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RESUMEN

La apendicitis neonatal es una entidad infrecuente que asocia fac-
tores inmunes, vasculares, hipdxicos y obstructivos. Presentamos dos
casos de apendicitis neonatal con diferentes caracteristicas.

El primer caso es un neonato de 15 dias de vida con hipotiroidismo
congénito. Presentaba distensién abdominal y datos de sepsis. Se halld
un plastrén apendicular y se descart6 enfermedad de Hirschsprung me-
diante biopsias. El segundo caso es un prematuro de 27 semanas, con
antecedente de enterocolitis necrotizante, que a los 53 dias de vida pre-
sent6 una hernia inguinal incarcerada compatible con hernia de Amyand.

El prondstico de la apendicitis neonatal va unido a la celeridad del
diagndstico, ya que supone una importante mortalidad en las primeras
horas. Aunque la apendicitis es el cuadro més conocido por el cirujano
pedidtrico, a edad neonatal es un reto diagndstico por su extrema rareza
y probable comorbilidad.

PALABRAS CLAVE: Apendicitis neonatal; Hipotiroidismo congénito;
Hernia de Amyand.

NEONATAL APPENDICITIS: HOW MANY SIDES DOES THIS COIN HAVE?

ABSTRACT

Neonatal appendicitis is a very rare entity associated with immune,
vascular, hypoxic, and obstructive factors. We present two cases of neo-
natal appendicitis with different characteristics.

The first case is a 15-day-old newborn with congenital hypothy-
roidism who had abdominal distension and sepsis data. An appendicular
plastron was found. Hirschsprung’s disease was ruled out through biop-
sies. The second case is a 27-week-old preterm newborn with history of
necrotizing enterocolitis who presented an incarcerated inguinal hernia
consistent with Amyand’s hernia.

The prognosis of neonatal appendicitis varies according to how fast
diagnosis is achieved, since it is associated with high mortality rates in
the first hours. Although appendicitis is the condition best known to the
pediatric surgeon, it represents a diagnostic challenge in newborns as a
result of its extreme rarity and how likely it is to present comorbidities.

Key Worbs: Neonatal appendicitis; Congenital hypothyroidism;
Amyand’s hernia.
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INTRODUCCION

La apendicitis neonatal (AN) es un cuadro poco frecuente
y que asocia una mortalidad importante en las primeras 24
horas tras el inicio de los sintomas, segtin los estudios m4s re-
cientes de hasta el 28%™. El primer caso fue descrito en 1905
en un neonato de 30 dias de vida que fallecié por peritonitis.
Tres afos después se publica el primer caso de un neonato
que sobrevive a una apendicitis con 3 semanas de edad®. Se
estima una incidencia de 0,04%-0,2% de los casos de apendi-
citis en menores de 30 dias y de 0,38% en menores de | afio.
Hay un predominio del sexo masculino con relacién 3:1. La
forma de presentacion mds comin es la distension abdominal,
también pueden aparecer algunos sintomas inespecificos como
irritabilidad, rechazo de las tomas, vomitos, aumento de restos
gastricos, letargia o fiebre. A lo largo de las décadas se han
buscado factores de riesgo relacionados con la AN; algunas
asociaciones descritas son la prematuridad, la enfermedad de
Hirschsprung, la corioamnonitis, la enterocolitis necrotizante
(NEC) y la fibrosis quistica. Del mismo modo, se han pro-
puesto algunos factores protectores anatémicos y dietéticos
tipicos del recién nacido: forma cénica del apéndice, escasa
hiperplasia folicular, lactancia materna o posicién en dectbito.
Ninguno de los factores predisponentes o protectores puede
defenderse con evidencia cientifica a dia de hoy.

Exponemos a continuacion dos casos de apendicitis neo-
natal cada uno de ellos con sus caracteristicas y escasos ele-
mentos en comun. La apendicitis, el cuadro més antiguo de la
cirugia, en edad neonatal sigue suponiendo un reto diagndstico
para el especialista pedidtrico.

CASO CLINICO 1

Recién nacido a término de 39+2 semanas de edad gesta-
cional y sexo femenino que a los 15 dias de vida es remitido
por abdomen agudo. En la semana 32 de gestacién habia
presentado polihidramnios leve, las pruebas realizadas al na-
cimiento diagnosticaron un hipotiroidismo congénito debido
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Figura 1. Ecograffa abdominal mediante transductor lineal: se identi-
fican dos estructuras tubulares, una con engrosamiento mural circun-
ferencial (flecha superior) y otra lateral de didmetro de 6 mm (flecha
inferior). La grasa locorregional que engloba ambas estructuras aparece
hiperecogénica.

Figura 3. Imagen histolégica de la muscular propia con presencia de
plexo mientérico (flechas) (Hematoxilina-Eosina, 100x) que descarta

enfermedad de Hirschsprung).

a agenesia de tiroides. En la exploracidn inicial la paciente
presentaba regular estado general con cutis reticular, aspecto
séptico, abdomen distendido, doloroso a la palpacion, defensa
y empastamiento en fosa iliaca derecha. En la analitica los da-
tos llamativos eran: hemoglobina 12,9 g/dl, hematies 3,54x10°,
hematocrito 38,7%, PCR 7,55 mg/dl y fibringeno 586 mg/
dl. El recuento de leucocitos, la funcién renal y los electroli-
tos eran normales. La ecograffa de urgencia identificaba dos
estructuras tubulares adyacentes al ciego, una ligeramente
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Figura 2. Imagen histologica del apéndice con ulceracion de la mucosa
¢ intenso infiltrado inflamatorio polimorfonuclear transmural (Hema-
toxilina-Eosina, 40x).

Figura 4. Confirmacion por inmunohistoquimica (Calretinina, 100x)
de la presencia de células ganglionares.

medial con engrosamiento mural circunferencial en la base
y didmetro de 10 mm, y otra lateral con didmetro méximo
de 6 mm. Estas imdgenes se interpretaron como un diverti-
culo de Meckel complicado y apéndice cecal con afectacion
inflamatoria por vecindad (Fig. 1). Se indic6 cirugia urgente
y mediante laparotomia transversa se objetivé un plastron
apendicular con apéndice perforado en tercio medio. Se pro-
cedio a la toma de biopsias de pared del colon incluyendo
ciego, dngulo hepdtico y esplénico, asi como del sigma. La
anatomia patoldgica mostré un apéndice con ulceracion de la
mucosa e intenso infiltrado inflamatorio (Fig. 2) y descart6 la
enfermedad de Hirschsprung al visualizar la muscular propia
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Figura 5. Radiograffa anterolateral en la que se observa asa dilatada
con imagen “en grano de café” a nivel del escroto.

con plexo mientérico presente, confirmado por inmunohisto-
quimica (Figs. 3 y 4). La paciente inicid tolerancia oral a las
24 horas y evoluciond favorablemente con un postoperatorio
sin incidencias.

CASO CLINICO 2

Recién nacido pretérmino de 27 semanas de edad gesta-
cional, sexo masculino y 1.016 g de peso que present6 distrés
respiratorio inmediato al nacimiento tras cesdrea urgente por
sindrome HELLP (Hemolysis Elevated Liver Enzymes Low
Platelets). A las 24 horas de vida se observa empeoramiento
del estado general y distension abdominal, hernia inguinal
bilateral coercible no complicada, en la analitica presentaba
leucocitos 13,9x10%ul y PCR 8,3 mg/dl; el resto de pardmetros
estaban en rango de normalidad. La radiografia en decubito
lateral mostraba gas subdiafragmético compatible con neumo-
peritoneo. Se realizé una laparotomia media, identificindose
perforacidn ileal a 35 cm de la vélvula ileocecal y lesiones
compatibles con enterocolitis necrotizante localizada, se re-
seco el asa afecta y se procedié a una anastomosis termino-
terminal. Evolucioné favorablemente e inicid tolerancia oral
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Figura 6. Hernia de Amyand: apendicitis gangrenosa recubierta de
fibrina exteriorizada del saco herniario inguinal.

al 6° dia postoperatorio con buena aceptacion. A los 53 dias
de vida la hernia inguinal derecha se incarcerd, en la radio-
graffa anterolateral se podia apreciar un asa intestinal dilatada
con imagen “en grano de café” a nivel del escroto (Fig. 5).
A través de una incision inguinal derecha se localiza el saco
herniario cuyo contenido correspondia al apéndice ileocecal
recubierto por fibrina, hallazgos compatibles con una hernia
de Amyand (Fig. 6). Los hallazgos histoldgicos confirmaron
un apéndice ileocecal de 2,5 cm con serosa delustrada y signos
de apendicitis gangrenosa.

DISCUSION

La etiologia de la AN es objeto de debate, existen varias
teorias: una forma limitada de enterocolitis necrotizante, una
obstruccién secundaria a enfermedad de Hirschsprung, ileo
meconial, fibrosis quistica o hernia incarcerada®®. Sin embar-
€0, no es posible distinguir histoldgicamente una apendicitis
primaria neonatal de una NEC aislada en el apéndice, por lo
que las causas contindan sin estar claras®. Hasta tal punto que
algunos autores defienden que la AN es una entidad diferente
a la apendicitis en edades mds tardias, basando esta teoria en
la relacion de la AN con factores isquémicos similares a los
que se dan en la NEC®.

Por otro lado, la baja incidencia de la apendicitis a esta
edad puede explicarse por la morfologia del apéndice vermi-
forme neonatal, por su forma cénica de base ancha menos
propensa a la obstruccidn; entre otros factores protectores
del neonato, también se enumeran la dieta blanda, la lactan-
cia materna, la posicion en dectbito y la poca frecuencia de
infecciones gastrointestinales y respiratorias en el periodo
perinatal©?.

En el diagndstico de la apendicitis, los resultados analiticos
tienen menos valor en periodo neonatal que en pacientes ma-
yores®. La ecograffa es superior a la radiografia para detectar
liquido intraabdominal, engrosamirento de la pared abdominal
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y perfusion del intestino, pero no hay criterios especificos de
AN, el tinico dato caracteristico es la posicion alta del apéndice
en el hemiabdomen derecho o a nivel subhepatico®.

El primer caso aporta una asociacién patoldgica sin pre-
cedentes: hipotiroidismo congénito y apendicitis. Se puede
encontrar una similitud con el Hirschsprung en cuanto a tras-
torno de la motilidad, asi describe Tahan el caso de un nifio
de 1 afio de edad con distension abdominal, estrefiimiento
cronico, retraso ponderal y bradicardia con imagenes radiol6-
gicas e, incluso, una manometria anorrectal compatibles con
enfermedad de Hirschsprung, pero que es diagnosticado de
hipotiroidismo y con el tratamiento de levotiroxina consigue
revertir el cuadro9. El estrefiimiento afecta al 12% de los
nifios con hipotiroidismo congénito y cerca del 2,5% de los
nifios estudiados por estrefiimiento y retraso del crecimiento
serdn diagnosticados de hipotiroidismo‘'D. Varios estudios
relacionan la hormona tiroidea con la motilidad gastrointes-
tinal? e incluso existen hipdtesis que plantean que el déficit
en hormona tiroidea podria alterar la migracion craneocaudal
de los neuroblastos en las primeras fases de la enfermedad
de Hirschsprung(?). Kotar presenta un caso que directamente
asocia hipotiroidismo con Hirschsprung e intenta justificar esta
coincidencia®¥, a diferencia de nuestro primer caso en el que
se demuestra la ausencia de Hirschsprung. Al tratarse de un
tinico caso, nuestro fin es reportar la asociacién posible de
hipotiroidismo y AN, sin poder demostrar causalidad.

La combinacién de hernia inguinocrural incarcerada y
apendicitis fue descrita en 1735 por Claudius Amyand en un
nifio de 11 afios. A finales del siglo XX encontramos una de
las primeras series en neonatos menores de 30 dias que califica
este tipo de apendicitis como mds favorables que las apendi-
citis intraabdominales('?). La hernia de Amyand constituye un
1% de todas las hernias inguinales. La causa de la apendicitis
en una hernia incarcerada es el compromiso vascular provo-
cado por la compresion a nivel del anillo herniario que de-
sencadena inflamacion y sobrecrecimiento bacteriano!©. Este
tipo de apendicitis puede presentarse en diferentes estadios,
siendo el menos probable una apendicitis perforada’-19), dato
que contrasta con la tasa de perforacion asociada a AN que
puede alcanzar el 75-85%. Algunos autores sefialan la hernia
de Amyand como diagnéstico diferencial frente a una torsion
testicular neonatal por su similar clinica de presentacion(!?).
En este segundo caso no se realiz6 una apendicectomia pro-
filactica en la cirugfa por perforacion asociada a NEC, ya que
no existe evidencia cientifica de dicha indicacion. Ademas, al
no poderse descartar en un primer momento trastornos funcio-
nales se prefiri6 la preservacion del apéndice por su utilidad
como via de derivacion.

En resumen, podriamos encuadrar los factores asociados
a AN en cuatro tipos: inmunes, vasculares, hipdxicos y obs-
tructivos. Independientemente de los factores asociados que
hallemos, la premisa que prevalece es que se trata de una
urgencia quirdrgica con elevada mortalidad y no se debe pos-
poner dada la vulnerabilidad del paciente neonatal. Conocer
las asociaciones descritas es fundamental en el diagndstico de
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estos nifios, puesto que algunas de las patologias relacionadas
implican morbilidad y exigen un seguimiento a largo plazo.
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