso de un feto con Higroma Cervical Quistico Gigante diagnosticado
prenatalmente por ultrasonido v en el cual fue necesario realizar a las 34.2 semanas de
desarrollo una traqueostomia con soporte placentaio por 25 minutos durante el

transoperatorio de cesarea , siguiendo los criterios del Centro de Tratamiento Fetal de San

Francisco, California.
Después de haber estabilizado al paciente se le practicd pastrostomia y reseccion
parcial def tumor. El paciente sobrevivio por 16 hrs. y fallecid por acidosis metabdlica severa

en la unidad de cuidados intensivos neonatales..

Esta cxperiencia demostré sin embargo la posibilidad de realizar estos
procedimientos quirirgicos fetales, el caso es el segundo Higroma Quistico Gigante tratado

con traquestomia utihzando la téenica (EXITY, reportado en la literutura mundial (1)

Se comprobd que la téenica propucsta por el grupo dc investigacion puede ser muy

faveorable para los defectas congénitos con insuficiencia tespiratoria neonatal grave,

PALABRAS CLAVE: Obstiuccidn Aédrea, Higroma Quistico Cervicat Gigante,

Tragueostomia Fotal.
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INTRODUCCION: La insuficiencia respiratoria severa en el periodo neonatal debido
2 obstruccién congénita, constituye un verdadero reto para los mas experimentados
neonatélogos y cirujanos pediatras, ya que deben actuar rapida y eficazmente para evitar la
muerte del producto o prevenir lesiones cerebrales graves par hipoxia .

El gran desarrollo tecnolégico en el ultrasonido (2), nos permite en el momento
actual, identificar indtero la mayoria de los problemas congénitos v por lo tanto ofrecer
medidas preventivas y altermativas de tratamiento prenatal — mediante la cirugia fetal.
Presentamos el caso clinico de un feto con una tumoracion congénita cervical de enormes
proporciones que fue diagnosticada al investigar la presencia de polihidramnios en Ja madre y
que obligé al grupo médico a practicar una traqueostomia fetal emergente utilizando la técnica
llamada “Ex-Gtero Intrapartum™ con  soporte placentario. (1) Dicho procedimiento fue
reralizado en la ciudad de San Luis Potosi S.L.P. el dia 5 de Noviembre de 1997 en el
Hospital General de Zona No.1 con Medicina Familiar “ Lic. Ignacio Garcia Tellez” del

Instituto Mexicano del Seguro Social.

CASO CLINICO Y METODOS

DIAGNOSTICO PRENATAL : Paciente femenino de 32 aiios de edad, en su
segundo embarazo intrauterino de 32 semanas de gestacion, referida para la atencion en el
servicie por amenaza de parto prematuro y polihidramnios y el antecedente de un sobrino con
malformacién congénita no especificada. En la revision clinica se detectaron 3 contracciones
uterinas en 10 minutos, dificultad respiratoria materna leve y un fondo uterino de 35 cms. Un

reporte de ultrasonido mostré inicialimente polihidramnios v probable defecto del tubo neural

en region cervical,



Se manejo con utero-inhibidores betamiméticos y se inicio un primer esquama de
madurez pulinonar con esteroides del tipo de la betametazona. £n nucsito scrvicto se practicd
nuevo ultrasonido obstétrico, demostrando la evidencia de una tumoracion cervical fetal
anterior de componenie mixio con localizacién anterolateral derecha. involncrando mavilar
inferior y meatén | con efesto compresivo a nivel de paladar biando, orofaringe y esdfago ,
siendo quizd esta la causa del polihidramnios | se pensd como primera posibilidad en teratoma
¥ como segunda opcion en Higroma Quistico v se descarté ef defecto del tubo neyral, también
s¢ encontré desproporcion del diametro biparietal y circunferencia cefilica y sc evidencia e!
polihidramnios con un indice de phelan de 35 c.c. , con plucenta posterior firndica grado 1.

Se controld [a amenaza de parto prematuso y se continué el embarazo para aplicar un
segundo esquema de inductores de la madurez pulmonar, vigilando al producto mediante
ecografia y cardiotocoyratia.  reporndo las pruebas biofisicas bienestar fetal con buena
actividad.

Dos semanas después. se imterna para puncion evacuadora v valoracidn de la
interrupcion de la gestacién, la paciente presemd hipomotilidad fetal marcada de 24 hrs, de
evolucion decidiéndose realizar proebas sin esiress por cardiotocogralia, demostrando en dos
de etlas compromiso fetal importanie con trazo silencioso en la segunda, por 1o que en sesion
urgente entre ef departanento de obstetricia y el servicio de Cirugia Pedidtrica se considerd
que cl caso reunia los requisitos para una operacion con soporte placentario Exdtero-
Intrapartum (E2X1T) v decidir broncoscopia e intubacién fetal /o raqueostomia lo mas pronto
posible,

INTERVENCIONES QUIRURGICAS - La paciente fue infervenida por los obslelras
mediante Cesirea tipo Kerr con anestesia general 3a cual durd 20 nunutos incluyendo los 25

del soporte placentario para [a traqueostomia fetal, la relajacion uterina fue con Qreiprenalina



y Halotano (3,13); a los 10 minutos de la operacidn a través de una incision transversa en el
cuello uterino fue posible extraer solo la parte superior del torax fetal, después un Cirujano
Pediatra intentd realizar una broncoscopia para aspiracién de sccreciones y oxigenacion del
producto, el gran volimen de la masa cervical no lo permitié por lo que se practicd la
traqueostomia transtumoral con posicion cervical fetal en hiperextension lograndose asegurar
la via aérea con un tubo endotraqueal del numero 3, en este procedimiento intervinieron dos
ciryjanos pediatras y s¢ mantuvo vigilancia estrecha sobre cualquier compresion del cordén
umbilical .

La asistencia ventilatoria durante el procedimiento EXIT se realizd conectando un
sistema BAIN pedidtrico al tubo endotragueal aplicando oxigeno al 100 % controlado por un
angstesidlogo pediatra y al mejorar la coloracion del feto y corroborar presencia de latido
cardiaco se pinzd y cortd el cordon umbilical y se retird completamente al producto del ttero
para trasladarlo de inmediato al quiréfano de cirugia pediatrica; depués de exiraer la ptacenta
se aplicaron a la madre 20 u. de oxitocina y gluconato de calcio en 500 mis. de solucién mixta
y los obstetras terminaron el procedimiento quirirgico matero sin complicaciones
habiéndose estimado en 600 mls. la pérdida sanguinea, Ia paciente fue egresada a las 48 hrs
por mejoria.

El producto masculine de 2 Kgrs. de peso fue canalizado mediante onfaloclisis y
estabilizado en cuna térmica por 30 minutos asistido por dos anestesidlogos, se observd
automatismo respiratorio y movimientos normales al desaparecer el efecto anestésico logrado
a través de la placenta, se tomraron productos de laboratorio, se pidio sangre de reserva y se
monitorizaran siunos vitales, debido a la gran compresién cervical que ejercia el tumor se
decidio practicar primero una gastrostomia tipo Stamm que duro 10 minutos y en segundo

tiempo una reseccién parcial tumoral cervical para toma de biopsia y liberacion de efecto



compresivo que durd 40 minutos , desde ¢l intento de broncoscopia transcesarea hasta el final
de esta ultima intervencién transcurrieron i10 minutos aproximadamente, el sangrado por
reseccion tumoral fue calculado en 100 mls. habiéndose repuesto transoperatoriamente el 100
%, ta unica complicacion fue wna lesion esofagica pequena que fue reparada.

ANESTESIA : El mangjo anestésico de la pacienie obsiémrica en la fase de
preinduccion, fue con atropina 0.6 mgrs [.V. v ondasetrom 8 mgrs 1.V, , en la etapa de
induccidn se aplicé pentotal sodico de 500 mgrs, V. y después se relajé con succinilcolina
60 mgrs. 1.V, |, la fase de mantenimiento fue sostenida con oxigeno al 100% y Halotano a 3
vols.% manteniéndose excelentes condiciones hemodinamicas maternas, maxima relajacion
uterina y proteccidn cerebral apropiada, logrindose magnifico flujo dteroplacentario y
sedacion fetal suficiente hasta que el cinujano pediatra garantizé la via aérea fetal y administrd
directamente oxigeno con ef apoyo de un anestesidlogo pediatra.

El manejo anestésico del producto en sala de operaciones de nifios se considero con
riezgo U 3 B, la premedicacion antes de la gastrostomia fue atropina 30 megrs. y bicarsol en
solucion glucosada a través de la onfaloclisis, el mantenimiento fué con Halotano al 0.8% y
oxigeno 4 1. por minuto; se aplicaron también 30 megrs. de fentanil, vencuronio 200 ;ncgrs. ¥
esterotdes. Los liquidos administrados fueron Hartman y solucion mmxia. El paciente egresd
del quirbfano con tubo endotraqueal y automaiismo respiratorio, [recuencia cardiaca

promedio de 130 y clastficacion Alderete 6.

it Da a



FIG. 1. INICIO DE LA TRAQUEOSTOMIA EXUTERO INTRAPARTUM CON

SOPORTE PLACENTARIO



RESULTADOS:

El recicn nacido permanecié estable durante las primeras horas en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales con frecuencia cardiaca promedio de 140 por nunuto v
diuresis normal durante las primeras horas, se mantuvo con asistencia ventilatoria mecanica
CUB BEAR cuyos parametros iniciales fueron : PPl 18om H20, PEEP 3em H20, FIO2
L00%, Ciclaje 45 por minuto, se indicaron antibidticos, solucion glucosada y gluconato de
calcio, toma de productos, balance y monitorizacion intensiva, sin datos de sangrado activo
por canalizaciones, posteriormente presentd atelectasia pulmonar derecha, hipoxemia,
acidosis mixta persistente y refractaria a medicamentos, taquicardia, oliguria, insuﬁc;encia
cardiaca que fue tratada con digital v diuréticos llegando finalmente a un progresivo estado de
falla organica maltiple, falleciendo a las 16 hrs. de vida extrauterina.,

Las radiografias de térax mostraron atelectasia pulmonar derecha.en ef abdomen
nunca s¢ observe aire intestinal lo cual sugiere la posibilidad de atresia de intestino.

EXAMENES DE L ABORATORIO.

Hb 18 g/d., Leucocitas 13,800, Linf 39%, Mono 2% . Sepment. 55%, Eritroblastos
3%, Plaquetas 134,000, grupo Sanguineo O Positivo, Destrostix 180-240, Na 129 mEqg.. K
412 mEq., Gluc. 444, Creatinina 0.2

Gasometrias de Vena Umbilical

pHG69 . POI35 . PCO279  HCO3 12.2 . TCO2 19. EB -14

pll 6.8 PO268 PCO268, 1ICO3 16.1 . TCO2 18, EB -17.3

Biopsia del Tumor : Hemalinfangioma Quistico,

No fue autorizada la necropsia.



FIG. 2. CULMINACION DE LA TRAQUEGSTOMIA FETAL EX-UTERO

INTRAPARTUM CON SOPORTE PLACENTARIO SIN HHABER CORTADO EL

CORDON UMBILICAL



FIG.3. PACIENTE EN SALA DE OPERACIONES INFANTILES CON

TRAQUEOSTOMIA Y VENA UMBILICAL CANALIZADA



FIG. 4. PACIENTE AL FINAL DE 1A GASTROSTOMIA ¥ DE LA RESECCION

PARCIAL DEL TUMOR



DISCUSJON

El diagnéstico prenatal de las malformaciones fetales en patientes con embarazo de
alto riesgo por la presencia de polihidramnios es fundamental para poder ofrecer alternativas
de tratamiento pre y postnatal como en este caso. El polthidramnios es una de las anomalias
raas observadas durante los exdmenes ecograficos obstétricos de ruting, afecta de! 044115
% de los embarazos. Tradicionalmente se considera esta patologia siempre que el volamen de
liquido amnidtico supere los 2,000 mls., o bien que cl indice de cuantificacién por cuadrantes
(indice de phelan ), por ultrasonido obstétrico sea mayor a 23 c.c. El polihidramnios se
considera agudo cuando se produce antes de las 24 semanas de gestacién, afimnandose que es
cronico cuando se diagnostica en el tercer tri mestre, comé en este caso

La mayor parte de las causas fetales son el resultado de la disminucidn de consumo
de liquido a través de} tracto gastrointestinal; la mayoria de los casos de polihidramnios son
de severidad leve a moderada vy de causa desconocida [l mecanismo ﬁsiopatok‘)gico.
postulado es debido a una alteracion neurologica de la deglucion, disminucion de la absorcion
intestinal o pulmonar feal, compresion esofdgica y en ocasiones poliuria fetal. Es importante
sefialur que en los casos de polthidramnios severos, aproximadamente el 75 % es provocado
por defecto fetal y el resto corresponde a causas matemas o idiopaticas. En nuestro caso se
determing una tumoracién cervical quistica cnorme como la causante del polihidramnios ,
patologia muy poco frecuente reportada y de muy mal prondstico.

El Higroma quistico es an defecto que se presenta en el 0.4% de los twmores de
cuello (4), Sandifort en 1781 fue ¢! primero que lo reportd, Amold v Koster en el Sigio
pasdado lo consideraron maltormacion congénita, Dowd en 1913 reporto 137 casos. Goesteh

en 1938 describid sus propiedades invasivas (4) v Edwars, Graham v Skandalakis en la



decada de los 90 reportaron prondstico fatal para la mayoria de los casos diagnosticados
initero (4-5).

En febrero de 1997, el grupo del Centro de Tratamiento Fetal de la Universidad de
San Francisco, California, propuso nuevas alternativas de tratamiento prenatal cambiando
radicalmente el pronostico de esta entidad patoldgica (1), éstas intervenciones consisten en
asegurar la via aérea fetal mediante intubacion, broncoscopia y/o traqueostomia sin haber
cortado el cordén umbilical y antes de extraer completamente al producto, administrando
oxigeno y medicamentos por via matemna y manteniendo soporte placentario con relajacion
uterina mediante tocoliticos; esta técnica (EXIT) se puede aplicar también en otras patologias
tales como la hemia de Bochdaleck (1,9,10,12,13). El Dr. M.R. Harrison y sus colaboradores
establecieron un tiempo de seguridad méxima maternofetal de 60 minutos, durante el cual es
posible realizar los procedimientos que sean necesarios para garantizar la via aérea del
producto y mejorar asi e! prondstico de estos casos que hasta hace muy poca tiempo se
reportaban como incompatibles con la vida al momento del nacimiento (4,5).

En nuesiro caso logramos practicar la traqueostomia a través del tumor cervical sin
complicaciones en 25 minutos, 20 minutos menos que el primer caso reportado en ¢l mundo
aplicando soporte placentario (1),ademaés garantizada la via aérea, nos pennitio practicar en el
quitélano de niftos dos procedimientos quirirgicos neonatales los cuales fueron bien
tolerados y posteriommente se logrd sostener la vida del producto por 16 hrs. con apoyo
ventilatorio y manejo en la terapia intensiva neonatal, de no haberse practicado la
traqueostomia fetal con la tecnica EXIT el paciente hubiera fallecido casi en forma inmediata
por asfixia neoratal  Es necesario mencionar que el producto antes de la operacidn ya se
encontraba en condiciones de extrema gravedad por las pruebas de reserva fetal realizadas,

lo que justifico la operacion cesarea con urgencia.



Pensamos que este paciente es el caso representativo del problema mas critico que se
ie puede presentar a cualquier grupo médico especializado en problemas perinatales y que
pacientes en condiciones similares pero con menor gravedad deberan sobrevivir aplicando
correctamente la técnica EXIT con soporte placentario.

El tratamiento en Higromas Quisticos diagnosticados in utero es controversial,
Edwars y Graham propusieron la interrupcion  temprana del embarazo en los casos de una
evolucién mortal conocida (5); La traqueostomia, la reseccion parcial tumoral y la
gastrostomia neonatal temprana, fueron designadas como urgencia desde hace varios afios
por Robert G. Allen cuando hay obstruccion severa por afectacion de lengua o nasofuringe y
tambi¢én imposibilidad para Ia deglucién (6), ahora con las nuevas alternativas descritas por
Harrison y cols. (1), se incrementaron notablemente las posibilidades de sobrevida, por lo que
decidimos en base a la edad gestacional del producto aplicar la experiencia combinada de
estos dos dltimos autores. Seguramente habra quien no esté de acuerdo en todo con esta
conducta debido al poco tiempo de estabilizacidn del paciente, quiza otros tengan diferente
vision del problemna y aseguren que fueron procedimientos innecesarios por el mal prondstico
debido al tipo y tamafio tumoral y que lo mas razonable era haber permitido Ia muerte natural
neonatal sin maniobras para no caer en distanasia {7,8,12,13}; tal vez otros mas hubieron
propuesto apoyo ventilatorio mediante ECMO para una mejor oxigenacion si se hubiera
contado con ese recurso; hasta el momento actual continta en investigacion este tipo de
problemas que plantean serios cuestionamientos éticos y filosoficos.

No fue posible realizar estudio necroptico por o que no podemos comprobar las
verdaderas causas de muerte del producto, ni corroborar Ia presencia dg otras malformaciones
0 membrana hialing, etc. , pensamos que nos faltd haber aplicado una dialisis peritoneal para

mejorar las condiciones metabélicas del paciente, sin embargo pese a sus condiciones, si




podemos inferir que mediante ta traqueostomia con soporte placentario se logrd el apoyo
ventilatorio y tiempo §uﬁciente para  practicar procedimientos quirirgicos neonatales y
offecer una sobrevida fetal importante en un producto en condiciones “premortem” desde el
periodo prenatal.

En nuestro pais no hay reportada alguna expertencia similar, los resultados obtenidos
podemos considerarlos bastante favorables en este primer caso, el cual seguramente ayudara a
normar las decisiones quinirgicas que afrontaran aquelios cirjanos que les corresponda

resolver problemas parecidos .

Debemos considerar que el éxito de los procedimientos quirdrgicos fetales con la

técnica (EXIT) utitizando el soporte placentario requiere de las siguientes condiciones

1. Diagndstico ultrasonografico prenatal cotrecto.

2. Equipo medicoquirargico con amplia experiencia en cirugia ginecobstétrica de embarazos
de alto riesgo, cirugia neonatal, endoscopia neonatal, anestesia maternofetal y terapia
mntensiva neoﬁalal .

3. Tecnologia apropiada para el estudio y tratamiento de vias acreas muy pequefias v el
apoyo de terapia intensiva neonatal.

4. Durante el transoperatorio de cesarea, mantener a la madre bajo anestesia general en
excelentes condiciones hemodinamicas, bien oxigenada, con méxima relajacidn uterina y
un buen flujo dteroplacentario sin obstruccién del cordén umbilical hasta que el cirujano
pediatra garantice Ia via adrea en menos de 60 minutos.

5. Apoyo inmediato de servicios auxiliares de diagnostico y laboratorio.

1A



Es conveniente aclarar que 12 realizacién de intervenciones iniitero en las semanas
24-32 del embarazo practicadas mediante endoscopia 0 bien con extraccién parcial det
producto e introduccién nuevamente al utero, solo pertenece a muy pocas instituciones de
investigacién que cuenten con un sofisticado equipo tecnolégico y muy alto grado de
especializacion en cirugia fetal de enfermedades congénitas graves para la vida o 1a funcién
de algin organo y que actualmente no tengan buen pronéstico (9,10,11,12,13).

Finalmente podemos sugerir que las operaciones practicadas mediante el soporte
placentario utilizando la técnica “Exfitero-Intrapartum™ en donde el producto va a pasar a
terapia intensiva y la recuperacién materna se espera sea como en cualquier cesdrea
convencional, parecen ser una muy buena altenativa de tratamiento para los defectos
congénitos de vias aéreas con muy mal prondstico neonatal, aiin en paises con desarrollo
tecnologico limitado. Probablemente este “abordaje quirirgico prenatal” sera aplicado

rutinariamente en todo el mundo dentro de muy poco tiempo para este especial grupo de

enfermedades.

Se agradece a los doctores Jorge Maldonado, Jorge Hernandez vy Gabriela Zarate su
colaboracion en la intervencidn quirirgica , a los doctores Alberto Pefia Rodriguez y Lorenzo Pérez
Fernandez por su asesoria en la elaboracion del trabajo y finalmente al $r. Julian Ponce y las Sritas .

Carmen Manzanares y Ma. Cristina Ojeda B. por su participacién en la redaccion,
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