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La hernia diafragmática congénita (HDC) se ha conver-
tido en el buque insignia de la cirugía fetal. Hace más de 20
años que se intenta solucionar, desde que en San Francisco
(UCSF) M.R. Hrrison y N.S. Adzick desarrollaran una etapa
experimental con modelos animales y posteriormente apli-
caran distintas estrategias en cirugía fetal para el tratamien-
to de la HDC. Iniciaron el tratamiento mediante la reparación
anatómica del defecto diafragmático, emulando la interven-
ción neonatal, mediante cirugía fetal abierta con histerotomía
y exposición parcial del feto. Aunque demostraron que era
factible desde el punto de visto técnico, no consiguieron me-
jorar la supervivencia respecto a los controles no interveni-
dos en un estudio prospectivo randomizado, por lo que aban-
donaron esta estrategia. Posteriormente, fruto de la obser-
vación, se evidenció que los fetos afectos de obstrucciones
congénitas de la vía aérea, como la atresia traqueal, presen-
taban pulmones hiperplásicos de gran tamaño en el estudio
necrópsico. Así se postuló que la oclusión de la tráquea po-
dría inducir una hiperplasia pulmonar compensatoria de la
hipoplasia que presentan los fetos con HDC. Se probó con
modelos experimentales que tras la oclusión traqueal fetal,
por el aumento de presión del líquido intrapulmonar y la in-
ducción de factores de crecimiento, se produce un crecimiento
pulmonar y una mejora funcional.

Ante estos hallazgos, en Philadelphia (CHOP) se inició
la oclusión traqueal en fetos con HDC grave mediante ciru-
gía fetal abierta, disecando la tráquea del feto y colocando un
clip metálico. Se cruzaron con el talón de aquiles de la ciru-
gía fetal, la prematuridad por dinámica uterina, y sólo consi-
guieron la supervivencia de cinco casos de 15 realizados
(33%). Actualmente, en EE.UU., están realizando un estudio
prospectivo randomizado, centralizado en la UCSF y finan-
ciado por su sistema nacional de salud, para evaluar la su-
pervivencia con la oclusión traqueal.

Paralelamente, en Europa, hemos iniciado un estudio co-
laborativo en tres centros (King's College en Londres,
Universidad Católica en Lovaina y Vall d'Ebron en Barcelona)
para el tratamiento intrauterino de la HDC grave mediante
oclusión traqueal con un globo endotraqueal colocado por fe-
toscopia. Esta estrategia mínimamente invasiva reduce el es-

tímulo sobre la dinámica uterina y hace técnicamente posi-
ble la oclusión de la tráquea fetal.

El Hospital Vall d'Ebron ha logrado iniciar un programa
de cirugía fetal después de un gran esfuerzo organizativo y
formativo, básicamente en la UCSF y Philadelphia, junto a
N.S. Adzick, y en Lovaina, junto a J. Deprest. Ha sido fruto
de más de 6 años de cirugía fetal experimental y de la expe-
riencia adquirida en la realización de más de 100 fetoscopias
para el tratamiento con coagulación láser de los vasos pla-
centarios en el síndrome de transfusión feto-fetal en las ges-
taciones monocoriónicas biamnióticas. Hemos realizado un
salto cualitativo y hemos pasado al tratamiento sobre el feto
abordando una patología tan emblemática como es la HDC.

Todos sabemos que existe un grupo de pacientes en la
HDC que tienen muy buen pronóstico tras el nacimiento con
la reparación quirúrgica neonatal, pero también tenemos la
desagradable experiencia de asistir al fallecimiento de otros
pacientes en sus primeras horas de vida, a pesar de todos
los avances tecnológicos en respiradores y en neonatología.
Además hemos de considerar la llamada hidden mortality o
mortalidad oculta que representa las muertes fetales por HDC,
que el cirujano pediátrico no llega a ver, pero que el patólo-
go puede evidenciar. El grupo de buen pronóstico refleja una
herniación tardía en la gestación de las vísceras abdominales
a través del defecto diafragmático, con lo que la compre-
sión que producen cae sobre un pulmón desarrollado. Por el
contrario, cuando la hernia se genera en etapas precoces de
la gestación, la compresión de las vísceras recae sobre unos
pulmones hipoplásicos, no desarrollados, que conduce al fa-
llecimiento por insuficiencia respiratoria tras el nacimiento
o a la muerte fetal por compresión cardiopulmonar. Se han
determinado diversos factores pronósticos prenatales que con-
firman la severidad de la HDC y la inviabilidad de estos pa-
cientes, como son el índice ecográfico pulmón-cabeza o lung-
head ratio (LHR) menor a 1 y la herniación del hígado a la
cavidad torácica. Cuando ambos factores coinciden, según
algunos trabajos, la mortalidad está próxima al 100%. 

Hemos realizado un protocolo para el tratamiento in-
trauterino de la HDC en el que establecemos unos criterios
de inclusión muy estrictos, para garantizar la selección de pa-
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cientes con HDC grave de mal pronóstico. Los criterios son:
el diagnóstico prenatal antes de la 26 semana de gestación,
hipoplasia pulmonar severa con LHR < 1, herniación hepá-
tica, ausencia de malformaciones asociadas, cariotipo nor-
mal, ausencia de enfermedad de base materna y que los pa-
dres acepten seguir todas las fases del tratamiento en el mis-
mo centro.

Para conseguir todo estos datos, realizamos una exhaus-
tiva evaluación del caso mediante ecografía prenatal, RNM
ultra-rápida y amniocentesis. Si cumple los criterios, ofrece-
mos una tercera opción al tratamiento clásico postnatal y a la
interrupción de la gestación, como es este tratamiento pre-
natal mediante la oclusión traqueal por fetoscopia. 

Hasta la fecha hemos realizado 15 casos en el conjunto
europeo y aunque es prematuro el dar resultados definitivos,
parece ser un tratamiento esperanzador que abre una luz en
el rescate de estos pacientes con HDC grave.
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A R T I C U L O O R I G I N A L

quirúrgico permite la conservación del órgano y su función en la ma-

yoría de los casos, por lo que continúa siendo nuestra primera opción
en el tratamiento de las PE en la edad pediátrica.

PALABRAS CLAVE: Perforación esofágica; Niños; Tratamiento.

AGGRESSIVE CONSERVATIVE TREATMENT REMAINS THE BEST

OPTION FOR OESOPHAGEAL PERFORATION IN CHILDREN

ABSTRACT: Oesophageal perforation (OP) requires prompt and vigo-
rous treatment. In contrast with adult patients in whom surgical clo-
sure of perforation is preferred, non-operative treatment has been the
usual approach in children. The present report aims at assessing whet-
her this strategy stands the passage of time.
We studied retrospectively the charts of patients treated at our institu-
tion for OP between 1991 and 2001. Between these years, we treated
19 episodes of OP in 17 patients aged 5,3 ± 0,94 years. In 9 cases (4
lye burns, 3 oesophageal atresias, 1 bullous epidermolysis and 1 mu-
cocutaneous candidiasis) OP occurred during dilatation of strictures.
Foreign body extraction was the cause en 3 cases, and blunt trauma and
sclerosis of varices were the causes in 2 cases each. The last child had
multiple gastrointestinal perforation during treatment for leukaemia.
Subcutaneous emphysema was seen in 7 instances, pneumomediasti-
num/pneumothorax in 14, pleural effusion in 9, dyspnoea in 9, severe
thoracic pain in 1 and pericardial effusion in 1. The diagnosis was in-
traoperative in only 2 children but the symptoms and imaging signs
prompted vigorous treatment within the first 24 hours in 15 instances. 
One or more pleural tubes were inserted in 11 cases and pericardial drai-
nage was required once. Perforations closed without direct surgery in
18/19 episodes (16/17 children). Five gastrotomies and 2 jejunostomies
were performed and several major abdominal operations were necessary
to repair concurrent lesions in a child who sustained severe blunt abdo-
minal trauma and in the one with leukaemic perforations. All these pa-
tients survive and all recovered oesophageal function although 2 with in-
tractable lye structures ultimately required oesophageal replacement 6
and 10 months after OP. The only patient in whom direct approach for
esophageal necrosis after variceal endosclerosis was unavoidable lost her
organ and had a replacement after a successful porto-systemic shunt.
Conclusions. Prompt and aggressive non-operative approach of oe-
sophageal perforations in children allows survival and conservation of
the organ and its function in most cases and should remain the first the-
rapeutic choice at this age.

KEY WORDS: Esophageal perforation; Children; Management.
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RESUMEN: La perforación esofágica (PE) requiere un tratamiento pre-
coz y vigoroso. Al contrario que en la edad adulta en la que el cierre
quirúrgico de la perforación es el tratamiento más extendido, en el ni-
ño se ha preferido clásicamente una actitud conservadora. El presen-
te trabajo examina si esta estrategia continúa siendo válida. En el pe-
ríodo 1991-2001 tratamos 19 episodios de PE en 17 pacientes de 5,30
± 0,94 años (media ± DS). En 9 casos (4 estenosis cáusticas, 3 atre-
sias de esófago, 1 epidermolisis bullosa y 1 candidiasis mucocutánea)
la PE ocurrió durante una dilatación por estenosis. Las restantes cau-
sas fueron la extracción de un cuerpo extraño (3), un traumatismo to-
racoabdominal (2), esclerosis de varices (2) y, por último, en un ca-
so existían múltiples perforaciones intestinales en un paciente con
leucemia aguda en tratamiento. Clínicamente, se observó enfisema
subcutáneo en 7 pacientes, neumotórax/neumomediastino en 14,
derrame pleural en 9, disnea en 9, dolor severo en 1 y derrame peri-
cárdico en uno. El diagnóstico fue intraoperatorio solamente en dos
pacientes, pero la clínica y los hallazgos radiológicos hicieron diag-
nosticar y tratar la PE en menos de 24 horas en 15 casos. Fueron ne-
cesarios uno o más tubos de drenaje pleural en 11 casos, y en uno se
realizó una ventana pericárdica.
Las perforaciones cerraron sin cirugía esofágica directa en 18/19 epi-
sodios (16/17 niños). En estos pacientes se realizaron 5 gastrostomías
y 2 yeyunostomías, y en un paciente con traumatismo toracoabdomi-
nal y otro afecto de leucemia aguda, fueron necesarias varias cirugías
abdominales para reparar otras lesiones gastrointestinales adicionales. 
Todos los pacientes sobreviven y todos recuperaron su función esofá-
gica, aunque 2 estenosis cáusticas requirieron posteriormente una eso-
fagocoloplastia 6 y 10 meses tras la perforación. 
El único paciente en el que fue necesario el tratamiento quirúrgico
directo, sufría una necrosis esofágica extensa tras endoesclerosis por
varices. Su esófago era inviable y tuvo que ser reemplazado con un seg-
mento cólico tras un shunt portosistémico.
Nuestros resultados demuestran que el tratamiento agresivo precoz no
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INTRODUCCIÓN

La perforación esofágica (PE) es una de las más graves
que pueden acontecer en el tubo digestivo. Del paso de bac-
terias y enzimas digestivas al mediastino se deriva la apari-
ción de mediastinitis, abscesos y sepsis que son causa po-
tencial de muerte en estos pacientes(1). Aunque tradicional-
mente se ha considerado una complicación casi letal(2), los
avances en la antibioterapia, la nutrición parenteral y los cui-
dados intensivos han permitido el descenso de la morbimor-
talidad de este proceso(3).

Mientras que en el paciente adulto el tratamiento qui-
rúrgico de la perforación (cierre primario con refuerzo tisu-
lar) es defendido como el mejor tratamiento en esta entidad
por la mayoría de los autores(4, 5), en el niño las medidas con-
servadoras han sido clásicamente la opción terapéutica pre-
ferida(6-9). 

El objetivo de este trabajo ha sido evaluar a la luz de nues-
tra experiencia de los últimos diez años si dicha postura con-
tinúa siendo la más adecuada.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se realizó un estudio retrospectivo de los pacientes tra-
tados por PE en nuestro centro desde 1991 hasta 2002, ana-
lizándose las siguientes variables: causa de la perforación,
signos y síntomas, momento del diagnóstico, pruebas de ima-
gen realizadas, complicaciones, tiempo de ingreso y tipo de
tratamiento recibido. El tratamiento consistió en una com-
binación de antibióticos de amplio espectro, sondaje naso-
gástrico, nutrición parenteral o enteral infraesofágica, drena-
je de exudados purulentos (tubo de drenaje pleural o me-
diastínico) cuando fue necesario, y cirugía sobre el esófago
solamente cuando fue inevitable.

RESULTADOS (Tabla I)

Durante el período de estudio se produjeron 19 episodios
de PE en 17 pacientes (14 varones y 3 mujeres) de 5,3 ± 0,94
años de edad (media ± DE). De los 19 episodios, 16 se pro-
dujeron durante la práctica de una endoscopia digestiva alta,
acompañada de dilatación neumática o con bujías por este-
nosis esofágica en 11 casos, extracción de un cuerpo extraño
alojado en esófago en tres, y para esclerosis de varices eso-
fágicas en dos niños. Dos episodios de PE fueron motiva-
dos por traumatismos toracoabdominales y uno apareció en
un niño con múltiples perforaciones intestinales en el con-
texto de una leucemia aguda en tratamiento.

La dilatación esofágica fue la causa de 11 PE en 9 pa-
cientes: 5 estenosis cáusticas, 2 estenosis anastomóticas en
atresia de esófago, una estenosis esofágica debida a epider-
molisis bullosa y el último por candidiasis mucocutánea cró-

nica con afectación esofágica. Cuatro de los niños habían si-
do dilatados anteriormente en varias ocasiones y en los otros
5 la perforación se produjo en el primer intento de dilatación.
Seis se sometieron a nuevas dilataciones endoscópicas, su-
friendo un paciente con causticación esofágica otras dos PE
en sucesivos procedimientos.

Los dos pacientes que se perforaron durante la esclerosis
de sus varices esofágicas tenían hipertensión portal prehepá-
tica con cavernoma portal.

Clínicamente el síntoma más frecuente fue la disnea (12/19
episodios), seguido de vómitos 4, malestar general 2, dolor
torácico 1, dolor abdominal 1 y dificultad para mover el cue-
llo 1. A la exploración se apreció neumomediastino 14, de-
rrame pleural 9, enfisema subcutáneo 7, neumotórax 5, neu-
mopericardio 1, signos clínicos y exploratorios de tapona-
miento cardíaco 1 y signos de sepsis 1.

En 14 de los 19 episodios la clínica y los hallazgos ra-
diológicos hicieron posible el diagnóstico y el tratamiento
precoz, es decir, en menos de 24 horas; en dos de ellos el diag-
nóstico fue inmediato durante la realización de una dilatación
endoscópica. Un paciente que había sufrido un traumatismo
toracoabdominal muy grave motivado por un atropello, fue
diagnosticado tardíamente cuando habían pasado 14 días de
la perforación. El diagnóstico fue también tardío en el niño
aquejado del proceso leucémico, en los dos pacientes que
se sometieron a esclerosis de varices tras una hemorragia di-
gestiva alta y en un niño dilatado tras atresia de esófago.

En todos los casos se hizo radiografía de tórax como pri-
mer escalón diagnóstico, tránsito digestivo superior (TDS)
en 5 de los episodios, TAC en 6 y endoscopia diagnóstica en
otros dos.

En cuanto al tratamiento, en 9 de los 19 episodios no
fue precisa ninguna actuación agresiva y la perforación se so-
lucionó tras reposo digestivo acompañado de nutrición pa-
renteral total (NPT) y antibioterapia. En 10 casos fue nece-
saria la colocación de uno o más tubos de drenaje torácico y
en un niño se realizó una ventana pericárdica tras el fracaso
de la pericardiocentesis. Las perforaciones cerraron en 18 de
los 19 episodios sin cirugía directa sobre el esófago (16/17
pacientes). Adicionalmente en estos pacientes se realizaron
5 gastrostomías y 2 yeyunostomías. En el paciente con trau-
matismo toracoabdominal severo por atropello y en el niño
afecto de leucemia aguda fueron necesarias varias opera-
ciones abdominales para reparar otras lesiones gastrointesti-
nales concomitantes.

Solamente en un caso se hizo necesario abordar el esó-
fago perforado tras ser colocados dos drenajes torácicos sin
resolución del cuadro; se trataba de una niña con hiperten-
sión portal que se perforó durante la esclerosis de varices y
que presentaba una necrosis extensa del esófago en la cual el
diagnóstico se retrasó 5 días. Esta paciente necesitó de tres
toracotomías (días 13, 28 y 75 post-perforación) hasta la re-
solución del cuadro y posteriormente precisó la sustitución
de su esófago inviable por colon tras la realización previa de
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un shunt portosistémico como tratamiento de su hipertensión
portal.

La duración del ingreso osciló entre los 6 y los 116 días,
con una mediana de 19,5 días. Si excluimos a la paciente que
requirió tratamiento quirúrgico y a los dos que precisaron el
tratamiento de lesiones intestinales concomitantes, la mediana
de ingreso fue de tan sólo 11 días (6-47 días).

Todos los pacientes de nuestra serie sobreviven, 14 de
ellos conservan su esófago y tres (2 estenosis cáusticas y la
paciente descrita anteriormente) requirieron una esofagoco-
loplastia que solamente en un caso está relacionada con la
perforación. Las sustituciones se realizaron 5, 10 y 29 meses
después del episodio de perforación.

DISCUSIÓN

Aunque es una entidad muy conocida en el adulto, la PE
es un cuadro relativamente infrecuente en el niño. La ma-
yoría de las grandes series y revisiones publicadas(4, 10-13) se
refieren exclusivamente a pacientes adultos, en los que al me-
nos las causas y la clínica no son iguales a las de los pacien-
tes pediátricos.

En el niño la PE tiene incidencia creciente sobre todo
en relación a la utilización generalizada de la endoscopia co-
mo instrumento diagnóstico y terapéutico, ya que es la ya-
trogénica la causa más frecuente(1,3,8,14,15). Otras causas de per-
foración esofágica en el niño son la causticación, los trau-
matismos directos o indirectos, la impactación de cuerpos ex-
traños, las operaciones en la zona, las enfermedades sistémi-
cas malignas y raramente la perforación idiopática(16-18).

No existe consenso sobre cuáles son los factores pronós-
tico en las PE. En general, se puede afirmar que el diagnós-
tico y tratamiento precoces, las lesiones traumáticas y las pro-
ducidas de forma iatrógena, los pacientes jóvenes y la au-
sencia de enfermedad subyacente, son factores de buen pro-
nóstico en esta entidad(1,3,4,11,12,19,20).

En nuestra serie, aun contando con un 100% de supervi-
vencia, los pacientes con ingreso más prolongado fueron
los que sufrieron una PE traumática, el paciente con múlti-
ples lesiones intestinales en el marco de una neutropenia y la
paciente con necrosis extensa del esófago. En general en ellos
el diagnóstico fue más tardío. 

El tratamiento conservador de la perforación esofágica
del niño ha sido el preferido durante muchos años(7,21,22). La
etiología yatrógena de la mayoría de las perforaciones y, por
tanto, su diagnóstico más temprano, la aparición de antibió-
ticos más efectivos, la posibilidad de una nutrición parente-
ral seguro y prolongada, así como la disponibilidad de me-
jores métodos de drenaje y sobre todo la evolución general-
mente favorable justificarían esta preferencia que, sin em-
bargo, no es aceptada por todos los autores(14,18).

Aunque en el adulto se prefiere el abordaje directo, exis-
ten también indicaciones de tratamiento conservador, reco-

gidas por Cameron en 1979(23). A lo largo de los años la ri-
gidez de éstas se ha visto superada por los avances en el
diagnóstico y la mejora de las herramientas terapéuticas(20,

24), lo que hace que en casos seleccionados algunas series de
adultos incluyan grupos de pacientes no operados(8,12,15,25).
No obstante, la reparación esofágica inmediata con refuer-
zo tisular sigue siendo la opción más comúnmente acepta-
da(5,19,26-28). La mayoría de los autores defienden que la mor-
bimortalidad asociada al manejo conservador de la PE del
adulto es significativamente superior a la del tratamiento
quirúrgico, y que sólo a aquellos pacientes que se ajustan
estrictamente a los criterios mencionados se les debe ofre-
cer ese tratamiento.

Basándonos en nuestra experiencia y en los hallazgos de
nuestra serie, creemos que la mayoría de los niños con per-
foraciones esofágicas pueden ser tratados con éxito utilizan-
do exclusivamente medidas conservadoras (reposo digesti-
vo, NP, antibioterapia, drenajes locales) y que el tratamien-
to quirúrgico debe reservarse a aquellos pacientes que no res-
ponden a estas medidas. Incluso en niños con lesiones ex-
tensas del esófago hemos constatado el éxito del tratamiento
conservador. Solamente en aquellos casos en los que éste
no es efectivo, optamos por el tratamiento quirúrgico.

CONCLUSIONES

En el niño el tratamiento agresivo precoz no quirúrgico
debe ser la primera opción terapéutica en la PE. Nuestros re-
sultados demuestran que permite conservar el órgano y la fun-
ción en la mayoría de los pacientes.
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lo son; 4ª) pese al impredecible comportamiento biológico del tumor,
el TH debe considerarse como opción en los casos sintomáticos y no
respondedores al tratamiento convencional.

PALABRAS CLAVE: Hemangioendotelioma hepático infantil; Tumores
hepáticos vasculares; Alfa-interferón.

THE MULTIFOCAL HEPATIC HEMANGIOENDOTHELIOMA. 
IS ALWAYS A BENIGN TUMOR?

ABSTRACT: The hepatic multicentric haemangioma is defined by its ex-
tension, affecting all the mass of the liver. The high mortality asso-
ciated with it is mostly related with the complications produced by its
enormous size (haemodynamic, platelet trapping, spontaneous rupture
and bleeding). There is a general belief that is a benign tumor with pos-
sibility of spontaneous regression and cure.
Aim. Retrospective analysis of our recent cases of MHH with the pur-
pose of: 1º) To show the evolution and results. 2º) To realice if the «be-
nign character» of the tumor is real or if some cases may be conside-
red as malignant tumors.
Material and methods. 10 cases of MHH treatedd in the last 10 ye-
ars. In 9 the age of presentation was less than 6 months and one patient
was diagnosed at 3 and half years. The diagnosis was confirmed by ima-
ge techniques in 7 cases and by biopsy in 3. In 7 patients extrahepatic
vascular lesions were associated prior to the treatment.
Methylprednisolone was given to all the cases and alpha-2-interferon
was administered to the patients that not responded to the steroids.
Vincristine was added to 2 patients. In two cases the hepatic artery em-
bolization was tryed and one patient had a liver transplant.
Results. Four children had at least one episode of congestive cardiac
insufficiency, two patients suffered a consumption coagulopathy
(Kasabach Merrit syndrome), and one presented acute hepatic failure.
In six children it has been complete regression of the tumor, one more
is still under treatment and three died. The dead were produced by the
malignant behavior of the tumor in one case (tumoral rupture of a MHH
recurrence in the transplanted liver), and possibly in other (intracranial
haemorrhage and hepatic failure in a liver transplantation candidate wit-
hout demostrated extrahepatic extension in the previous studies, but
with multiorgan dissemination at autopsy. In both cases it was impos-
sible to discover signs of histologic or biologic malignancy neither in
the primitive lesion nor in the metastasis.

Hemangioendotelioma multifocal hepático infantil
¿Es siempre un tumor benigno?*

N. Leal, M. López Santamaría, M. Gámez, J. Murcia, J.C. López Gutiérrez, J. Larrauri, E. Frauca, 
L. Hierro, C. Camarena, A. de la Vega, M. Díaz, P. Jara, J. Tovar
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Madrid.
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RESUMEN: Se define por hemangioma multicéntrico hepático (HMH)
aquel que afecta la totalidad del órgano. Aunque su mortalidad es sig-
nificativa, habitualmente se relaciona con la rotura espontánea tumo-
ral o por las complicaciones derivadas de su gran tamaño (hemodiná-
micas, atrapamiento plaquetario). Por lo demás, existe la creencia de
ser un tumor benigno y con posibilidades de regresión espontánea.
Objetivo. Análisis retrospectivo de nuestra casuística reciente de HMH
con el propósito de: 1º) mostrar la evolución y resultados; 2º) inferir si
la benignidad del tumor es verosímil, por el contrario se puede afirmar
que algunos se comportan como tumores malignos.
Material y métodos. Diez casos de HMH tratados en los últimos 10
años. En nueve la edad de presentación fue < 6 meses, y uno fue diag-
nosticado con 3,5 años. El diagnóstico se confirmó por técnicas de ima-
gen en 7 y biopsia en 3. En 7 casos se demostró asociación de lesiones
vasculares extrahepáticas previas al inicio del tratamiento. 
Se administró metilprednisolona en todos, y alfa-2a-interferón en los
no respondedores. Se utilizó embolización arterial en dos casos, vin-
cristina en dos y trasplante hepático (TH) en otro. 
Resultados. Cuatro niños presentaron al menos un episodio de insufi-
ciencia cardíaca congestiva, dos niños coagulopatía de consumo (sín-
drome Kasabach Merrit), y fallo hepático agudo en uno. En 6 niños
el tumor ha regresado, uno sigue tratamiento y tres fallecieron; la muer-
te se debió al comportamiento maligno del tumor en un niño (rotura tu-
moral de HMH recidivado en hígado trasplantado) y es verosímil que
también la ocasionara en otro (niña valorada como candidata a TH, sin
extensión extrahepática en los estudios previos; fallece por fallo hepá-
tico agudo y hemorragia intracraneal, apreciándose en la necropsia di-
seminación generalizada multisistémica. En ambos casos no se apre-
ciaron criterios histológicos o biológicos de malignidad ni en las le-
siones primitivas ni en las metastásicas.
Conclusiones. 1ª) la regresión espontánea o inducida por el tratamiento
farmacológico del HMH es frecuente; 2ª) algunos HMH son agresivos,
y desarrollan recidivas locales y metástasis a distancia; 3ª) no es po-
sible discriminar los HMH de comportamiento maligno de los que no
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Conclusiones. 1ª) The regression of the MHH, spontaneous or induced
by the treatment is frequent. 2ª) Some cases of MHH are aggresive and
develop local recurrences and distant metastasis. 3ª) The discrimina-
tion obetween MHH of «benign» or «malignant» behaviour is not pos-
sible. 4ª) Despite of the unpredictable biological conduct of the tumor,
the liver transplantation must be considered as an option in the symp-
tomatic cases that not respond to the conventional treatment.

KEY WORDS: Infantil hepatic haemangioendothelioma; Vascular hepa-
tic tumors; Alpha-interferon.

INTRODUCCIÓN

El hemangioendotelioma es el tumor hepático vascular
más frecuente en la infancia. Habitualmente se presenta en
pacientes menores de 6 meses y suele tener un comporta-
miento benigno, con tendencia a la regresión espontánea(1-

4). Sin embargo, en algunos casos el tumor es multicéntri-
co y ocupa la práctica totalidad del hígado(2). La mortalidad
en estos casos es significativa y se relaciona habitualmen-
te con la rotura espontánea del tumor o con las complica-
ciones hemodinámicas derivadas de su gran tamaño; con
múltiples fístulas arteriovenosas que producen insuficien-
cia cardíaca congestiva (ICC), de tal forma que el fallo car-
díaco puede causar la muerte hasta en el 70% de los pa-
cientes no tratados antes de producirse la regresión espon-
tánea de las lesiones. Asimismo, los hemangioendoteliomas
tienen espacios vasculares tortuosos que pueden favorecer
el atrapamiento plaquetario causando trombocitopenia y co-
agulopatía de consumo (S. Kasabach Merritt)(1,3,4). Son fre-
cuentes los angiomas cutáneos y se ha descrito también apa-
rición de anemia, ictericia obstructiva y lesiones vasculares
en otros órganos(1, 3). Si bien las lesiones pequeñas y asin-
tomáticas no precisan tratamiento dada su evolución hacia
la regresión espontánea, los tumores grandes y sintomáti-
cos requieren un tratamiento agresivo puesto que la enfer-
medad puede tener un desenlace fatal en poco tiempo des-
pués a la aparición de los síntomas.

Las opciones terapéuticas incluyen el tratamiento mé-
dico y quirúrgico. La terapia faracológica incluye el trata-
miento con corticoides, alfa-interferón, quimioterapia y ra-
dioterapia. Dentro de las modalidades intervencionistas se
puede considerar la resección hepática en tumores locali-
zados, embolización o ligadura de la arteria hepática(1-3), e
incluso el trasplante hepático en pacientes con afectación
de la totalidad del hígado y sin respuesta o posibilidad de
otros tratamientos(3).

Los objetivos de nuestro trabajo son: 1º) mostrar la evo-
lución y resultados de los hemangioendoteliomas multicén-
tricos tratados en nuestro centro en los últimos años y, en 2º)
lugar plantear la potencial malignidad, dada la discrepancia
entre el rápido y agresivo comportamiento de algunos de ellos
y los hallazgos anatomopatológicos de hemangioendotelio-
ma benigno.

MATERIAL Y MÉTODOS

Hemos realizado un análisis retrospectivo de los pacien-
tes con hemangioendoteliomas hepáticos tratados en nuestro
centro durante los últimos 10 años. Una vez excluidos los he-
mangioendoteliomas localizados, hemos identificado a 10 pa-
cientes con hemangioendoteliomas multicéntricos (6 niñas y
4 niños), definiendo como tales aquellos con afectación de
ambos lóbulos hepáticos.

En ellos hemos analizado la clínica de presentación, las
lesiones extrahepáticas asociadas, el método de diagnóstico
utilizado y el tratamiento realizado, así como su evolución.

RESULTADOS

De los 10 pacientes con hemangioendotelioma multicén-
trico, nueve eran menores de 6 meses y uno fue diagnosti-
cado a los 3,5 años de vida. Ningún niño tenía antecedentes
de interés salvo uno con hipertirotrofinemia infantil en trata-
miento con levothroid. En cuatro de los pacientes la clínica
de presentación fue una hepatomegalia detectada en una re-
visión pediátrica rutinaria, no presentando síntomas inicial-
mente. El resto acudió a la consulta pediátrica por cuadros de
dolor y distensión abdominal, pérdida de peso, anorexia o ic-
tericia.

En siete pacientes se demostró la existencia de lesiones
vasculares extrahepáticas, fundamentalmente angiomas cu-
táneos. Cuatro presentaron al menos un episodio de ICC que
precisó tratamiento con diuréticos y digital; dos niños pre-
sentaban coagulopatía de consumo y uno un fallo hepático
agudo. El diagnóstico se realizó con técnicas de imagen (ECO,
TAC, RMN o Angio-RMN) en siete de los pacientes, sien-
do necesaria la realización de biopsia en tres para confirmar
el diagnóstico de hemangioendotelioma. En todos los casos
el tumor era multicéntrico, con afectación de gran parte del
hígado.

Los 10 pacientes recibieron inicialmente tratamiento con
metilprednisolona por un período no inferior a 6 semanas,
siendo éste el único tratamiento en 4 niños. En tres pacientes
se asoció alfa-interferón a dosis máximas de 3 mU/m2, pre-
cisando ajuste de dosis en todos los casos por neutropenia,
trombopenia o anorexia severa. En dos pacientes se realizó
una embolización de la arteria hepática, uno recibió radio-
teraia durante 15 días (dosis de 15 Gy), dos de los niños tra-
tados con corticoides e interferón sin obtención de respuesta
y con aumento progresivo de la masa recibieron adicional-
mente una dosis de vincristina a 2 mg/kg y uno de ellos ade-
más un trasplante hepático.

Asimismo, los 4 pacientes en ICC fueron tratados con di-
goxina y diuréticos. Ningún paciente tenía lesión localizada
susceptible de extirpación.

En 6 niños el tumor ha regresado. Otro paciente está sien-
do tratado con corticoides y alfa-interferón con clara dismi-
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nución de la masa hepática y normalización de la cifra de pla-
quetas, y tres niños fallecieron. La muerte se debió a ICC
en una paciente; otro de los niños, que fue trasplantado de-
bido al rápido crecimiento tumoral y falta de respuesta al tra-
tamiento, falleció por una rotura tumoral de hemangioendo-
telioma recidivado en el hígado trasplantado. Todos los es-
tudios pretrasplante excluyeron la existencia de lesiones en
otros órganos. La otra paciente que fue estudiada como can-
didata a trasplante hepático sin encontrarse extensión extra-
hepática en los estudios previos, falleció por fallo hepático
agudo y hemorragia intracraneal, objetivándose en la necropsia
diseminación generalizada del hemangioendotelioma (cere-
bral, pulmonar, hepática). En ambos casos no se apreciaron
criterios histológicos o biológicos de malignidad ni en las le-
siones primitivas ni en las metástasis.

DISCUSIÓN

El hemangioendotelioma hepático infantil aunque raro es
el tumor vascular del hígado más frecuente en la infancia,
asociándose con una alta mortalidad. Tiene predominancia
en las niñas, presentándose habitualmente por debajo de los
6 meses de vida(1-4). Muchos tumores están localizados, pe-
ro aproximadamente el 40% son multicéntricos(2). La mayo-
ría son benignos y tienden a la regresión espontánea, sin em-
bargo, se han documentado en diferentes series el potencial
maligno de algunos de ellos con posibilidad de recidiva lo-
cal o de metástasis a distancia(2-4). Es imposible predecir cuá-
les de estos tumores van a tener un comportamiento maligno
en base a criterios morfológicos del tumor como el tamaño.
Asimismo, histológicamente todos tienen características de
hemangioendoteliomas benignos(4).

Clásicamente se han descrito dos tipos de hemangioen-
dotelioma infantil: el tipo 1, donde el tumor tiene un aspec-
to cavernomatoso con dilatación de canales vasculares re-
vestidos de células endoteliales que son citológicamente be-
nignas, y el tipo 2, donde se aprecian canales vasculares irre-
gulares con células endoteliales pleomórficas. Las mitosis
son generalmente poco comunes y no se ven áreas sarco-
matosas(1, 4). Muchas veces conviven ambos tipos en el mis-
mo paciente y por ello esta clasificación es frecuentemente
difícil de hacer. El diagnóstico diferencial debe hacerse con
el angiosarcoma(4) y el hemangioendotelioma epiteloide(5-7).
Se han reportado casos de transformación maligna de tumo-
res clasificados inicialmente como hemangioendoteliomas
benignos. Una rápida evolución de los síntomas, la falta de
respuesta al tratamiento médico y una histología donde apa-
rezca un mayor grado de mitosis, sobre todo en pacientes ma-
yores de 6 meses, debe hacer pensar en la posibilidad de un
potencial maligno. 

S. Awan presenta una serie de cuatro casos de pacientes
con diagnóstico histológico inicial de hemangioendotelioma
infantil. Todos ellos fueron tratados inicialmente con trata-

miento farmacológico y posteriormente, al ver el curso agre-
sivo del tumor se les realizó segmentectomía, quimiotera-
pia o trasplante hepático. Todos fallecieron y uno tuvo evi-
dencia de metástasis a distancia después de la resección he-
pática. En tres el estudio anatomopatológico final fue de an-
giosarcoma, y en uno la histología fue siempre de heman-
gioendotelioma benigno. La verificación histológica de ma-
lignidad fue muy difícil dada la discrepancia entre el rápido
crecimiento del tumor y los hallazgos microscópicos de he-
mangioendotelioma benigno. Todos ellos eran niños mayo-
res de 6 meses (6 m-6 años)(4).

Las técnicas más utilizadas en el diagnóstico del heman-
gioendotelioma son: ECO, TAC, Arteriografía. Actualmente
la angioRMN es muy precisa en manos de un radiólogo ex-
perto, siendo muy raro tener que realizar una biopsia hepá-
tica que conforme el diagnóstico, debiendo ser evitada en lo
posible debido al riesgo significativo de sangrado.

Una vez diagnosticado el tumor, las lesiones asintomá-
ticas pueden tratarse de forma conservadora puesto que la re-
gresión espontánea es prevesible. Si aparece ICC y/o coagu-
lopatía de consumo con trombocitopenia (síndrome de
Kassabach-Merritt) el desenlace puede ser fatal, por lo que
es necesario una terapia agresiva si los síntomas progresan
rápidamente. Puesto que las lesiones hepáticas pueden re-
gresar con el tiempo, el tratamiento de los síntomas es esen-
cial para la supervivencia. Diversos estudios refieren mejo-
rías en la supervivencia en pacientes tratados no sólo de for-
ma sintomática sino también con una terapia específica del
hemangioendotelioma(1-4).

No hemos encontrado en nuestra serie niños cuyas ma-
dres hayan estado en tratamientos de fertilidad, pero sí se des-
cribe en otros estudios pacientes con hemangioendoteliomas
hepáticos cuyas madres han recibido alguno de estos trata-
mientos(3), lo cual no deja de ser interesante dada la asocia-
ción del uso de anticonceptivos orales con el hemangioen-
dotelioma epiteloide del adulto(6, 7).

En una serie presentada por M. Davenport también se en-
contró un paciente con niveles elevados de TSH y tiroxina(1).

Los esteroides se usan para estimular la regresión del he-
mangioendotelioma, durante un período aproximado de 5 me-
ses hasta la resolución espontánea. Alrededor del 30% de los
pacientes tienen una respuesta total al tratamiento esteroideo,
40% respuesta parcial con necesidad de añadir otros trata-
mientos y en otro 30% no existe respuesta alguna a los cor-
ticoides(1-3).

El α-interferón es un agente antiangiogénico que inhibe
la migración y la proliferación de células endoteliales, pu-
diendo ayudar a una regresión temprana en pacientes con re-
sistencia a los corticoides.

Las complicaciones de la utilización del interferón son:
síndrome pseudoviral (fiebre y dolores musculares), insufi-
ciencia medular y pérdida de apetito que puede ser respon-
sable de un retraso ponderoestatural. En casos de tratamien-
to prolongado puede producirse un retraso del desarrollo psi-
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comotor asociado o no a una diplejía espástica irreversible.
La dosis recomendada es de 1,5 mU/m2 para la primera se-
mana, aumentando hasta un máximo de 3 mU/m2. Las com-
plicaciones derivadas de este tratamiento sugieren que la du-
ración del mismo debe ser lo más breve posible(3, 8-10).

También está descrita la utilización de radioterapia, ac-
tualmente poco utilizada, y/o quimioterapia con ciclofosfa-
mida, adriamicina o vincristina.

Dentro de las modalidades intervencionistas podemos
considerar la ligadura de la arteria hepática, ya que la des-
vascularización del hígado es bien tolerada si el flujo ve-
noso portal es adecuado. La embolización de la arteria he-
pática es un procedimiento menos invasivo y puede ser una
alternativa a la ligadura. La resección quirúrgica debe con-
siderarse en los casos de enfermedad localizada en un lóbu-
lo que no respondan a tratamiento médico y, por último, el
trasplante hepático en los casos de lesiones extensas en las
que no sea posible la resección. En general, podemos con-
cluir diciendo que las lesiones unilobares asintomáticas de-
ben vigilarse en espera de una resolución espontánea, sin
embargo, las lesiones multicéntricas tanto sintomáticas co-
mo asintomáticas deben ser tratadas de forma más agresiva
con corticoides y/o interferón en espera de la resolución
espontánea que por otra parte es frecuente. Si fracasa el tra-
tamiento farmacológico o los síntomas progresan rápida-
mente debemos pensar que estamos ante formas de com-
portamiento maligno con posibilidad de recidivas locales y
metástasis a distancia, siendo necesario un tratamiento más
radical. Si la lesión es accesible a la resección quirúrgica, la
hepatectomía parcial es el tratamiento definitivo, si la lesión
es muy extensa el trasplante hepático será la única opción.
En estos casos la embolización de la arteria hepática puede
ayudarnos a ganar tiempo mientras aparece un donante ade-
cuado(1-3). Actualmente no existen criterios histológicos de-

finitivos que permitan discriminar los hemangioendotelio-
mas multicéntricos de comportamiento maligno de los que
no lo son.
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PANCREATECTOMY LEVEL IN THE PERSISTENT

HYPERINSULINIC HYPOGLYCEMIA

ABSTRACT: Introduction. Persistent neonatal and infantile hyperinsu-
linemic hypoglycemia (PNHH) is a rare entity which remains to be elu-
cidated but associated with severe lesions in pediatric patients.
The aim of this study is to present our current surgical estrategy face to
this disease, based on our pathology findings and clinical experience.
Material and methods. It is a retrospective study of 29 patients treated
at our centre, medically and surgically. In 15 surgical patients, morp-
hologic, morphometric and immunohistochemical studies for insulin,
somatostatin and glucagon were performed and consequently it has be-
en possible to establish a focal and different forms of a diffuse type.
Results. Out of 29 patients studied, 25 were diagnosed before their first
year old and 4 patients between the first and second infancy. Of the 25
first patients, one died at 7 hours postpartum. Twelve patients only
received medical treatment, one of them died at 45 days of life and the
remaining 11 patients had good outcome. Another 12 patients received
in addition surgical treatment. In 2 of them we observed adenoma which
was removed and patients cured. In the remaining 10 patients a subto-
tal pancreatectomy was performed. (One case was informed as normal
and cured and the other 9 had the diffuse type). Of these 9 patients with
diffuse type, 4 died, 3 cured and 2 underwent second surgery. Out of
the 4 patients diagnosed in infancy, 3 underwent surgery (2 adenomas
and 1 diffuse type) and the other one received only medical treatment.
Conclusions. Currently, we give medical treatment in all types and
forms of PNHH. If the patient is resistent, we dismiss adenoma. If
this is diagnosis we remove it. If the type is diffuse, near-total pancre-
atectomy is performed with a peroperatory biopsy. In cases of hyper-
plasia or mixed form we recommend a total pancreatectomy and in ca-
se of nesidioblastosis we recommend a partial pancreatectomy.

KEY WORDS: Infantile hypoglycemia; Hyperinsulinism; Pancreatectomy.

INTRODUCCIÓN

Las hipoglucemias persistentes secundarias a hiperinsu-
linismo son la causa más frecuente de hipoglucemias en el
primer año de la vida y revisten una gravedad singular, pu-
diendo dejar secuelas neurológicas graves e irreversibles. Este
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RESUMEN: Introducción. La hipoglucemia hiperinsulínica persisten-
te de inicio neonatal (HHPN) es una entidad poco frecuente pero de
graves consecuencias para el paciente pediátrico.
El objetivo de este trabajo es razonar nuestra estrategia quirúrgica que
se basa en nuestra experiencia y en los hallazgos patológicos.
Material y métodos. Se trata de un estudio retrospectivo de los 29 ca-
sos tratados en nuestro hospital valorando la eficacia del tratamiento
médico y quirúrgico. En los 15 pacientes intervenidos quirúrgicamen-
te se han realizado estudios morfológicos y morfométricos, así como
inmunohistoquímicos para insulina, somatostatina y glucagón, y se han
podido establecer distintas formas de HHPN focal o difusa.
Resultados. Revisamos 29 casos estudiados, 25 se diagnosticaron en
el primer año de vida y en cuatro en la 1ª y 2ª infancia. De los 25 ca-
sos de HHPN, uno falleció a las 7 horas de vida. Doce recibieron sólo
tratamiento médico de los que uno falleció a los 45 días de vida y los
restantes 11 pacientes se estabilizaron; y 12 pacientes, además de tra-
tamiento médico, recibieron tratamiento quirúrgico. En dos de ellos se
observó adenoma que se extirpó y se curaron. En los restantes 10 se
practicó pancreatectomía subtotal (uno se informó como normal y se
curó, y 9 como forma difusa). De los nueve casos de forma difusa, 4
fallecieron, tres se estabilizaron y dos fueron reintervenidos mediante
pancreatectomía total. De los cuatro pacientes diagnosticados en la 1ª
y 2ª lactancia, tres se intervinieron (2 por adenoma y en uno pancrea-
tectomía subtotal por la forma difusa y después se estabilizó) y el otro
caso se estabilizó sólo con tratamiento médico.
Conclusiones. Actualmente realizamos tratamiento médico sólo en to-
das las formas de HHPN. Si el diagnóstico es de HHPN focal, practi-
camos pancreatectomía parcial. Según el resultado de la biopsia, en ca-
so de hiperplasia de islotes o la forma mixta realizamos pancreatecto-
mía total, y en casos de nesidioblastosis mantenemos la pancreatecto-
mía subtotal.

PALABRAS CLAVE: Hipoglucemia infantil; Hiperinsulinismo;
Pancreatectomía.

A R T I C U L O O R I G I N A L
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tipo de hipoglucemia es consecuencia de una producción no
controlada de insulina que conlleva un exceso de paso de glu-
cosa a tejidos periféricos y músculo, entre otros, y provoca
una hiperplasia e hipertrofia del tejido adiposo. Esta clínica
de hipoglucemias graves junto a una moderada macrosomía,
es más evidente en el período neonatal y primer año de la vi-
da, que es cuando habitualmente se diagnostica esta entidad.
A pesar de esta clínica común, la morfología del tejido pan-
creático en estos casos presenta una diversidad de lesiones
que han hecho que se interpreten como hiperplasia difusa de
las células de los islotes, nesidioblastosis de las células B, mi-
croadenomatosis, adenomatosis focal, insulinoma congénito
o nesidioblastoma, e incluso a veces se le ha dado como pán-
creas normal(1).

Esta disparidad de lesiones en el páncreas endocrino, pa-
radójicamente, asociado a esta presentación clínica común ha
hecho que las series publicadas puedan ser confusas. De he-
cho, el tratamiento médico puede llegar a ser discrepante,
puesto que la respuesta clínica no es única, la experiencia de
los centros no es muy grande y las terapias recomendadas a
veces son poco efectivas.

Frente a una entidad confusa, con pocos parámetros ob-
jetivos, la cirugía ha optado por simplificar las técnicas re-
comendadas, mediante la búsqueda y extirpación de un in-
sulinoma que resuelva definitivamente la hipoglucemia, o
bien practicando una pancreatectomía parcial con la idea de
resecar el tejido pancreático suficiente para disminuir las cé-
lulas que producen insulina de forma no controlada pero sin
llevar al paciente a un estado de diabetes. Lo cual significa,
en realidad, una pancreatectomía parcial que puede llegar a
ser subtotal, en una o varias intervenciones quirúrgicas y con
el riesgo de que el paciente pueda presentar nuevas crisis de
hipoglucemias graves(2, 3).

Desde hace años nuestro grupo de endocrinólogos pe-
diátricos y patólogos ha investigado la hipoglucemia per-
sistente por hiperinsulinismo, recogiendo una serie amplia
de pacientes, y ha podido observar una tipificación de las le-
siones, lo que ha permitido establecer una correlación en-
tre la patología hallada y la evolución clínica y, como con-
secuencia, hemos variado nuestra estrategia médica y qui-
rúrgica(4).

El objetivo de este estudio es presentar estos hallazgos
patológicos que se correlacionan con la evolución clínica y
la nueva manera de aproximarnos terapéuticamente a esta en-
fermedad.

MATERIAL Y MÉTODOS

Presentamos un estudio de 29 casos de hipoglucemia per-
sistente secundaria a hiperinsulinismo, en los que se ha ob-
servado su evolución clínica frente al tratamiento médico y
quirúrgico, en los que ha hecho falta. En el tejido pancreáti-
co extirpado se han realizado estudios de morfología, mor-

fometría y se han utilizado técnicas de inmunohistoquímica
para insulina, somatostatina y glucagón.

De los pacientes estudiados, 25 fueron diagnosticados en
el período neonatal o de lactante (86%) y en cuatro casos el
diagnóstico se realizó en la 1ª y 2ª infancia.

En un caso el paciente después de una pancreatectomía
subtotal se curó pero el tejido pancreático estudiado se in-
formó como normal. En cuatro casos se trató de hiperinsuli-
nismo secundario a adenoma (focal) y en todos ellos el pro-
cedimiento quirúrgico fue curativo. En los 24 restantes casos
el hiperinsulinismo fue de tipo difuso. El diagnóstico se re-
alizó por la clínica y el estudio del cociente glucemia/insu-
lina inferior a 3 (normal > 5). El tratamiento en el hiperin-
sulinismo tiene dos vertientes: el tratamiento de los episodios
de hipoglucemia y el tratamiento etiológico.

En las crisis de hipoglucemia que son extraordinariamente
graves en el período neonatal y de lactante, por el riesgo de
graves e irreversibles lesiones neurológicas, administramos
0,1 mg/kg intramuscular de glucagón, seguido de la admi-
nistración endovenosa continua de glucosa en cantidad ne-
cesaria para mantener la normoglucemia. La infusión de glu-
cosa intravenosa ha de mantenerse un tiempo suficiente aun-
que el menor posible para poder iniciar precozmente la ad-
ministración enteral de nutrientes. El riesgo que comporta la
alimentación enteral continua es la exacerbación de la hipo-
glucemia al estimular la secreción de insulina. Por ello la ad-
ministramos en gastroclisis continua, mediante una fórmula
láctea enriquecida con dextrinomaltosa, con el fin de aportar
la mínima carga osmótica, evitar la diarrea y la alteración con-
secuente de la absorción de los nutrientes que estamos ad-
ministrando.

Una vez el paciente ha sido diagnosticado de hiperinsu-
linismo se inicia el tratamiento etiológico con diazóxido a do-
sis de 20 mg/kg/día. El objetivo final es evitar las crisis de
hipoglucemia y mantener una pauta de alimentación discon-
tinua durante el día, combinada con una pauta continua du-
rante la noche y graduar la dosis de diazóxido según necesi-
dad. Hacia los 4-5 años valoramos la tolerancia al ayuno, sus-
pendiendo la alimentación enteral nocturna y posteriormen-
te se retira de forma gradual el diazóxido hasta la dosis de 7
mg/kg/día en la que ya se puede suspender totalmente. 

No es fácil mantener un tratamiento eficaz en estos pa-
cientes y es particularmente difícil cuanto menor es la edad
del paciente. Cuando a pesar del máximo tratamiento médi-
co no se consigue evitar las crisis, el tratamiento quirúrgico
queda como último recurso. En los casos de recién nacidos o
lactantes, los resultados post-quirúrgicos son poco alentado-
res cuando no existe una lesión pancreática localizada (fo-
cal). En estos casos desafortunados, se recomienda una pan-
createctomía que incluya el 90-95% de la glándula, preser-
vando únicamente pequeñas zonas de tejido pancreático pe-
riduodenales (pancreatectomía subtotal) con la pretensión de
que esta pequeña porción de tejido del páncreas permita man-
tener su función exocrina y la desaparición de las crisis hi-
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poglucémicas. Sin embargo, en algunos casos este tipo de ci-
rugía es insuficiente y es menester una pancreatectomía to-
tal, lo que conlleva una insuficiencia exocrina y endocrina
y consecuente diabetes. 

En caso de ser un hiperinsulinismo secundario a un ade-
noma o insulinoma bien localizado, el tratamiento quirúrgi-
co es de elección.

La preparación de la intervención quirúrgica ha de lle-
varse a cabo con extremada meticulosidad, administrando ali-
mentación parenteral total, glucosa y somatostatina en per-
fusión endovenosa continua y todo ello, al menos durante tres
días antes de la intervención y en el postoperatorio, con el fin
de reducir las crisis de hipoglucemia y los riesgos de pan-
creatitis post-quirúrgica.

RESULTADOS

De los 25 casos diagnosticados antes del primer año de
vida (período neonatal-lactante) de los que 19 eran varones
(76%), uno falleció a las 7 horas de vida, 12 recibieron sólo
tratamiento médico de los que uno falleció a los 45 días de
vida y los restantes 11 pacientes se estabilizaron. Otros 12
pacientes necesitaron además del tratamiento médico, ciru-
gía. En dos de estos pacientes se observó adenoma que se ex-
tirpó y ambos se curaron. De los restantes 10 en los que se
hizo cirugía, se practicó pancreatectomía subtotal. En un ca-
so el estudio patológico de la pieza resecada se informó co-
mo normal y el paciente se curó, y en los restantes 9 se diag-
nosticó hiperinsulinismo de tipo difuso; en dos de estos pa-
cientes se estableció diabetes, uno de ellos falleció y el otro
presentó buena evolución, y en los restantes siete casos per-
sistieron las crisis hipoglucémicas graves a pesar del trata-
miento quirúrgico (subtotal). Tres de éstos fallecieron, dos se
estabilizaron con tratamiento médico asociado a análogos de
somatostatina y bloqueadores del canal del calcio y dos fue-
ron reintervenidos practicando una pancreatectomía total con
buena evolución y consecuente diabetes.

De los cuatro pacientes, todos ellos varones, diagnosti-
cados en la 1ª y 2ª infancia (12 m-12 a), uno recibió sólo tra-
tamiento médico y se estabilizó y los otros tres recibieron
además tratamiento quirúrgico. En dos de ellos se observó un
adenoma y se resecó, curándose ambos pacientes, y al terce-
ro se le practicó pancreatectomía subtotal, a pesar de lo cual
persistieron las crisis de hipoglucemias. Se asoció al trata-
miento médico rutinario análogos de somatostatina y blo-
queadores del canal del calcio y se estabilizaron.

En consecuencia, de los 12 casos de hiperinsulinismo
diagnosticados antes del primer año de vida que fueron in-
tervenidos, 4 fallecieron (16%), tres se curaron, uno evolu-
cionó bien aunque con diabetes establecida, dos se estabili-
zaron con tratamiento médico más agresivo (análogos de so-
matostatina y bloqueadores del canal del calcio) y dos se
reoperaron con pancreatectomía total (8%).

De los tres pacientes diagnosticados en la 1ª y 2ª infan-
cia que se intervinieron quirúrgicamente, dos se curaron des-
pués de la extirpación del adenoma observado y el tercero su-
frió una pancreatectomía subtotal con persistencia de crisis
hipoglucémicas que se estabilizaron con tratamiento médico
más agresivo.

DISCUSIÓN

Aunque el síndrome de la hipoglucemia hiperinsulínica
persistente neonatal hace tiempo que se conoce, su patogé-
nesis permanece todavía poco clara. Hay dos formas clara-
mente diferenciadas: el tipo focal que consiste en una tu-
moración adenomatosa de los islotes (insulinoma) que se be-
neficia claramente de un tratamiento quirúrgico, mediante la
resección de este tumor, y el tipo difuso(5). El estudio histo-
lógico realizado con tejido pancreático de los pacientes in-
tervenidos en nuestro centro, permite clasificar este tipo di-
fuso en forma hiperplásica cuando se observa un aumento del
tamaño y número de los islotes; en nesidioblastosis cuando
el número de islotes es menor de lo normal y las células en-
docrinas se hallan distribuidas de forma anárquica por toda
la glándula pancreática, y en la forma mixta cuando se com-
binan los islotes hiperplásicos con zonas de nesidioblastosis.
Las técnicas inmunohistoquímicas realizadas en estas mues-
tras pancreáticas han puesto en evidencia que las células se-
cretoras de insulina, somatostatina y glucagón se distribuyen
de forma distinta según los tipos histológicos descritos. Así,
en el tipo de hiperplasia hay un claro predominio de células
beta y alfa sin alteraciones en las células delta y el número
de islotes es el doble de la muestra normal, mientras que en
el tipo de nesidioblastosis se incrementa el área ocupada por
células beta y delta, manteniéndose el número de las células
alfa en la normalidad: en cambio, el número de islotes es me-
nor que en los controles. En la forma mixta, el número de cé-
lulas beta es moderado, manteniéndose las áreas ocupadas
por las células alfa y delta y el número de islotes ligeramen-
te superior al de los controles(6).

En nuestra experiencia, los adenomas tras la resección
quirúrgica se curan, como es de esperar. El paciente que ha
padecido una pancreatectomía subtotal y cuyo tejido pan-
creático ha sido considerado histológicamente normal y se
curó, probablemente fue debido a un insulinoma resecado y
no objetivado en el estudio patológico. 

El problema está en el tipo difuso, tenemos una mala ex-
periencia con la forma hiperplásica (3 casos, todos falleci-
dos). La hiperplasia presenta un mayor número de islotes, de
células beta (insulina) y alfa (glucagón) y en cambio una can-
tidad normal de células delta (somatostatina) y, por tanto, es-
tamos ante la causa más directa de hiperinsulinismo con una
disminución del freno que representa la somatostatina.
Algunos de estos casos fallecieron antes de iniciar el trata-
miento médico. La hiperplasia correspondería a la forma de
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peor pronóstico con un páncreas maduro con crecimiento y
proliferación de los islotes y desproporción de las células en-
docrinas y, por tanto, la máxima expresión de la lesión clíni-
co-patológica.

También hay un grave problema con la forma mixta (4
casos de los que 3 fallecieron). La evolución de las formas
mixtas probablemente son tan desfavorables debido al pre-
dominio de las características morfológicas de hiperplasia. A
pesar de estos resultados, la histología nos está indicando que
el número de islotes contabilizados es parecido al normal,
aunque en el estudio morfométrico la insulina (normal = 2,41,
forma mixta = 21,4) es el doble de la somatostatina (normal
= 1,08, forma mixta = 10,6) y el triple del glucagón (normal
1,11, forma mixta = 9,8)(6) (Tabla I).

El caso de la nesidioblastosis está caracterizado por un
número de islotes menor de lo normal con cordones de célu-
las endocrinas de distribución anárquica, aumento de células
beta y también de somatostatina con una fuerte tendencia a
la recurrencia, a pesar del tratamiento. En nuestros cinco ca-
sos de nesidioblastosis intervenidas, todos han evolucionado
bien, aunque en tres casos se ha establecido diabetes y dos de
los cuales tras una pancreatectomía total como segunda in-
tervención.

En nuestra casuística, la displasia celular aislada de cé-
lulas beta, se presenta tanto en las formas de hiperplasia de
los islotes como en nesidioblastosis e incluso en los adeno-
mas (Fig. 1).

Es posible que estas lesiones nos estén mostrando una
entidad evolutiva, la nesidiodisplasia, con una lesión mor-
fológica incipiente que correspondería a la nesidioblastosis,
una forma de transición de peor pronóstico que sería la for-
ma mixta con presencia de nesidioblastosis y crecimiento
de islotes, y finalmente la hiperplasia que correspondería a
la forma de peor pronóstico (Fig. 1). Necesitamos una mues-
tra mayor para concretar si esta teoría evolutiva comporta
secuencialidad.

Por otra parte, la forma histológica de hiperplasia no nos
debe confundir con la hiperplasia adenomatosa o focal que
se cita en la literatura(5) y que se cura con resección de la tu-
moración. Hay series con un gran predominio de este tipo fo-
cal (40% versus 17%) y que presentan consecuentemente,
mejores resultados.

En conclusión, cabe pensar que los datos morfológicos
y morfométricos y los estudios inmunohistoquímicos ob-
tenidos parecen establecer una correlación con la evolu-
ción clínica y, sobre todo, nos sugieren nuevas estrategias
para disminuir las graves complicaciones observadas. Una
biopsia pancreática sería conveniente, puesto que nos da-
ría una mayor seguridad en el diagnóstico y por ende en el
tratamiento conservador que podría ser más sólido y agre-
sivo.

Pero la biopsia pancreática y su eficiencia todavía no es-
tán claras; por ello, hoy en día si los pacientes se pueden con-
trolar con tratamiento médico, dieta y diazóxido, no hay du-
da de la terapéutica recomendada. En caso de fracaso y con-
secuente intervención quirúrgica realizamos pancreatectomía
subtotal a la espera del resultado de la biopsia peroperatoria.
En el caso de que sea una forma hiperplásica o forma mixta
llevaríamos a cabo una pancreatectomía total. En el caso de
nesidioblastosis, realizaríamos una pancreatectomía subtotal
y seríamos más agresivos en el tratamiento médico si persis-
tieran las crisis hipoglucémicas.
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Nesidioblastosis 42,36% 32,12% 12,22%

A B

C D
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A R T I C U L O O R I G I N A L

Material and methods. Since 1999 presurgical orthopedy has been ap-
plied to 12 patients (3 bilateral cleft lip and palate and 9 unilateral cleft
lip and palate). This approach was applied when there was a long dis-
tance between the alveolar segments. A palate mould and the location
of Latham´s appliance have been made in the operating room under ge-
neral anesthesia. The patients were controlled by the orthodoncist and
Latham´s appliance was removed when cleft lip was closed.
Results. Latham´s appliance was kept for 4-7 weeks with once a we-
ek controls until the distance between the maxillary segments was less
than 1 mm; in bilateral cases of cleft lip and palate the premaxilla was
moved between lateral segments. Then, lip closure and nasoplasty was
made and, sometimes, an obturador was placed.
Conclusions. Latham´s appliance permit to achieve a perfect alignment
of alveolar segments decreasing the soft tissues tension and facilitating
the lip surgery, thus, a better aesthetic and functional results can be
achieved. A more anatomic position of palate can be made and easier
future orthopedic treatments are possible.

KEY WORDS: Cleft palate; Cleft lip; Presurgical orthopedy; Latham ap-
pliance.

INTRODUCCIÓN

El tratamiento de los niños con fisura labiopalatina ha pa-
sado por muy diversas etapas a lo largo del último siglo.
Algunos equipos asumen que cualquier procedimiento qui-
rúrgico sobre el paladar puede interferir en el crecimiento y
desarrollo del mismo por lo que prefieren retrasar su cierre
hasta la edad escolar utilizando obturadores palatinos duran-
te el tiempo de espera (Hotz- Gnoinski, Weil)(1); otros dan
prioridad al desarrollo del lenguaje y optan por cerrar el pa-
ladar antes del año de vida (Dorf y Curtin)(2) y un tercer gru-
po adopta una postura intermedia y sugieren que el tiempo
de la cirugía ha de venir determinado por el tipo y gravedad
de la fisura (Berkowitz)(3, 4).

La introducción de la ortopedia prequirúrgica a mediados
del siglo xx parecía ser la solución a todos los problemas que
conlleva el niño fisurado sin embargo, hoy por hoy, existe
una gran diversidad de tratamientos que van desde el uso de
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RESUMEN: Introducción. La existencia de un equipo multidisciplina-
rio formado por diversos especialistas permite un tratamiento integral
y completo de los niños afectados de fisura labiopalatina. Presentamos
nuestra experiencia en la aplicación de ortopedia prequirúrgica en es-
tos pacientes, sus beneficios y desventajas así como los resultados. 
Material y métodos. Desde 1999 se ha aplicado ortopedia prequirúr-
gica a 12 pacientes: 3 con fisura labiopalatina bilateral y 9 con fisura
unilateral completa. La indicación de tratamiento ortopédico previo a
la cirugía fue la existencia de una gran distancia entre los segmentos
alveolares y de decalaje importante entre los mismos. Se realizó toma
de la impresión palatina y colocación del dispositivo de ortopedia pre-
quirúrgica (aparato de Latham) bajo anestesia general en quirófano, se-
guimiento del mismo en la consulta del Ortodoncista y retirada del apa-
rato en el momento del cierre del labio fisurado.
Resultados. El dispositivo de Latham se ha mantenido durante un pe-
riodo de 4 a 7 semanas con control semanal o bisemanal consiguiendo
una distancia entre los segmentos alveolares inferior a 1 mm en todos
los casos; en los pacientes con fisura bilateral la premaxila se despla-
zó de forma controlada hasta los dos segmentos laterales. Posteriormente
se procedió al cierre del labio fisurado y en algunos casos se colocó
una placa de contención.
Conclusiones. La aplicación del aparato de Latham nos ha permitido
alinear los segmentos alveolares disminuyendo la tensión y facilitan-
do la cirugía del labio fisurado con el consiguiente mejor resultado es-
tético y del paladar al mantener las estructuras en la posición más ana-
tómica posible. Asimismo, consideramos que simplificará el tratamiento
ortopédico a largo plazo.

PALABRAS CLAVE: Fisura labiopalatina; Ortopedia prequirúrgica;
Dispositivo Latham.

PRESURGICAL ORTHOPEDIC TREATMENT

FOR CLEFT LIP AND PALATE

ABSTRACT: Introduction. A multidisciplinary approach with several
specialits allows a complete treatment for Cleft Lip and Palate.We show
our experience in presurgical orthopedic treatment in these patients,
their advantages, their problems and the results.
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dispositivos de ortopedia pasivos (Hotz,)(5), activos (Latham)(6),
con o sin dispositivos extraorales (Grayson)(7, 8) hasta el re-
chazo de estos aparatajes.

En nuestro hospital, y basándonos en la experiencia de 20
años, se ha constituido una Unidad formada por un equipo
multidisciplinario que engloba cirujanos pediátricos, maxilo-

faciales, plásticos, un ortodoncista y un pediatra sindromólo-
go que con el soporte de un equipo de Anestesia especializa-
do en niños, un otorrinolaringólogo y un servicio de Foniatría
ha permitido, desde 1999, establecer un protocolo de actua-
ción que incluye en nuestro calendario la colocación de un
dispositivo de Latham (DMA o «dentomaxillary advance-
ment» para fisuras unilaterales y ECPR o «elastic chain pre-
maxillary retraction» para fisuras bilaterales)(9) (Figs. 1 y 2)
así como un seguimiento exhaustivo de dichos pacientes.

MATERIAL Y MÉTODOS

Desde la creación de la Unidad Funcional del Niño
Fisurado en 1999 se han atendido 131 niños con fisura pa-
latina, labial o completa de los cuales 12 (8 fisuras unilate-
rales completas y 3 bilaterales) han sido considerados candi-
datos a la colocación de ortopedia prequirúrgica. Los crite-
rios de selección de estos pacientes fueron: gran distancia en-
tre los segmentos maxilares, decalaje (asimetría en el arco de
los segmentos laterales) y nivel socioeconómico aceptable
para costearse el tratamiento ortopédico ya que, hoy por hoy,
no lo costea nuestro sistema público de salud. 

Se siguió el siguiente esquema de trabajo: valoración del
niño en los primeros días de vida, momento en el que se tie-
ne una consulta larga con los padres donde se les habla del
calendario y tratamiento que se va llevar a cabo con su hijo ;
toma de impresión palatina (cuyo molde servirá para fabri-
car un dispositivo individualizado para cada niño) bajo anes-
tesia general en régimen de cirugía ambulante en el primer
mes; colocación del aparato de Latham bajo anestesia gene-
ral entorno al segundo mes y activación del mismo inicial-
mente en el hospital durante 1-2 días hasta que el niño tole-
ra la alimentación oral y posteriormente por los padres en su
domicilio con un seguimiento bi o semanal por parte del or-
todoncista. Al cabo de un periodo de 4-7 semanas, cuando se
ha conseguido el alineamiento de los segmentos maxilares,
se programa la cirugía del labio retirándose el dispositivo in-
traoral y realizándose la queilorrafia según técnica de Malek
y rinoplastia primaria st McComb en los casos unilaterales y
según la técnica de Mulliken en los bilaterales. Posteriormente,
y según criterio del ortodoncista, se mantiene el alineamien-
to conseguido mediante obturadores palatinos que se retiran
2 semanas antes del cierre del paladar.

RESULTADOS

En todos los casos se ha conseguido alinear la arcada den-
taria disminuyendo la separación entre los segmentos alveo-
lares (la distancia máxima encontrada ha sido de 2 mm) con
lo cual hemos conseguido que la arcada se sitúe en la forma
más anatómica posible (Fig. 3); en los casos de fisura bilate-
ral la premaxila se ha centralizado y posicionado entre los

Figura 1. Dispositivo DMA de Latham para fisuras unilaterales.

Figura 2. Dispositivo ECRP de Latham para fisuras bilaterales.
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segmento alveolares sin llegar a retruirse en ningún momen-
to. Esto nos ha permitido realizar una cirugía del labio y na-
riz sin tensión y por tanto con mejores resultados funciona-
les y estéticos (Figs. 4, 5, 6 y 7).

No se han descrito complicaciones derivadas de la colo-
cación ni del seguimiento de los dispositivos de Latham salvo

una ulceración por roce del aparato a nivel de la mucosa vo-
meriana que se resolvió sin necesidad de retirar el aparato.

La disposición más anatómica del paladar ha permitido
facilitar la cirugía palatina y si bien no va a liberar al niño de
futuros tratamientos sí simplificará en muchos de estos casos
los mismos. 

DISCUSIÓN

La introducción de la ortopedia prequirúrgica como tra-
tamiento para el niño fisurado tuvo sus comienzos a media-
dos de siglo desde entonces múltiples dispositivos y esque-
mas terapéuticos se han establecido sin que ninguno se ha-
ya implantado como el tratamiento idóneo. No se ha conse-
guido realizar ningún estudio convincente(10,11,12) para todos
los equipos, prueba de ello es que sólo la mitad de los cen-
tros europeos que se dedican al tratamiento del niño fisura-
do opta por el tratamiento ortopédico prequirúrgico. Aquellos
que están en desacuerdo con la ortopedia prequirúrgica(13)

se apoyan en varios argumentos: a) la existencia de compli-

Figura 3. Impresión palatina antes y después de la ortopedia prequi-
rúrgica.

Figuras 4 y 5. Fisura unilateral completa. foto inicial y tras el trata-
miento.

Figuras 6 y 7. Fisura bilateral completa : antes y después.

CirPed - 56p  21/1/04  11:28  Página 19



20 M.D. Delgado y cols. CIRUGIA PEDIATRICA

caciones derivadas del dispositivo si bien son mínimas no po-
demos decir que sean nulas,b) la agresión que supone la in-
troducción de los micropins de algunos dispositivos intrao-
rales como el de Latham en los gérmenes dentarios, c) la
retrusión maxilar que algunos autores han descrito si bien pa-
rece que se encuentra más ligada a la realización de gingi-
voperiostioplastia en edades precoces que a la ortopedia pre-
quirúrgica como tal y d) el hecho de que algunos estudios a
largo plazo no encuentran diferencias significativas en la
arquitectura facial entre los pacientes intervenidos con o sin
ortopedia previa(14, 15). 

Los que están a favor(16) de dicha opción argumentan: a)
el alineamiento anatómico que se produce en la arcada den-
taria, b) la disminución de la tensión de tejidos blandos lo
cual facilita la cirugía nasolabial, c) la disminución de la
necesidad de injerto óseo en un futuro d) la mejor disposición
de las estructuras faciales a largo plazo y e)un mayor com-
promiso de los padres que, al estar involucrados en el trata-
miento de su hijo, repercute favorablemente en el aspecto psi-
cológico de la enfermedad.
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INTRODUCCIÓN

La causa más común de trasplante hepático (TH) en los ni-
ños es la atresia de vías biliares (AVB)(1). En 7 a10% de los ca-
sos, se asocia al síndrome de poliesplenia (SP)(2). Anteriormente
esta asociación era considerada como contraindicación para la
portoenteroanastomosis de Kasai y para el TH(3). Actualmente
la mayoría de los grupos de TH ya no lo consideran así, y des-
criben una evolución postrasplante similar a la de los niños con
AVB sin SP(4, 5), sin embargo, algunos autores todavía lo consi-
deran un factor de riesgo con un pobre pronóstico(6).

Se presenta un análisis retrospectivo de la evolución y
crecimiento postrasplante del grupo de pacientes con diag-
nostico de AVB que acuden a la policlínica de TH, y se com-
para con el subgrupo que tiene el diagnostico de AVB y SP.

PACIENTES Y MÉTODOS 

De Junio de 1985 a Diciembre de 2002 se realizaron 164
trasplantes en 143 pacientes en el Hospital Vall d´Hebron,
Barcelona. En 73 pacientes (51%) la AVB fue la causa del
TH; 10 de ellos con SP (13%). Actualmente viven 55 (75%)
de los cuales 48 acuden a la policlínica de TH (9 de ellos con
SP); 7 regresaron a su país de origen. La sobrevida de injer-
to es de 84%. De los 18 exitus, uno tenía SP (Tabla I).

Se revisaron las historias clínicas de los 48 pacientes ob-
teniendo los siguientes datos; sexo, edad, tipo de trasplante,
inmunosupresor utilizado, episodios de rechazo y otras com-
plicaciones. Además peso y talla al momento del trasplante,
a los 6 meses, primero y segundo año postrasplante. También
las analíticas de función hepática (bilirrubina total, AST, ALT
y GGT), función renal (urea y creatinina), colesterol y trigli-
céridos al cumplir el primer año postrasplante. El escore de
peso y talla (z) y el escore de desviación estándar (DE) de ve-
locidad de crecimiento (Z vel) se calcularon y se compararon
con los de la población pediátrica normal(7). La recuperación
del crecimiento se definió como una Z vel mayor de 0. 
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RESUMEN: La atresia de vías biliares (AVB) es la causa más común de
trasplante hepático (TH) en pediatría. En 7 a 10% de los casos esta aso-
ciada al síndrome de poliesplenia (SP). Algunos autores consideran que
el pronóstico de los niños con esta asociación es más pobre que el de
los niños con AVB.
Todos los niños portadores de TH por AVB y que acuden a la policlí-
nica de TH se incluyeron en el estudio. Se realizó un análisis retros-
pectivo de la evolución y crecimiento de los pacientes con AVB, y se
comparó con el subgrupo de los que tienen asociado el SP. 
No se encontraron diferencias significativas entre ambos grupos en las
complicaciones que presentaron, ni en las analíticas de función hepá-
tica, función renal y lípidos, ni en las medidas antropométricas. 
Concluimos que la asociación de AVB y SP no fue un factor de riesgo
pronóstico para el trasplante hepático en nuestros pacientes.

PALABRAS CLAVE: Atresia de vías biliares; Síndrome de poliesplenia;
Trasplante hepático.

BILIARY ATRESIA AND POLYSPLENIA SYNDROME; 
OUTCOME AND GOWTH POST-TRANSPLANTATION

ABSTRACT: Biliary atresia (BA) is the most common indication for
liver transplantation in children. Approximately 7-10% of these pa-
tients have the associated polysplenia syndrome (PS). The prognosis
of patients with BA and PS has been reported to be poorer than that
in patients with BA without PS.
All patients who underwent liver transplantation for BA and who still
attend periodic controls at the outpatient clinic were considered. A
retrospective study of outcome and growth in children with BA was
made, and compared with a subgroup of patients with BA and PS.
There were no significant differences on complications, liver and re-
nal function tests, lipids and growth data. 
We concluded that BA and PS do not preclude succesful liver trans-
plantation.

KEY WORDS: Biliary atresia; Polysplenia syndrome; Liver transplan-
tation.
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Se comparó el grupo de pacientes con AVB con el sub-
grupo de AVB con SP.

Análisis estadístico
Se utilizó la prueba de Kolmogorof-Smirnoff para con-

firmar la distribución normal de los datos. Cuando los da-
tos no estaban normalmente distribuidos, utilizamos prue-

bas no paramétricas. Las diferencias entre grupos fueron
determinadas por la prueba de Kruskall-Wallis o la t im-
par. Los valores de probabilidad menores de 0,05 fueron
considerados estadísticamente significativos. Todo el aná-
lisis estadístico se realizó con la versión 10,0 del progra-
ma SPSS.

RESULTADOS

En el grupo con diagnóstico de AVB (n=39) la edad me-
dia fue 3 años 3 meses (rango: 5 meses a 17 años), 22 muje-
res y 12 hombres. En 38 de ellos se había realizado el pro-
cedimiento de Kasai. Recibieron 43 trasplantes (11 parciales
y 32 completos), con 4 retrasplantes en 4 pacientes; dos por
trombosis de arteria hepática (TAH), 1 por rechazo crónico
y 1 por colangitis esclerosante. Como inmunosupresor 11 re-
ciben ciclosporina y 27 tacrolimus; 12 (30%) con mofetil mi-
cofenolato como inmunosupresor secundario, y uno con ra-
pamicina y tacrolimus. Se realizó hepatectomía derecha a un
paciente con trombosis parcial de arteria hepática. 

El tiempo promedio de seguimiento fue 74,7 meses (ran-
go 3 a 156 meses).

En el grupo con diagnóstico de AVB y SP (n=9) la edad
media fue 2 años 5 meses (rango: 8 meses a 6 años 8 meses),
6 mujeres y 3 hombres(Tabla I). En todos se había realizado
el procedimiento de Kasai. Recibieron 10 trasplantes com-
pletos, con un retrasplante por TAH. La inmunosupresión ac-
tual es con tacrolimus en 8 y con rapamicina en 1; 2 (22%)
con mofetil micofenolato como inmunosupresor secundario. 

El tiempo promedio de seguimiento fue de 62,7 meses
(rango 2 a 136 meses).

En la tabla II se describen las complicaciones que pre-
sentaron y en la tabla III las analíticas de función hepática,
función renal y lípidos de ambos grupos. No existen dife-
rencias significativas. 

Tabla I Hallazgos y resultados de trasplante hepático en 10 niños con atresia de vías biliares y síndrome de poliesplenia

Sexo Edad meses Peso kg P MI IVCI SI MC VPPD AHA Estado Actual

F 24 8,5 + + - - + + - Exitus
F 48 14,2 + + + - + - - Vivo
F 27 7,4 + + + - - - + Vivo
F 54 14,5 + - + - + - + Vivo
M 80 22 + + + - - - - Vivo
M 10 9,3 + + - - - + - Vivo
F 14 8 + + - - + - - Vivo
F 8 6,45 + + - - - + - Vivo
M 14 8,2 + + - + - - - Vivo
F 13 6,3 + + + - - - - Vivo

Abreviaciones. Poliesplenia; P. Malrotación intestinal; MI. Interrupción de vena cava inferior; IVCI. Situs inversus; SI. Malformación car-
diovascular; MC. Vena porta preduodenal; VPPD. Arteria hepática anómala; AHA.

Tabla II Complicaciones en los pacientes con atresia de vías 
biliares (AVB) y síndrome de poliesplenia (SP)

AVB (n=39) AVB + SP (n=9)
Complicación Episodios Pacientes Episodios Pacientes

(%) (%)

Rechazo agudo 36 18 (46%) 14 6 (67%)
Alt. Hematológica 11 11 (28%) 3 3 (33%)
TAH 4 3 (7,6%) 1 1 (11%)
IRA 2 2 (2,5%) 1 1 (11%)
Rechazo crónico 2 2 (5%) 1 1 (11%)
TVP 2 2 (5%) 1 1 (11%)
Infección CMV 2 2 (5%) 1 1 (11%)
Infección EBV 2 2 (5%) - -
ELPT 1 1 (2,5%) 1 1 (11%)
Colangitis repetición 1 1 (2,5%) - -
Colecistitis crónica 1 1 (2,5%) - -
Diabetes mellitus 1 1 (2,5%) - -
Hepatitis 1 1 (2,5%) - -
SHU 1 1 (2,5%) - -

Abreviaciones. Trombosis de arteria hepática; TAH. Insuficiencia
renal aguda; IRA. Trombosis de vena porta; TVP. Enfermedad lin-
foproliferativa postrasplante; ELPT. Síndrome hemolítico urémi-
co; SHU. Alteración hematológica; Alt. Hematológica.
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Con respecto a las medidas antropométricas encontramos
lo siguiente: en el grupo con AVB, 19 pacientes (48%) tení-
an un z escore de peso menor de –2 DE (media –2,34), y 20
(51%) tenían un z escore de talla menor de –2 DE (media
–2,19) al momento del trasplante. La recuperación del creci-
miento la presentaron 6 pacientes (15%) en los primeros 6
meses, 6 (15%) al primer año, 16 (41%) al segundo año y 9
(23%) después del segundo año. Dos pacientes aun no cum-
plen los primeros 6 meses postrasplante. En el grupo con AVB
y SP, 2 pacientes (22%) tenían un z escore de peso menor
de –2 DE y 3 (33%) tenían un z escore de talla menor de –2
DE al momento del trasplante. La recuperación del creci-
miento la presentaron 2 pacientes (22%) en los primeros 6
meses, 5 (56%) a los 2 años y 1 (11%) después del segundo
año. Un paciente aun no cumple los primeros 6 meses pos-
trasplante. No existen diferencias significativas entre am-
bos grupos (Fig. 1).

DISCUSIÓN

La AVB es la causa más importante de TH en los niños,
variando entre 50 y 75%(1, 8), en nuestro centro es 51%. Sin el
procedimiento de Kasai, los niños evolucionarían hacia el fa-
llo hepático crónico con cirrosis, hipertensión portal y mal-
nutrición severa, culminando en la muerte durante los prime-
ros dos años de edad. Sin embargo, aunque se realice el pro-
cedimiento de Kasai antes de los tres meses de edad, cerca de
un 75% de los niños con AVB terminarán necesitando el
TH(2,8,9). Generalmente la AVB se considera como una lesión
aislada, cuya incidencia es de 1 por cada 10.000 a 15.000
nacimientos, pero se asocia a malformaciones congénitas en
un 10 a 27% de los casos(10, 11). El SP es el más comunmente
asociado a la AVB, presentándose en un 7 a 10% de los ca-
sos(2, 11). Se caracteriza por poliesplenia, situs inversus, ano-
malías cardiovasculares, malrotación intestinal, ausencia de
vena cava inferior, vena porta preduodenal, drenaje de venas
suprahepáticas a la aurícula derecha, origen anómalo de la ar-
teria hepática y pulmón derecho bilobulado(9, 12). Dichas ano-
malías probablemente resulten de un insulto teratogénico al-
rededor de la quinta semana de gestación, cuando el bazo y
los conductos biliares extrahepáticos empiezan a desarro-

llarse(10). El SP es más frecuente en las mujeres(13). En nuestro
grupo 7 pacientes (70%) eran mujeres.

Al principio de la década de los setenta, la asociación
de AVB y SP se consideraba como contraindicación para el
procedimiento de Kasai y para el TH, debido a las compli-
caciones técnicas fatales, como la TAH(3, 14). A finales de
los ochenta algunos autores consideraron que era técnica-
mente posible realizar el TH, aun en presencia de AVB y
SP(13,15,16). Actualmente la evolución en el postrasplante de ni-
ños con AVB y SP es similar a la de los niños con AVB sin
SP. Sin embargo la morbi-mortalidad aún se relaciona con las
complicaciones técnicas(4,5,9,17), por lo que algunos autores
consideran que el pronóstico de los niños con AVB y SP es
más pobre que el de los niños con AVB(6, 18).

La ciclosporina y el tacrolimus, tienen el riesgo de causar
toxicidad renal, reversible y relacionada con la dosis y la con-
centración(19). Encontramos insuficiencia renal aguda en 3 pa-
cientes; 2 de ellos con ciclosporina como inmunosupresor pri-
mario, que se cambió hacia tacrolimus, y 1 con tacrolimus que
se cambio hacia rapamicina más mofetil micofenolato.

Tabla III Analíticas de función hepática, función renal, colesterol y triglicéridos al primer año postrasplante, de dos grupos 
(AVB y AVB con SP). Valores expresados como media y DE

Bilirrubina AST U/L ALT U/L GGT U/L Colesterol Triglicéridos Urea mg/dL Creatinina
mg/dL mg/dL mg/dL Mg/dL

AVB. Media 0,94 68,4 66,8 108 149 93,8 47,8 0,48
DE ± 0,8 ± 55,7 ± 49,3 ± 153 ± 52,5 ± 41,6 ± 15 ± 0,16

AVB + SP. Media 0,81 85,1 86,4 100 153 93,1 39,2 0,43
DE ± 0,79 ± 77,1 ± 66,6 ± 150 ± 27,7 ± 43,1 ± 13,4 ± 0,12
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Figura 1. Evolución del z score de peso y talla, además la recupera-
ción del crecimiento (Z vel > 0) de dos grupos: AVB y AVB con SP.
(Representadas como Medias).
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En la AVB el retardo del crecimiento es un factor promi-
nente que disminuye la calidad de vida; causado por la ma-
labsorción de grasa y vitaminas liposolubles (A, D, E), ade-
más del deterioro en la síntesis de proteínas en el hígado en-
fermo(20). Antes del TH, los niños con AVB crecen menos que
los niños con otras formas de enfermedad hepática(21). Se han
descrito valores medios de escore de talla entre –1,22 y –1,58
DE al momento del trasplante para otras etiologías(20, 22), sin
embargo en nuestro grupo este fue de –2,33 DE. La función
hepática anormal al año del trasplante se ha asociado con
un pobre aumento de peso y talla(23), de ahí la importancia de
evaluarla en nuestro grupo. La recuperación del crecimien-
to se ha descrito como rápido en la AVB, comparada con otras
etiologías como el Sd. de Alagille, la cirrosis familiar, etc.(22),
presentándose entre los 6 y 24 meses(24). En nuestro estudio
el 71% y 78% de los pacientes (grupo AVB y AVB con SP
respectivamente) presentaron recuperación del crecimiento
entre los 6 meses y los 24 meses.

Conclusiones. En nuestro estudio, no encontramos dife-
rencias significativas en la supervivencia, presencia de com-
plicaciones, función hepática y renal, lípidos ni en las me-
didas antropométricas pretrasplante ni de crecimiento pos-
trasplante. Concluimos que la asociación de AVB y SP no fue
un factor de riesgo pronóstico para el trasplante hepático.
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A R T I C U L O O R I G I N A L

titution was administer in 12 patients, correction of the chordee was po-
sible in 66 cases, the urethral plate was dissected in 18 cases, and the
Nesbit procedure in 16 cases.
Results. A good result was obtained in 59 cases a straight penis, mea-
tus at the tip of the penis, good calibre of the urinary stream and a sa-
tisfactory esthetic result. Our rate of complication was of 12%, five fis-
tulas, two partial deshicences of the preputioplasty and in one case a
discrete chordee.
Conclusions. We believe this is an surgical technique for one stage pro-
cedure in severe cases of proximal hypospadias with chordee with a go-
od functional and esthetic result and few complications.

KEY WORDS: Hypospadias; Onlay island flap.

INTRODUCCIÓN

El hipospadias, a lo largo de los años ha tenido un trata-
miento quirúrgico distinto, que ha ido mejorando el resulta-
do final de esta frecuente malformación congénita. El buen
resultado de las técnicas que utilizan el colgajo prepucial pe-
diculado ha hecho que en los últimos años estas técnicas
hayan sido ampliamente utilizadas. Una de las más popula-
res fue la que publicó Duckett en 1980(1) y que él mismo mo-
dificó en 1987(2) sustituyendo el colgajo prepucial pedicula-
do y tubularizado por por un colgajo en parche (Onlay). Esta
modificación, además de preservar la placa uretral, evita las
anastomosis circulares, causa frecuente de estenosis y fístu-
las.

MATERIAL Y MÉTODOS

Desde el año 1995, hemos realizado la uretroplastia se-
gún técnica de Onlay en 67 pacientes afectos de hipospa-
dias. De ellos 60 presentaban incurvación peneana más o
menos severa. El meato uretral estaba situado en surco ba-
lano prepucial o en un tercio superior de pene en 15 pa-
cientes, en un tercio medio en 29, en base de pene en 11 e
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RESUMEN: En 1987 Eider y Duckett publicaron una modificación de la
técnica de Duckett, sustituyendo el colgajo prepucial pediculado y
tubularizado, por un colgajo no tubularizado en Onlay (parche). Esta
modificación, además de preservar la placa uretral evita las anastomosis
circulares que eran causa frecuente de estenosis y fístulas.
Material y métodos. Presentamos nuestra experiencia en 67 pacien-
tes afectos de hipospadias (60 con incurvación). El meato estaba loca-
lizado en tercio superior de pene en 15 casos, en tercio medio en 29,
en base de pene en 11 e interescrotal en 12  asos. Se puso tratamiento
hormonal preoperatorio a 12 pacientes. La corrección del cordé fue po-
sible en todos los casos (excepto en uno), aunque en 18 ocasiones se
precisó disecar la placa uretral y en 16 casos se realizó una plicatura
dorsal (Nesbit).
Resultados. Han sido buenos en 59 casos, consiguiéndose un pene bien
enderezado con meato en punta de glande, chorro miccional de buen
calibre y resultado estético correcto. Han habido 5 fístulas, 2 dehis-
cencias parciales de la uretroplastia, y en un paciente persiste discre-
to cordé (12% de complicaciones).
Conclusiones. Creemos que se trata de una técnica quirúrgica exce-
lente que soluciona en un solo tiempo quirúrgico casos severos de hi-
pospadias proximales y con incurvación, con un buen resultado fun-
cional y estético y pocas complicaciones.

PALABRAS CLAVE: Hipospadias; Colgajo no tubularizado en Onlay.

TREATMENT OF PROXIMAL HYPOSPADIAS: 
THE ONLAY TECHNIQUE

ABSTRACT: In 1987 Elder and Duckett published a modification of the
Duckett technique for hypospadias repair, subtituing the transverse pre-
putial island flap for the onlay island. This modification preserves the
urethral plate and has no circular anastomoses, the most common cau-
se of fistulas and stenosis.
Material and methods. We present our experience in 67 cases with hy-
pospadias (60 with chordee). The meatus was in the superior third of
the penis in 15 cases, in the middle third in 29, at the base of the pe-
nis in 11, and interscrotal in 12 patients. Preoperative hormonal subs-
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interescrotal en 12. Se administró tratamiento preoperato-
rio con testosterona por vía intramuscular a 12 pacientes de-
bido a hipoplasia peneana. En este grupo de 67 pacientes se
han constatado 9 casos con antecedentes familiares de hi-
pospadias: padre en 3 casos, tío materno en 3 caso, herma-
no en 2 y abuelo en un caso. En ningún caso existía el an-
tecedente de tratamiento hormonal durante el embarazo, y
en 8 casos hay bajo peso al nacer, aunque sólo dos de es-
tos niños fueron prematuros. No hay muchas malformacio-
nes asociadas en estos pacientes: 2 tenían criptorquidia bi-
lateral, otro paciente era un síndrome de Smith-Lemli-Opitz,
en otro se demostró un mosaicismo y la existencia de una
arteria umbilical única y en otro existía una cardiopatía (co-
artación de aorta). La edad de la intervención osciló entre
los 7 meses y los 8 años (Fig. 1).

La corrección de la incurvación fue posible en todos
los casos (excepto 1), aunque en 18 ocasiones fue necesa-
ria al separación de la placa uretral de los cuerpos caver-
nosos (para poder extirpar bandas fibrosas situadas detrás
de la uretra que mantenían aún la incurvación) y en 16 ca-
sos se tuvo que practicar un enderezamiento dorsal se-
gún la técnica de Nesbit. El recubrimiento cutáneo de la
zona ventral del pene se realizó mediante colgajos cutá-
neos tipo Byars en 29 ocasiones y con doble faz en 38. Para
las suturas se empleó monofilamento reabsorvible de sie-
te ceros. No se empleó magnificación con lupas o micros-
cropios. En todos los casos se ha dejado sonda uretral de
silicona durante 6-7 días y tratamiento antibiótico. En 13
casos, los más severos, se ha colocado, además, una son-
da percutánea de derivación vesical que se ha retirado 24
horas después que la uretral, una vez comprobada la mic-
ción a través de la neurouretra. En todos los pacientes se
ha realizado un vendaje semicompresivo para minimizar
el edema y mantener la hemostasia. La estancia hospita-
laria ha sido de 8 días.

RESULTADOS

Los resultados han sido buenos en 59 casos (88%), con-
siguiéndose un pene bien enderezado con el meato en punta
de glande, chorro miccional de buen calibre y aspecto estéti-
co aceptable. En cinco pacientes apareció una fístula uretral
que ha requerido tratamiento quirúrgico para su cierre, en dos
pacientes ha habido un fallo parcial de la zona distal de la
uretroplastia que posteriormente se ha corregido mediante
técnica de Mathieu. En un paciente persiste discreto cordé.
El tiempo de seguimiento oscila entre los 6 años y los 3 me-
ses.

DISCUSIÓN

Inicialmente Duckett describió la técnica de «Onlay»(2)

para resolver casos de hipospadias distales sin incurvación.
Debido a los buenos resultados obtenidos por nosotros
en este tipo de hipospadias con la técnica de Mathieu, no
empezamos a emplear la técnica de Onlay, hasta 1995,
en que ya teníamos información, por la publicación de
Baskin(3) y del propio Duckett que extendían las indica-
ciones de la técnica de Onlay a hipospadias con incurva-
ción y con el meato situado en posición más proximal.
Se ha comprobado que en muchos casos es posible co-
rregir la incurvación extirpando únicamente los tractos fi-
brosos situados a ambos lados de la bandeleta uretral, en
la cara ventral de ambos cuerpos cavernosos. En nuestra
experiencia ha sido así en 26 casos, pero en 18 casos ha si-
do preciso separar la bandeleta uretral de los cuerpos ca-
vernosos, para poder extirpar tractos fibrosos retrouretra-
les. Cuando se realiza esta maniobra la disección de la ure-
tra debe hacerse en profundidad, dejando unido a ella el
cuerpo esponjoso, para evitar la desvascularizarla(4). En 16
casos, para conseguir un enderezamiento completo se ha
efectuado una plicatura dorsal según la técnica descrita por
Nesbit(5). En tres pacientes hubo que emplear estas dos ma-
niobras (disección de la uretra y Nesbit) para conseguir la
corrección de la incurvación. El recubrimiento cutáneo de
la zona ventral del pene, en 39 casos se ha realizado con
la técnica de «doble faz», tal como preconiza González(6).
En los restantes casos se han utilizado colgajos cutáneos
tipo Byars.

No existe edad «ideal» para la corrección del hipospa-
dias. En nuestro hospital, la mayoría de pacientes con hipos-
padias se operan entre los 2 y 3 años, aunque en los últimos
tiempos estamos operándolos en edades más tempranas.

La técnica de Onlay ha sido publicada por varios autores
con un índice muy alto de buenos resultados(2-4, 6, 7) y con me-
nos complicaciones que las obtenidas con la técnica de
Duckett. En nuestra experiencia también ha sido así, y de un
35% de complicaciones, con la t. de Duckett, hemos pasado
a un 12% con la técnica de Onlay. Ésta no ha sido, sin em-
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Figura 1. Técnica de Onlay: edad de intervención.
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bargo, la experiencia de Castañón(8) que tiene un porcentaje
similar de complicaciones con ambas técnicas (38% con la t.
de Duckett, y 32% con la t. de Onlay), aunque las compli-
caciones de la técnica de Onlay han sido menos severas (me-
nor porcentaje de estenosis).

La técnica original de Onlay(2) ha sido modificada por al-
gunos autores, para poder aplicarla incluso en los hipospa-
dias más severos; así, Flack(9) logra correcir 4 casos de hi-
pospladias perineales en pacientes con ambigüedad sexual,
solamente con una fístula. Él denomina a su modificación,
técnica de Onlay-tubo-Onlay, por la forma que le da al col-
gajo. Propone su utilización cuando la bandeleta uretral es
corta y sin su modificación no podría conseguir la corrección
del cordé. También Perovic(10) emplea, en casos muy severos
una técnica en Onlay longitudinal utilizando la piel dorsal del
pene. Kockvara(11) utiliza una modificación similar a la de
Flack, a la que denomina Inlay-Onlay, para solucionar ca-
sos de uretras cortas o cicatriciales por anteriores cirugías.

En 12 pacientes, debido al pequeño tamaño del pene y a
la escasez de piel prepucial, se ha empleado tratamiento pre-
operatorio con testosterona. El uso de este tratamiento se ha
demostrado eficaz, lográndose un aumento de tamaño y vas-
cularización tanto del pene como de la piel prepucial(12). No
ha habido alteraciones en la edad ósea ni en el peso de estos
niños como consecuencia del mismo.

CONCLUSIONES

La técnica de Onlay permite en un solo tiempo quirúrgi-
co solucionar hipospadias proximales, incluso severos.
Conserva la bandeleta uretral. Evita las suturas circulares.
Tiene un porcentaje de complicaciones bajo. Se logra una co-
rrección estética y funcional buena.
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hiera a estos programas de formación mejorará el manejo del niño ac-
cidentado y estaremos más cerca de nuestro objetivo: tratar de la for-
ma más adecuada a nuestra población infantil traumatizada.

PALABRAS CLAVE: Trauma pediátrico; Asistencia; Educación.

IMPACT OF FORMATION PROGRAMS IN INITIAL

MANAGEMENT OF INJURED CHILDREN

ABSTRACT: Introduction. In 1997 we developed the «Pediatric Trauma
Life Support Course» applied to every one who provide care for the pe-
diatric trauma patient. Since November 1997 until December 2000, 14
courses were imparted inside of the «Comunidad de Madrid» with to-
tal number of 289 students. Thirty-eight students have been people who
worked in the prehospital area inside of our Community. The aim of
this paper is to determinate the possible impact of these Courses in
the prehospital management of the pediatric trauma patient.
Material and methods. We reviewed the Pediatric Trauma Registry in-
puts of our hospital since January 1995 until December 2000. A total
number of 2166 patients required admission in our hospital after the in-
juries. 495 patients which moved to our Institution by medical people
and a special transport (ambulance/medical van) were enrolled. The pa-
tients were classified into two groups. In the first group were inclu-
ded the children admitted between 1995 to 1997 (group I, n= 232), be-
fore we had applied our Courses and in the second group, the patients
admitted between 1998 to 2000 (group II, n= 263), after The pediatric
Trauma Life Support Course was conducted. Both groups seems to
be equal if we compare the age, sex and severity of the injuries.
We analysed the infant orotracheal intubation in a coma patient, gas-
tric intubation in the several trauma patient, vascular access and apply
a semirigid cervical collar into a head injury. If we think that the ap-
plication of these manouvers will be a good quality index of the ma-
nagement of these patients in the prehospital area, we compare the in-
dex of application of these variables according to the years before and
after the Courses were imparted. For this pourpose we used the X2 test
shows significant differences within both groups if p<0,05.
Results. All paramethers analyzed were better in group II than in group
I (p<0,05).
Conclusions. The results of this paper shows that the use of this pro-
gram for the management of the pediatric trauma patient is going well
and the assessment is doing better than few years before.

KEY WORDS: Trauma management; Childhood; Education.
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RESUMEN: Introducción. En 1997 desarrollamos los Cursos de Atención
Inicial al Trauma Pediátrico (A.I.T.P.), dirigidos a todos los profesiona-
les médicos y de enfermería que tuvieran ocasión de atender niños trau-
matizados. Desde Noviembre de 1997 hasta Diciembre de 2000 se im-
partieron 14 Cursos A.I.T.P. dentro de la Comunidad de Madrid, siendo
el número total de alumnos de 289, de los que 38 fueron personal dedi-
cado a la atención prehospital dentro de nuestra Comunidad. El objeti-
vo del presente estudio es determinar el posible impacto de estos Cursos
en el manejo prehospitalario del niño traumatizado en nuestro medio.
Pacientes y métodos. Se analizan los datos del Registro de Trauma
Pediátrico de nuestro Centro entre Enero de 1995 y Diciembre de 2000,
en el que se incluyen 2.166 niños ingresados tras sufrir traumatismos.
De ellos, 495 fueron trasladados a nuestro Centro por personal sani-
tario y en un medio de transporte especializado (ambulancia o UVImóvil)
y constituyen la población del presente estudio. Los pacientes se di-
vidieron en 2 grupos: los que ingresaron entre los años 1995 y 1997
(grupo I, n=232) y los que ingresaron entre 1998 y 2000 (grupo II,
n=263), estimando que el primer grupo corresponde a los niños aten-
didos y trasladados antes de que comenzaran los Cursos AITP y el
segundo grupo a los que lo fueron una vez instaurados los Cursos.
Ambos grupos demostraron ser homogéneos en cuanto a edad y sexo
de los niños y severidad de las lesiones.
Se compararon ambos grupos en cuanto a las siguientes variables: in-
tubación en el niño en coma, sondaje gástrico en el traumatizado se-
vero, canalización de vías venosas y colocación de collarín cervical en
el traumatismo craneal. Partiendo de la hipótesis de que la realiza-
ción de estas maniobras cuando se encuentran indicadas constituye un
indicador de la calidad de la asistencia prehospital al niño traumati-
zado, comparamos el índice de realización de las mismas en los años
previos y posteriores a la implantación de los Cursos AITP. 
Resultados. Todos los parámetros analizados mostraron una mejoría
estadísticamente significativa en el grupo II con respecto al grupo I.
Conclusiones. Los resultados de este estudio nos hacen pensar que la
difusión de nuestro programa de formación para la asistencia al Trauma
Pediátrico está dando sus frutos y que la asistencia urgente al niño trau-
matizado en nuestro medio es mejor que hace unos pocos años. Estamos
seguros de que a medida que un mayor número de profesionales se ad-
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INTRODUCCIÓN

El manejo del niño traumatizado requiere el conocimiento
y la asimilación de una metodología específica así como la
adquisición de las habilidades necesarias para realizar cier-
tas maniobras diagnósticas y terapéuticas de cuya adecuada
realización depende en muchos casos la salvación de la vi-
da del niño y la prevención o atenuación de posibles secue-
las postraumáticas. Por este motivo desarrollamos en 1997
los Cursos de Atención Inicial al Trauma Pediátrico
(A.I.T.P.)(1,2), que desde entonces son impartidos en distintos
puntos de la geografía española con gran aceptación por par-
te de médicos y enfermeras de todo el país. Estos Cursos, pa-
trocinados por la Sociedad Española de Cirugía Pediátrica,
constan de dos fases: una fase a distancia, durante la cual los
alumnos aprenden una serie de conocimientos teóricos con-
tenidos en un Manual específico, redactan una monografía
sobre un tema determinado y cumplimentan un cuestionario
de tipo test, y una fase presencial que incluye charlas teóri-
cas, estaciones prácticas por grupos, prácticas quirúrgicas en
animales de experimentación y resolución de casos simula-
dos con actores.

El objetivo del presente estudio es determinar el posible
impacto de estos Cursos en el manejo prehospitalario del ni-
ño traumatizado en nuestro medio.

MATERIAL Y MÉTODOS

Desde Noviembre de 1997 hasta Diciembre de 2000 se
impartieron 14 Cursos de Atención Inicial al Trauma
Pediátrico dentro de la Comunidad de Madrid, siendo el nú-
mero total de alumnos de 289, de los que 38 fueron perso-
nal dedicado a la atención prehospitalaria dentro de nuestra
Comunidad. La distribución según su titulación (personal mé-
dico o de enfermería) y la entidad dentro de la cual ejercen
su actividad de muestra en la tabla I.

Dentro del extenso contenido teórico de los Cursos, hay
una serie de conceptos que resultan elementales pero de gran
importancia dentro del manejo del niño traumatizado, como
son:
• Los niños en situación de coma (puntuación en la escala

de coma de Glasgow de 8 o menor) tienen un grave ries-
go de compromiso de la vía aérea, por lo que precisan de
intubación traqueal.

• Los niños que han sufrido un traumatismo severo (defi-
nido por un Indice de Trauma Pediátrico de 8 o menor o
un Injury Severity Score mayor de 15) sufren con fre-
cuencia una dilatación gástrica aguda, que puede com-
prometer la ventilación y conlleva un riesgo de vómitos
y aspiración, por lo que precisan un sondaje gástrico.

• El niño traumatizado precisa un estricto control de la si-
tuación hemodinámica y una prevención y/o tratamiento
del posible shock hipovolémico, por lo que resulta im-

perativa la canalización de al menos una vía venosa y la
reposición de fluídos.

• En todo niño que ha sufrido un traumatismo por encima
de las clavículas debe sospecharse que haya podido le-
sionarse la columna cervical, por lo que ésta debe prote-
gerse mediante la colocación de un collarín cervical.
Partiendo de la hipótesis de que la realización de estas

maniobras cuando se encuentran indicadas constituye un
indicador de la calidad de la asistencia prehospitalaria al ni-
ño traumatizado, comparamos el índice de realización de las
mismas en los años previos y posteriores a la implantación
de los Cursos AITP con el fin de determinar si existieron
diferencias significativas en uno u otro sentido.

Para ello se analizan los datos obtenidos del Registro
de Trauma Pediátrico entre Enero de 1995 y Diciembre
de 2000, en el que se incluyen 2166 niños ingresados tras
sufrir traumatismos (códigos de la Clasificación
Internacional de Enfermedades o ICD9-CM del 800 al
959.9). De ellos, 495 fueron trasladados a nuestro Centro
por personal sanitario y en un medio de transporte espe-
cializado (ambulancia o UVI móvil) y constituyen la po-
blación del presente estudio. Los pacientes se dividieron en
2 grupos: los que ingresaron entre los años 1995 y 1997
(grupo I, n=232) y los que ingresaron entre 1998 y 2000
(grupo II, n=263), estimando que el primer grupo corres-
ponde a los niños atendidos y trasladados antes de que co-
menzaran los Cursos AITP y el segundo grupo a los que lo
fueron una vez instaurados los Cursos. Ambos grupos de-
mostraron ser homogéneos en cuanto a edad y sexo de los
niños y severidad de las lesiones (Tabla II).

Tabla I Distribución de los alumnos que ejercen su actividad
en Servicios de Emergencias prehospitalarios dentro
de la Comunidad de Madrid

Médico Enfermería Total

061 12 5 17
Samur 4 9 13
Sercam 4 4 8
Total 20 18 38

Tabla II Comparación entre los grupos de pacientes I y II

Grupo I Grupo II p

n 232 263
Sexo 160 V, 72 M 174 V, 89 M N.S.
Edad media 10,3 ± 3,9 10,8 ± 3,9 N.S.
PTS promedio 9,4 ± 2,4 9,5 ± 2,2 N.S.
ISS promedio 9,3 ± 8,9 8,8 ± 6,6 N.S.

PTS= Indice de trauma pediátrico; ISS= Injury Severity score.
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Se compararon ambos grupos en cuanto a las variables
citadas: intubación en el niño en coma, sondaje gástrico
en el traumatizado severo, canalización de vías venosas y
colocación de collarín cervical en el traumatismo crane-
al. Se empleó para ello el test de X2, considerando esta-
dísticamente significativos los resultados con valores de
p<0,05.

RESULTADOS

Dentro del Grupo I fueron intubados un 58,8% de los ni-
ños asistidos en situación de coma (puntuación en la escala
de coma de Glasgow de 8 o menor), mientras que en el Grupo
II dicho porcentaje alcanzó el 85,7% (p<0,05).

El sondaje gástrico fue llevado a cabo en el 16,4% de los
niños gravemente traumatizados (Indice de Trauma Pediátrico
de 8 o menor o Injury Severity Score mayor de 15) pertene-
cientes al Grupo I, porcentaje que alcanzó el 25,4% dentro
del Grupo II (p<0,05).

La canalización de vías intravenosas se realizó en el 25,0%
de los niños incluidos en el Grupo I, siendo en el Grupo II es-
te porcentaje de 31,6% (p<0,05). Analizando este mismo pro-
cedimiento sólo para los traumatismos severos según el cri-
terio anteriormente descrito, obtenemos que en el 39,3% de
los niños gravemente traumatizados del grupo I se canaliza-
ron vías venosas, ascendiendo este porcentaje al 58,2% pa-
ra los niños del Grupo II (p<0,05).

Por último, se procedió a la colocación de un collarín cer-
vical en el 39,8% de los niños del Grupo I que habían sufri-
do un traumatismo craneal, mientras que para los niños del
Grupo II dicho porcentaje fue del 52,1% (p<0,05).

El resumen de los citados resultados junto con los datos
numéricos correspondientes se muestra en la tabla III.

DISCUSIÓN

El trauma constituye la primera causa de mortalidad
en la infancia, produciendo cerca de la mitad de las muer-
tes infantiles(3). El 32% de los niños que sufren un trauma-
tismo grave y sobreviven presentan algún tipo de secuela(4).
La repercusión social y económica de la incapacidad infantil
post-traumática es de tal magnitud que se calcula que el gas-
to económico, en recursos y personal producido por la mis-
ma es mucho mayor que el derivado del trauma en el adul-
to(3).

Los Sistemas de Trauma Pediátrico surgen con el fin de
paliar en lo posible la grave repercusión de este problema.
Un Sistema de Trauma Pediátrico bien concebido debe sus-
tentarse sobre tres pilares bien definidos(5):
• El primero lo representa el conocimiento de la realidad

epidemiológica del medio, y en este punto juegan un pa-
pel primordial los Registros de Trauma Pediátrico.

• El segundo pilar lo constituye la formación del personal
que atiende al niño traumatizado, formación que se ad-
quiere mediante cursos específicos de asistencia al Trauma.

• El tercer y último pilar lo forman los sistemas de asis-
tencia prehospitalaria y los Centros de Trauma Pediátrico.
Para conocer los aspectos epidemiológicos de la pobla-

ción pediátrica traumatizada en nuestro medio y poder eva-
luar la morbilidad y mortalidad de nuestros pacientes desa-
rrollamos en 1995 un Registro de Trauma Pediátrico. Este
nos está aportando una valiosa información de cara a la or-
ganización de recursos y al desarrollo de programas de pre-
vención, a la vez que nos permite detectar y corregir algunas
deficiencias en nuestro Sistema de Asistencia al Trauma(6-13).
El análisis de los datos del Registro de Trauma Pediátrico en
lo que se refiere a la asistencia prehospitalaria constituye la
base de este trabajo.

En cuanto al segundo pilar, está demostrada la necesidad
de un eficaz sistema de asistencia urgente en el lugar del ac-
cidente y de medios de evacuación rápidos, ambos asistidos
por personal experto, así como de Centros con la infraes-
tructura y la experiencia adecuados para el manejo del niño
traumatizado(5, 14). Se calcula que el 78% de las muertes tie-
nen lugar fuera del medio hospitalario(15) y hasta el 50% de las
mismas se consideran prevenibles(16, 17). En nuestra Comunidad
existe una moderna infraestructura para la asistencia urgente
en la etapa prehospital con amplia dotación material y huma-
na, compuesta por distintas entidades autonómicas y estata-
les. Pero, por desgracia, hoy por hoy toda esta infraestructu-
ra no está pensada para atender al niño traumatizado. Así, en-
contramos que la mayor parte de las ambulancias y UVI’s mó-
viles no cuentan con dispositivos de inmovilización tan ne-
cesarios como la tabla pediátrica o los collarines cervicales de
tamaños adecuados para las edades pediátricas. El personal
sanitario, con un nivel de formación medio muy elevado y en
cualquier caso superior al de muchos otros países, echa en fal-
ta una formación complementaria específica en lo que al ma-
nejo del niño traumatizado se refiere.

El manejo del niño traumatizado requiere el conocimiento
y la asimilación de una metodología de trabajo específica y
la adquisición de la destreza necesaria para llevar a cabo una

Tabla III Resultados

Grupo I Grupo II
n % n % p

Intubación 10/17 58,8 12/14 85,7 < 0,05
Sonda gástrica 10/61 16,4 14/55 25,4 < 0,05
Vías venosas 58/232 25,0 83/263 31,6 < 0,05
Vías venosas
en trauma severo 24/61 39,3 32/55 58,2 < 0,05
Collarín cervical 
en TC 51/128 39,8 63/121 52,1 < 0,05
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serie de maniobras diagnósticas y terapéuticas de cuya ade-
cuada realización depende en muchos casos la salvación de
la vida del niño y la prevención o atenuación de posibles
secuelas. El niño no es un adulto en pequeño, y su especial
anatomía y fisiología le confieren una serie de características
distintivas que es preciso conocer por parte de todo profe-
sional que tiene ocasión de atender a niños accidentados. 

Para garantizar la formación del personal implicado en la
asistencia al Trauma se diseñaron en EE.UU. a finales de la
década de los 80 los cursos de entrenamiento «Advanced
Trauma Life Support» (A.T.L.S.) del American College of
Surgeons(18), cursos que en la actualidad han sido impartidos
a más de 150.000 médicos de todo el mundo. Estos cursos,
aunque incluyen un apartado dedicado al niño, están enfoca-
dos básicamente hacia el trauma del adulto. La utilidad de es-
te tipo de cursos ha sido demostrada, no sólo desde el punto
de vista subjetivo de los participantes sino también en base a
resultados objetivos en términos de morbimortalidad en Centros
cuyo personal ha recibido este tipo de formación específica.

Siguiendo este modelo y con el fin de adecuar el conte-
nido de dichos cursos a la práctica pediátrica se pusieron en
marcha en Argentina los Cursos de «Atención Inicial en
Trauma Pediátrico»(19), cursos que posteriormente importa-
mos a nuestro país y que se vienen impartiendo desde 1997
con gran éxito y aceptación por parte de médicos y enferme-
ras de todo el país(1, 2).

Los cursos constan de dos fases: una fase a distancia, du-
rante la cual los alumnos deben aprender una serie de cono-
cimientos teóricos contenidos en un Manual específico, com-
pletar una evaluación teórica con ayuda del citado Manual
y redactar una monografía acerca de un tema concreto rela-
cionado con el contenido del Curso, y una segunda fase in-
tensiva de dos días de duración durante la cual se repasan y
aclaran todos los contenidos teóricos, se llevan a cabo prác-
ticas con maniquíes y animales de experimentación y se so-
lucionan situaciones de simulación con la ayuda de actores.
El Curso concluye con una evaluación teórica y práctica de
los conocimientos y habilidades adquiridos a lo largo del mis-
mo. A lo largo del Curso los alumnos cumplimentan una en-
cuesta con 40 apartados para valorar todos los aspectos del
mismo, desde la organización y la calidad de exposición de
los contenidos teóricos hasta el nivel de las prácticas y la
repercusión que el Curso pueda tener en su actividad profe-
sional diaria. Del mismo modo se invita a los alumnos a ha-
cer cuantas sugerencias crean oportunas para mejorar su con-
tenido y desarrollo. Estas encuestas son revisadas después de
cada Curso y con frecuencia se traducen en los cambios y me-
joras correspondientes.

Los resultados de este estudio nos hacen pensar que la di-
fusión de nuestro programa de formación para la asistencia
al Trauma Pediátrico está dando sus frutos y que la asisten-
cia urgente al niño traumatizado en nuestro medio es mejor
que hace unos pocos años. Seguramente la realización de los
Cursos AITP no ha sido el único factor que ha contribuido

a este fenómeno, pero sabemos que además de los conoci-
mientos teóricos y las habilidades prácticas que en ellos se
enseñan están sirviendo para generar una inquietud y una ma-
yor preocupación por el tema por parte de los profesionales
que los realizan, inquietud que transmiten a sus compañe-
ros en sus respectivos lugares de trabajo y que acaba tradu-
ciéndose en realización de sesiones clínicas, formación de
grupos de trabajo, etc.

Pero aún queda un largo camino por recorrer y no hay que
darse por satisfechos con los logros obtenidos. Hay que lu-
char para que las ambulancias y UVI’s móviles sean dotadas,
además de la mochila pediátrica con la que ya cuentan al-
gunas de ellas, con dispositivos de inmovilización tan nece-
sarios como la tabla pediátrica o los collarines cervicales de
tamaños adecuados. El que cerca de la mitad de los niños gra-
vemente traumatizados sean trasladados a un hospital tercia-
rio sin una vía venosa para aporte de fluidos parenterales o
que solo a uno de cada dos niños que han sufrido un trauma-
tismo craneal le sea inmovilizada la columna cervical son he-
chos preocupantes que nos deben motivar para seguir en es-
ta línea. Estamos seguros de que a medida que un mayor nú-
mero de profesionales se adhiera a estos programas de for-
mación estos hechos se irán haciendo más infrecuentes y es-
taremos más cerca de nuestro objetivo: tratar de la forma más
adecuada a nuestra población infantil.

BIBLIOGRAFÍA

1. Iñón AE, Navascués JA, Parise J, Vázquez J (ed). Manual de
Asistencia Inicial al Trauma Pediátrico. Madrid 1997.

2. Navascués JA, Vázquez J (ed). Manual de Asistencia Inicial al
Trauma Pediátrico. 2ª ed. Madrid 2001.

3. Beaver BL, Haller JA. Epidemiología del traumatismo. En «Cirugía
Pediátrica», pp.108-15. Traducido de la 2ª edición en inglés de
Pediatric Sugery. Ashcraft KW, Holder TM. W.B. Saunders
Company. Philadelphia 1993.

4. Iñón AE. Trauma en pediatría. Rev Cir Inf 1994;4:5-7.

5. Harris BH. Creating Pediatric Trauma Systems. J Ped Surg
1989;24:149-52.

6. Navascués JA, Soleto J, Cerdá J, et al. Estudio epidemiológico
de los accidentes en la infancia: Primer Registro de Trauma
Pediátrico. An Esp Pediatr 1997;47:369-72.

7. Navascués JA, VazquezJ, Soleto J, et al. Registro de Trauma
Pediátrico: análisis preliminar. Rev Cir Inf 1997;7:211-20.

8. Navascués JA, Soleto J, Cerdá J, et al. Registro de Trauma
Pediátrico: experiencia a lo largo de un año. Cir Esp 1996;60:285.

9. Navascués JA, Soleto J, Cerdá J, et al. Registro de Trauma
Pediátrico: análisis de 1.200 casos. Cir Pediatr 1998;11:151-60.

10. Navascués JA. Utilidad de un Registro de Trauma. Libro de po-
nencias del XX Congreso Español extraordinario de Pediatría.
Martínez Valverde A (ed) Tomo I. Málaga, 1998:162-71.

11. Navascués JA, Vázquez J. Accidentes en la infancia: los Sistemas
de Trauma. Rev Esp Pediatr 1999;55(2):111-6.

CirPed - 56p  21/1/04  11:28  Página 31



32 A. Navascués y cols. CIRUGIA PEDIATRICA

12. Navascués JA, Romero R, Soleto J, et al. Análisis crítico de la asis-
tencia prehospital al niño traumatizado. Rev Cir Inf 2000;10(2):81-6.

13. Navascués JA, Romero R, Soleto J, et al. First Spanish Pediatric
Trauma Registry: analysis of 1500 cases. Eur J Pediatr Surg
2000;10:310-8.

14. King DR. Trauma in infancy and childhood: initial evaluation and
management. Ped Clin North Am 1985;32(5):1299-310.

15. Haller JA, Signer RD, Golladay ES, et al. «Use of a Trauma Registry
in the management of children with life-threatening injuries». J
Pediatr Surg 1976;11:381-5.

16. Cales R, Trunkey D. Preventable trauma deaths. A review of trau-
ma care systems development. JAMA 1985;254:1059

17. Dykes E, Spence L, Young J. Preventable pediatric trauma de-
aths in a metropolitan region. J Pediatr Surg 1989;24:107-
10.

18. Ramenofsky ML et al (ed). Advanced Trauma Life Support Student
Manual. American College of Surgeons, Committee on Trauma,
Chicago, 1989.

19. Manual del Curso de Atención Inicial en Trauma Pediátrico. Iñón
AE (ed). Programa C.A.P.P.A. Buenos Aires, 1993.

CirPed - 56p  21/1/04  11:28  Página 32



Adrenalectomía laparoscópica 33VOL. 17, Nº 1, 2004

A R T I C U L O O R I G I N A L

adventages with regard to traditional surgery have been demonstrated
in the treatment of  localized adrenal tumours . The aim of this work is
to analyze our initial experience in this technique.
Material and methods. We have reviewed our last three adrenalectomy
cases. They were two girl and a boy aged 4, 15 and 17 year-old. The
ethiology was  pheochromocytoma in two cases and one ganglioneu-
roblastoma. In two cases the tumour was right-sided and the other one
was in the left adrenal gland. All cases were studied with ultrasound,
TC and MRI. Patients with pheochromocytoma were also studied with
MIBG-scintigraphy and genetics, hormone and endocrine MEN scre-
ening. One patient with pheochromocytoma had von Hippel-Lindau di-
sease. Main size tumour was 40 mm. Preoperative α-blockade in phe-
ochromocytoma was done with prazosín and intraoperative with nitro-
prusside. In lateral decubitus position, through four 10 and 5 mm ports,
in two cases adrenalectomy was performed and tumorectomy in one. 
Results: Main operating time was 120minutes. There was no operati-
ve-related complication. Blood pressure in pheochromocytoma patients
was  controlled without  drugs 36h after surgery. They were dischar-
ged between the 2nd and  4th postoperative day. No incidences on fo-
llow-up.
Conclusions. Adrenalectomy joins other pediatric procedures afforda-
ble with the laparoscopic approach. It minimizes surgical trauma, gland
exposure is better, allows a safe and quick resection in adrenal tumours,
with a short and suitable postoperative course.

KEY WORDS: Laparoscopy; Adrenalectomy; Pheochromocytoma.

INTRODUCCIÓN

La adrenalectomía laparoscópica es un procedimiento
iniciado hace una década  y ya habitual en el paciente adul-
to(1). Como en otros procedimientos laparoscópicos se han
publicado muchos trabajos que refuerzan las ventajas de es-
ta vía sobretodo en cuanto a complicaciones locales y dolor
postoperatorio respecto a la cirugía tradicional(2). Su utili-
zación, a pesar de esto, no es aplicable a todos los tumores
suprarrenales, siendo su indicación principal los tumores lo-
calizados de un tamaño variable según los autores pero en
todo caso contraindicado en tumores malignos invasivos o
aquellos con un tamaño mayor de 15 cm(3, 4). En el niño, a
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RESUMEN: Introducción. La adrenalectomía laparoscópica es un pro-
cedimiento ya habitual en el paciente adulto. En el niño han sido de-
mostradas las mismas ventajas respecto a la cirugía tradicional en tu-
mores suprarrenales bien localizados. El objetivo de este trabajo es ana-
lizar nuestra experiencia inicial en esta técnica. 
Material y método. Hemos revisado los tres últimos casos de adrena-
lectomía. Corresponden a dos hembras y un varón, con edades  de 4,
15 y 17años. Etiológicamente, dos feocromocitomas y un ganglioneu-
roblastoma. En dos casos la suprarrenal afecta fue la derecha y en
uno izquierda. En todos los casos el estudio de imagen  incluyó ECO,
TAC y RMN. En los casos de feocromocitoma se realizó además ga-
magrafia MIBG y estudio genético, analítico y hormonal para scree-
ning MEN. Uno de los feocromocitomas en paciente con enfermedad
de von Hippel-Lindau. El tamaño medio de los tumores fue de 40 mm.
El α-bloqueo preoperatorio en los feocromocitomas se realizó con pra-
zosín y el intraoperatorio con nitroprusiato. En posición de decúbito
lateral , colocación de cuatro trócares de 10 y 5 mm. En dos casos se
realizó adrenalectomía y en uno tumorectomía. 
Resultados. El tiempo operatorio medio fue de 120’. No hubo ningu-
na complicación operatoria. La tensión arterial en los feocromocito-
mas se controló sin medicación desde las 36h postintervención. Fueron
dados de alta entre el 2º y 4º día postoperatorio. Sin incidencias en el
seguimiento.
Conclusiones. La adrenalectomía se suma a la patología pediátrica
abordable por laparoscopia. Además de minimizar la agresión quirúr-
gica, la exposición de la glándula es mayor, permite una exéresis rápi-
da y segura en los tumores secretantes adrenérgicos, con un postope-
ratorio corto y bien tolerado.

PALABRAS CLAVE: Adrenalectomía; Laparoscopia; Feocromocitoma.

LAPAROSCOPIC ADRENALECTOMY

ABSTRACT: Background/Purpose. Laparoscopic adrenalectomy is a
standard procedure in adult patients. In the pediatric patient the same
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pesar de que las series son mucho menores, han sido de-
mostradas las mismas ventajas respecto a la cirugía tradi-
cional en tumores suprarrenales bien localizados(5). El ob-
jetivo de este trabajo es analizar nuestra experiencia ini-
cial en esta técnica. 

MATERIAL Y MÉTODO

En los últimos tres años se han realizado en nuestro ser-
vicio tres adrenalectomías laparoscópicas en los tres últimos
casos de tumor suprarenal localizado.

Caso 1. Paciente varón de 17 años que durante un estu-
dio de síndrome constitucional, pérdida de peso, cefalea,
diarrea y diaforesis es diagnosticado ecográficamente y por
TAC de masa suprarenal derecha de 50 mm con area ne-
crótica interior. Se detecta aumento de catecolaminas séri-
cas y metanefrinas en orina. La gamagrafía-MIBG demuestra
captación suprarrenal derecha. El estudio de extensión y
el screening para MEN resulta negativo. Inicia tratamien-
to preoperatorio con prazosín 10 días antes de la interven-
ción. Se realiza adrenalectomía laparoscópica en decúbito
lateral izquierdo a través de 4 trócares (10 y 5 mm). Se ex-
trae la pieza operatoria con endobolsa. El control de tensión
arterial durante la intervención se realiza con infusión de
Nitoprusiato.

Caso 2. Paciente de sexo femenino de 4 años con diag-
nóstico incidental ecográfico de tumoración suprarrenal
derecha durante un control rutinario por ser VHB+. Se
completa estudio con TAC y RMN que identifican tumo-
ración sólida de 3x3cm orientada como tumor neurogé-
nico.  Enolasa y resto de análisis sanguíneos y de orina
normales. Se emplea el mismo abordaje y técnica que en
el caso 1. 

Caso 3. Paciente de sexo femenino de 15 años con ante-
cedente paterno de enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL)
con feocromocitoma intervenido. Estudio genético positivo
para VHL. Durante el seguimiento por imagen y analítico se
detecta aumento de catecolaminas, tumoración suprarenal iz-
quierda de 4 cm con captación en la gamagrafía-MIBG. Se
emplea el mismo abordaje que en los dos casos anteriores,
efectuando tumorectomía.

RESULTADOS

El tiempo operatorio medio fue de 120 minutos (155-85’).
No hubo ninguna complicación operatoria. La tensión arte-
rial en los feocromocitomas se controló sin medicación des-
de las 48h y 36h postintervención respectivamente. Fueron
dados de alta entre el 2º y 4º día postoperatorio. En el primer
caso la anatomía patológica definitiva fue diagnóstica de gan-
glioneuroblastoma intermedio (sin amplificación N-myc ni
delaccionado): En ambos feocromocitomas no se encontró

ningún signo de malignidad. Sin incidencias en el seguimiento.
Sin recidivas hasta el momento.

DISCUSIÓN

El abordaje laparoscópico se utiliza en los tumores su-
prarenales localizados, principalmente adenomas secretores
y feocromocitomas en el paciente adulto(1, 3). En el paciente
pediátrico más del 90% se originan en la medula adrenal (tu-
mores derivados de la cresta neural) y así el feocromocito-
ma, el ganglioneuroma /neuroblastoma son los más frecuen-
tes y con los que se ha iniciado este abordaje todavía con bre-
ves series de casos(5). También se ha usado de forma pun-
tual en la hiperplasia suprarenal congénita con el fin de evi-
tar los efectos secundarios de una córticoterapia a altas dosis
prolongada(6).

En nuestros casos, los tumores han sido dos feocromoci-
tomas y un ganglioneuroblastoma. El uso de esta vía en el
neuroblastoma no está bien definido pero  según Mirallié(5)

en tumores bien localizados con catecolaminas en orina y
gamma-MIBG normales puede aplicarse. 

Los feocromocitomas correspodían a una forma familiar
(VHL) y otra esporádica. Cerca del 90% de los feocromoci-
tomas son esporádicos. Las formas familiares, aparecen en
asociación a otros transtornos neuroectodérmicos como son
el síndrome MEN (neoplasia endocrina múltiple), la neuro-
fibromatosis, VHL, esclerosis tuberosa, etc. En la enferme-
dad de VHL el feocromocitoma aparece con una incidencia
del 20% (principalmente en la VHL tipo II) debutando in-
cluso en la edad adulta(7). En el diagnóstico, las determina-
ciones de catecolaminas y metanefrinas son las pruebas de
screening y de seguimiento postoperatorio atribuyéndoseles
un 98% de sensibilidad. Además se ha encontrado correla-
ción estadísticamente significativa entre los niveles de ácido
vanilmandélico y el tamaño del tumor(8). Las pruebas de ima-
gen más utilizadas para la localización del tumor son la TAC
y la gamagrafia MIBG-I131. La preparación preoperatoria se
realiza con bloquentes adrenérgicos (fenoxibenzamina, pra-
zosín, doxazosina, etc) desde 15 días a 48 horas antes según
los autores(5, 8). El control intraoperatorio de la tensión arte-
rial se realiza con fentolamina o nitroprusiato.

Dado que las formas familiares de feocromocitoma tienen
mayor incidencia de bilateralidad, la laparotomía para la ex-
ploración contralateral sigue teniendo sus defensores(8). Pese
a esto, las ventajas de la adrenalectomía laparoscópica respecto
a la cirugía abierta están bien establecidas(2) y actualmente el
debate se centra en la utilización de la vía laparoscópica trans-
peritoneal o retroperitoneal. Algunos autores ven ventajosa
la laparoscopia clásica en tumores grandes y bilaterales mien-
tras que consideran la vía retroperitoneal más indicada en tu-
mores de menor tamaño(9). Otros consideran más cómoda la
vía transperitonal para la suprarrenal derecha y la retroperi-
toneal para la izquierda(5). Otros sencillamente no ven dife-
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rencias entre los dos abordajes mínimamente invasivos(10).
En nuestra experiencia la laparoscopia permite un acceso có-
modo, un campo operatorio amplio y la posibilidad de resecar
la tumoración con una escasa manipulación.

Respecto al tamaño idóneo del tumor para aplicar con
garantías el abordaje laparoscópico, la mayoría de auto-
res lo sitúan en torno a 6-7 cm(4-5) y algunos consideran lí-
mite los 15 cm(3). En nuestros casos el tamaño fue de 3,3,
4 y 5 cm.

En uno de los feocromocitomas (caso 3) se practicó tu-
morectomía. La posibilidad de resección económica lapa-
roscópica en tumores sin extensión regional o metastásica ha
sido utilizada en formas bilaterales de adenomas y feocro-
mocitomas para evitar la terapia hormonal sustitutiva a largo
plazo(11, 12). En este sentido y con el fin de preservar la se-
creción adrenocortical, se ha descrito el autotransplante en
formas familiares de feocromocitoma(13). Los detractores de
tales técnicas auguran un aumento de las recurrencias(8) (que
según las series se sitúan entre el 10-40%), pero hasta tener
un seguimiento más largo de estos casos  no puede defenderse
esta afirmación.

El tiempo operatorio medio de 120 minutos, es parecido
al de otras series pediatricas(5).

En los tres casos la anatomía patológica descartaba ma-
lignidad, y con un seguimiento de 3meses  a 3años no se ha
detectado ninguna recidiva.

CONCLUSIONES

La adrenalectomía se suma a la patología pediátrica abor-
dable por laparoscopia. Además de minimizar la agresión qui-
rúrgica, la exposición de la glándula es mayor, permite una
exéresis rápida y segura en los tumores  secretantes adrenér-
gicos en estadio localizado, con un postoperatorio corto y
bien tolerado.
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nutes). The three patients began oral feedings 12 hours after the pro-
cedure and achieved bowel movement after 24 hours. All of them sho-
wed signs of adequate bile flow, such as pigmented stools, and disap-
pearance of jaundice. The cosmetic results were excellent.
Conclusions. The Kasai porto-enterostomy may be performed by la-
paroscopy without complications. The initial results were encouraging
and the patients recovered promptly after this procedure. The surgical
time was significantly diminished, thus in the third case it was similar
or less than the requiered with open surgery. The laparoscopic porto-
enterostomy is a promising technique and its real role will be known
after more number of cases. 

KEY WORDS: Biliary atresia; Kasai; Laparoscopy; Jaundice.

INTRODUCCIÓN

La Atresia de Vía Biliar (AVB) se define como una obli-
teración progresiva de los conductos biliares intra y extrahe-
páticos de origen no conocido, que conduce a la obstruc-
ción del flujo biliar. La colestasis intratable provoca deterio-
ro hepático progresivo, cirrosis, y muerte.

El objetivo de este trabajo es describir la operación de Kasai
laparoscópica realizada en tres niños, con diagnóstico de AVB.

Las claras ventajas de la cirugía mínimamente invasiva
se ponen de manifiesto en esta operación ya que además del
sorprendente aspecto cosmético obtenido, se agregan la de-
tallada visión anatómica de la región porta-hepatis, y la po-
tencial disminución de bridas y adherencias postoperatorias,
hecho que cobra relevancia ante la necesidad de un futuro
transplante hepático.

MATERIAL Y MÉTODO

Pacientes
Durante el periodo comprendido entre enero de 1988 y

julio de 2002, en el servicio de cirugía infantil del Hospital
de Pediatría Juan P. Garrahan, Buenos Aires, Argentina, se
trataron quirúrgicamente 110 pacientes con AVB. 
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RESUMEN: Objetivo. Describir los detalles técnicos de la operación
de Kasai efectuada por vía laparoscópica y comentar los resultados ini-
ciales obtenidos con el uso de esta técnica en pacientes con atresia de
las vías biliares (AVB).
Material y método. Se analizó retrospectivamente la técnica quirúrgi-
ca utilizada en los primeros 3 pacientes con diagnóstico de AVB, con
edades entre 2 y 4 meses.
Resultados. No hubo complicaciones intra ni postoperatorias. El tiempo
quirúrgico promedio fue de 220 minutos (150-270minutos). Los tres pa-
cientes comenzaron a realimentarse por vía oral a las 12 horas de la ciru-
gía y recuperaron tránsito intestinal a las 24 horas postoperatorias. Presentan
signos de adecuado flujo biliar como presencia de heces coloreadas, y au-
sencia de ictericia con resultados cosméticos excelentes.
Conclusión. La operación de Kasai puede ser efectuada por vía lapa-
roscópica sin complicaciones. Los resultados iniciales son alentadores
y los pacientes se recuperan rápidamente luego del procedimiento. El
tiempo quirúrgico pudo ser disminuido significativamente y en el 3er
caso fue similar o inferior al del abordaje por vía convencional. La ope-
ración de Kasai laparoscópica resulta ser una técnica promisoria y su
verdadero rol será determinado luego de su utilización en un mayor nú-
mero de casos. 

PALABRAS CLAVE: Atresia de vías biliares; Kasai; Laparoscopía;
Ictericia.

LAPAROSCOPIC KASAI’S OPERATION.
TECHNICAL DETAILS AND PRELIMINARY RESULTS

OF A PROMISING TECHNIQUE

ABSTRACT: Objetive. The purpose of this study is to describe the tech-
nical details of laparoscopic porto-enterostomy and comment the ini-
cial results using this technique in patients with biliary atresia.
Methods. We analyzed the results of the first three patiens with biliary
atresia who underwent a laparoscopic surgical approach. 
Results. There were no complications during surgery or in the posto-
perative period. The average surgical time was 220 minutes (150-270mi-

A R T I C U L O O R I G I N A L
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A los últimos tres pacientes con este diagnóstico, se les
efectuó un Kasai laparoscópico. 

Caso 1. Recién nacido término (RNT) 39 SEM, con ade-
cuado peso para edad gestacional (APEG), peso al nacer 2,800
Kg., sexo masculino. La manifestación clínica predominan-
te fue ictericia prolongada de piel y mucosas, coluria y heces
completamente acólicas, El hepatograma evidenció valores
de bilirrubina total de 7,7 mg%, bilirrubina directa de 5,8
mg%, GOAT 356 UI, TGP 310 UI, FAL 791 UI. La ecogra-
fía abdominal demostró un hígado homogéneo, ausencia de
vesícula biliar luego de seis horas de ayuno. La cirugía se re-
alizó en diciembre de 2001. En ese momento el paciente te-
nía 2 meses y un peso de 4,800 Kg. La duración del proce-
dimiento fue de 240 minutos. La estancia postoperatoria fue
de tres días.

Caso 2. RNT 40 semanas, APEG 3,600 Kg, sexo mas-
culino. Presentó ictericia desde el nacimiento, heces acólicas,
bilirrubina total de 8,7 mg%, bilirrubina directa de 7,8 mg%,
GOAT 326 UI, TGP 350 UI, FAL 591 UI. El estudio ultra-
sonográfico demostró hígado homogéneo, vesícula de pe-
queño tamaño. La cirugía se llevó a cabo en enero de 2002
a los cuatro meses de vida. Peso al momento quirúrgico 7,400
kg. La duración fue de 270 minutos. La estancia postopera-
toria fue de cuatro días.

Caso 3. RNT, APEG, sexo masculino. A los dos meses
de vida, con diagnostico de AVB, se interviene en julio de
2002. Presentaba ictericia, coluria y acolia. Los valores de
bilirrubina total fueron de 7,8 mg%, bilirrubina directa de 5,8
mg%, GOAT 202 UI, TGP 120 UI, FAL 1615 UI. El estudio
ultrasonografico demostró hígado homogéneo aumentado de
tamaño, no se visualizó vesícula biliar luego de seis horas de
ayuno. El peso al momento de la cirugía fue de 5 kg. La du-
ración de la cirugía fue de 150 minutos. La estancia posto-
peratoria fue de cinco días, el alta se retardó por un cuadro
de vías aéreas agregado (Tabla I).

Técnica
Se coloca al paciente en posición de decúbito dorsal, atra-

vesado en la camilla de quirófano, con un realce a cuerpo
completo (Fig. 1). Se ingresa al abdomen mediante una inci-
sión periumbilical, utilizando técnica abierta para la coloca-
ción de un primer trocar de 5mm en el anillo umbilical. Se
utiliza una óptica de 4 mm, de 30º y 20 cm. Se provoca un
neumoperitoneo a una presión de insuflación de 8 a 10 mmHg.

Posteriormente, y bajo visión directa, se colocan tres tróca-
res accesorios (Fig. 2).
1. Trocar de 5 mm step con reductor a 3 mm, en flanco iz-

quierdo, destinado al portaagujas, introducción y extrac-
ción de sutura, y eventualmente la utilización de bisturí
armónico.

2. Trocar de 3 mm, en flanco derecho, para el disector y la
pinza tractora.

3. Trocar de 3 mm, en fosa ilíaca derecha, por el que se co-
loca la cánula de aspiración.
Se colocan puntos externos tractores de poligalactina 2-

0 transparietales y transhepáticos. El punto trasparietal se re-
aliza con portaagujas tradicional, una vez que ingresa en el
abdomen. La aguja, es tomada con el endoporta, y el punto
se pasa transhepático. Al exteriorizarse la aguja del paren-
quima hepático, se retoma con endoporta y se traspasa nue-
vamente la pared abdominal. Mediante estos puntos de trac-
ción se logra una exposición adecuada de la cara hiliar del hí-
gado sin necesidad de colocar medios de separación endos-
cópicos, y sin necesidad de liberar los ligamentos de sus-
pensión hepática.

La disección comienza con la vesícula atrésica utilizan-
do hook monopolar avanzando luego hacia el resto de la vía
biliar atrésica, para llegar al porta-hepatis. 

El hallazgo de grandes adenopatías a este nivel suele en-
torpecer la disección y las mismas deben ser resecadas.

Tabla I Descripción de los pacientes operados mediante Kasai laparoscópico

Caso Sexo Edad a la cirugía Bilirrubina Bilirrubina GOAT TGP FAL Peso (g) Duración
(meses) total mg% directa mg% (min)

I M 2 7,7 5,8 356 310 791 4.800 240
II M 4 8,7 7,8 326 350 591 7.400 270
III M 2 7,8 5,8 202 120 1615 5.000 150

Figura 1. Posición del paciente y del equipo quirúrgico.
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Se identifica las arterias hepáticas derecha e izquierda, y
por detrás de las mismas, la división de la vena porta que de-
limita el espacio porta-hepatis inmediatamente por encima.

Se toma con pinza tractora el porta hepatis y se secciona el
mismo con tijera, hasta observar la salida de bilis por el mismo.

Posteriormente se confecciona la Y de Roux. Para esto,
se busca el asa fija y a 15 cm del Treitz, se efectúa una mar-
ca en la serosa intestinal con electrobisturí para identificar
los segmentos distal y proximal. Se extraen el trocar y la óp-
tica del ombligo, se amplia la brecha, y se exterioriza el asa
elegida. Se confecciona la anastomosis al pie a 40 cm apro-
ximadamente.

Se confecciona una nueva jareta en el ombligo para reins-
talar trocar de 5mm y el neumoperitoneo.

Luego de la identificación del mesocolon, se labra un ori-
ficio en el mismo, pasando por el mismo el asa de la Y de
Roux.

La confección de la portoentero anastomosis se realiza de
modo termino-terminal, con polidioxanona 5-0, aguja C1.
Inicialmente se colocan dos puntos de reparo tractores ex-
ternos atravesando la pared abdominal. Estos puntos toman
ambos bordes lateroposteriores, y vuelven a exteriorizarse
por la pared abdominal.

A continuación se realizan dos o tres puntos en la cara
posterior a nudo externo según técnica de Roeder. Luego se
anudan y cortan los laterales.

Se completa con sutura a puntos separados la cara ante-
rior de igual manera.;

En la Figura 3 se aprecia el resultado final de la cirugía,
lograda en forma mínimamente invasiva por pequeñas inci-
siones. 

RESULTADOS

El análisis microscópico de la porta hepatis según la cla-
sificación de Gauthier y Odievre demostró en los tres casos
ser de tipo II (Tabla II).

Los tres pacientes comenzaron tolerancia a la vía oral tem-
prana, recibiendo leche materna a las 12 horas de la cirugía.
Todos recuperaron el tránsito intestinal antes de las 24 ho-
ras postoperatorias con presencia de heces coloreadas ver-
dosas en el pañal (Fig. 3).

El uso de analgésicos en el postoperatorio fue mínimo y
la recuperación fue notablemente satisfactoria en todos los
casos.

Los dos primeros pacientes de esta serie se encuentran
actualmente anictéricos, con valores normales en el hepato-
grama y control ecografico normal. El último niño interve-
nido, presenta niveles en descenso de bilirrubina y transami-
nasas, siendo aún reciente su postoperatorio al momento de
esta descripción. 

Los resultados cosméticos han sido sorprendentes en todos
los casos, tal como se evidencia en el postoperatorio alejado.

DISCUSIÓN

En 1957, Kasai y Susuki(1), describieron la hepático porto-
entero anastomosis como operación en el tratamiento de la AVB.
El uso de éste procedimiento, cambió el rumbo de esta patolo-
gía y la historia natural de este grupo de recién nacidos, que has-
ta ese momento, no contaban con una clara salida terapéutica
y presentaban una sobrevida inferior a los dos años de vida.

Morio Kasai en 1968 publicó sus primeros trece años
de experiencia, reportando los resultados obtenidos en 87 pa-
cientes operados y evaluó la realización de la hepaticoporto-
entero anastomosis como procedimiento quirúrgico en la lla-

Figura 2. Esquema que detalla la ubicación de los 4 trócares y el ins-
trumental que ingresa por cada uno de ellos. Nótese los puntos tracto-
res trans-parieto-hepáticos.

Tabla II Clasificación histológica de Gauthier y Odievre(10)

Tipo I No se identifica epitelio biliar, ni luz ductal.
Tipo II Presencia de luces biliares con epitelio cuboidal, cuyo 

diámetro es menor a 50 micrones.
Tipo III Conductos biliares identificables, tapizados por epitelio 

columnar, mayor de 50 micrones.
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mada AVB no corregible. La conclusión de su trabajo fue que,
en este grupo de pacientes, para los cuales no existía trata-
miento que ofrecer, la operación de Kasai brindaría una ex-
pectativa favorable, sobre todo si se practicaba antes de los
cuatro meses(2). 

La operación de Kasai representa en la actualidad la pri-
mera línea de tratamiento en la AVB. Su ejecución tempra-
na, en centros con experiencia, disminuye el número de trans-
plantes hepáticos. Se considera centro con experiencia aquel
que realiza mas de cinco derivaciones por año(3).

La mayoría de las publicaciones insisten en que la indi-
cación quirúrgica temprana (antes de los 60 días), mejora no-
tablemente el porcentaje de éxito quirúrgico(4-5). La AVB es
la indicación más común de transplante hepático en la po-
blación pediátrica, representando más del 50% en la mayo-
ría de las series(6). En los últimos años algunos centros pro-
ponen transplante hepático primario en la AVB si bien no
existe consenso al respecto. 

En el Servicio de Cirugía Infantil del Hospital Juan P.
Garrahan. Buenos Aires se intervinieron 110 pacientes con
AVB, en el periodo comprendido desde enero de 1988 a ju-
lio de 2002. En 82 pacientes se realizó operación de Kasai.
A partir de diciembre de 2001, logramos efectuar exitosa-
mente tres procedimientos de Kasai laparoscópico sin com-
plicaciones. 

La primera operación de Kasai laparoscópica fue efectua-
da en Brasil por el Dr. Esteves Pereira en el año 2001. No exis-
ten publicaciones al respecto en la literatura y nuestros casos,
junto con los del Dr. Esteves Pereira forman parte de las pri-
meras experiencias con el uso de esta técnica a nivel mundial.

Como beneficio de importancia, además de los obvios re-
sultado cosméticos, sospechamos que si en la evolución de
la enfermedad, estos niños necesitaran un transplante hepá-
tico, la cirugía mínimamente invasiva le garantizará la pre-
sencia de un abdomen poco abordado y con menor presencia
de bridas y adherencias postoperatorias(7).

El diagnóstico prenatal, los estudios inmunohistoquími-
cos, la cirugía endoscópica mínimamente invasiva, y los cen-
tros altamente especializados en transplante hepático cola-
borarán para encontrar el rumbo definitivo, en el tratamien-
to de los pacientes afectados por Atresia de Vía Biliar(8-14).
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Figura 3. Resultados cosméticos y funcionales a las 24 horas del pos-
toperatorio. Nótese la deposición coloreada que tiñe el pañal.
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Conclusiones. Los accidentes de tráfico y la falta de uso de los siste-
mas de retención han sido la causa más importante de las lesiones. Su
elevada mortalidad y la altísima incidencia de secuelas hacen impera-
tivas las medidas de educación de la población en cuanto al empleo
de dispositivos de retención en los niños, lugar en el que juegan un pa-
pel crucial el Cirujano Pediátrico y el Pediatra.

PALABRAS CLAVE: Trauma; Infancia; Epidemiología.

EVENTS RELATED WITH INJURY SEVERITY

IN PEDIATRIC MULTIPLE TRAUMA

ABSTRACT: Aims. Epidemiological analysis of main factors affecting
multiple trauma in children in our environment.
Methods. We reviewed the data collected from the patients (n = 2.166)
admitted to our hospital because of trauma and included in our Registry
from January 1995 to December 2000. Among this group 79 patients
were considered severely injured trauma patients according Injury
Severity Score (ISS) (ISS > 15) and selected for the study. Statistical
analysis was done using χ2 and Student t test, p values under 0.01 we-
re considered significant.
Results. Group gender distribution was 49 males and 30 females, age ave-
rage was 9.7 years (range 0-15 years) Traffic related injuries were the
leading cause of trauma in this group (77,2%). Initial triage by using the
Pediatric Trauma Score allowed identifying the injury severity in 73,4%
of patients (58 children obtained a PTS ≤ 8). In 32,9% of the cases the pa-
tient was in coma at admission in the Emergency (Glasgow Coma Scale
≤ 8, n = 26). ISS average was 23.4 (range 16-75). Most patients suffered
from multiple injuries (87,3%), average of injuries number was 4,7 (ran-
ge 1-9). The most frequent trauma localization was cranial trauma. 
Admission in the intensive care unit was necessary in 65,8% of patients,
and any kind of surgical procedure was done in 35,4%. Average length
of stay was 17,1 days (range 0-214 days).
Injury severity was higher in automotive patients without restraining
systems (I.S.S. average 27,2, mortality 16,6%).
Overall mortality was 11,4% (n = 9), and 94,3% of patients presented
any functional or anatomic disability.
Conclusions. Traffic related injuries are the main cause of multiple trau-
ma in children. The severity and high mortality of these injuries make im-
perative polytonal education systems and the use of restraining devices.

KEY WORDS: Trauma; Childhood; Epidemiology.

Factores relacionados con la severidad 
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RESUMEN: Objetivos. El objetivo de este trabajo es el análisis epide-
miológico del politraumatismo infantil en nuestro medio, haciendo es-
pecial hincapié en los factores relacionados con la severidad del mis-
mo y la supervivencia de los pacientes.
Material y métodos. Desde Enero de 1995 a Diciembre de 2000 estu-
diamos de forma prospectiva los 2.166 niños que ingresaron en nues-
tro Centro tras sufrir un traumatismo. De acuerdo con los últimos cri-
terios aceptados a nivel internacional, consideramos politraumatismos
severos los pacientes con un Injury Severity Score (ISS) superior a 15.
Los 79 niños que cumplían este criterio constituyen la población del
estudio. Para los análisis estadísticos empleamos los test de χ2 y t de
Student, considerando estadísticamente significativos valores de p in-
feriores a 0,05.
Resultados. Fueron 49 niños y 30 niñas, con un promedio de edad de
9,7 años (rango 0-15 años). El 77,2% fueron víctimas de accidentes de
tráfico. La categorización inicial (Pediatric Trauma Score o Indice de
Trauma Pediátrico, ITP) permitió sospechar la gravedad del trauma-
tismo en el 73,4% de los casos (58 niños con un ITP ≤ 8). El 32,9% de
los niños ingresaron en situación de coma (26 niños con un Glasgow
≤ 8). El I.S.S. promedio fue de 23,4 (rango 16-75).
El 87,3% de los niños sufrieron lesiones múltiples, siendo la más fre-
cuente el traumatismo craneal (87,3%). Se diagnosticaron 371 lesio-
nes en los 79 niños, con un promedio de 4,7 lesiones por niño (rango
1-9).
El 65,8% de los niños precisó ingreso en unidad de cuidados intensi-
vos, el 58,2% se sometió a algún tipo de intervención quirúrgica y el
35,4% precisó transfusiones de hemoderivados. Aparecieron compli-
caciones durante el ingreso en el 51,9% de los niños. La estancia me-
dia fue de 17,1 días (rango 0-214 días).
La mayor severidad se produjo en el grupo de edad de 4 a 7 años (I.S.S.
promedio de 25,6, mortalidad del 28,6%), aunque de forma no signi-
ficativa. En cuanto al mecanismo causal, la mayor gravedad se obser-
vó en los ocupantes de automóviles (I.S.S. promedio de 27,2, morta-
lidad del 16,6%), subrayando que dos de cada tres niños no portaban
ningún tipo de sistema de retención.
La mortalidad global fue del 11,4% (n = 9) y el 94,3% de los niños que
sobrevivieron presentaron algún tipo de secuela anatómica o funcional
de carácter permanente. 

A R T I C U L O O R I G I N A L
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INTRODUCCIÓN

El trauma constituye la primera causa de muerte en la
edad pediátrica y produce aproximadamente un 50% de las
mismas(1). El último informe de la UNICEF señala que en los
países industrializados los accidentes alcanzan la cota del
40% de todos los fallecimientos(2). Además, un elevado por-
centaje de los pacientes presenta algún tipo de secuela(3, 4). Se
calcula que en los últimos 10 años fallecen en nuestro país
anualmente entre 1.500 y 2.400 niños y adolescentes meno-
res de 19 años como consecuencia de los accidentes. Los ac-
cidentes de tráfico suponen la causa más frecuente de poli-
traumatismo y mortalidad infantil(5-7).

Estos datos tan alarmantes nos llevaron a analizar de ma-
nera prospectiva tanto los aspectos epidemiológicos del trauma
grave como los distintos factores que pudieran tener alguna re-
lación con el grado de severidad del niño politraumatizado.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se analizan los datos del Registro de Trauma Pediátrico
(RTP) que se lleva a cabo en el Hospital General Universitario
Gregorio Marañón, en el que se incluyen todos los pacientes
menores de 16 años que requieren ingreso hospitalario como
consecuencia de las lesiones derivadas de un traumatismo
(códigos de la Clasificación Internacional de Enfermedades
o ICD9-CM del 800 al 959.9). Entre Enero de 1995 y
Diciembre de 2.000 se registraron 2.166 pacientes. En dicho
Registro se recogen de manera prospectiva datos personales
del niño (edad, peso, etc.), del accidente (mecanismo, lugar,
etc.), de la asistencia prehospitalaria (cuándo, quién, cómo,
accesos venosos, medicación, etc.) y del estado físico del pa-
ciente (tensión arterial, frecuencia cardiaca y respiratoria, es-
tado de la vía aérea, etc.). Se realiza una evaluación del nivel
de conciencia mediante la escala de coma de Glasgow así co-
mo una categorización inicial mediante el Pediatric Trauma
Score (PTS) o Indice de Trauma Pediátrico (ITP)(7). Este ín-
dice de severidad anatomo-fisiológico se calcula en base a
6 variables, como se observa en la tabla I, y tiene un valor
pronóstico en cuanto a la morbi-mortalidad(8, 9), de forma que

se consideran traumatizados potencialmente graves los pa-
cientes con un ITP ≤ 8.

Una vez conocidas todas las lesiones se calcula el Injury
Severity Score (ISS), índice de severidad anatómico introdu-
cido por Baker y cols. en 1974(10) y que en la actualidad y a ni-
vel internacional se considera el índice más fiable para evaluar
la gravedad de pacientes con múltiples lesiones, ya sean niños
o adultos. El ISS se calcula mediante la suma del cuadrado
de las tres puntuaciones más altas del Abbreviated Injury Scale
(AIS)(11) en 3 regiones distintas (Tablas II y III). Hoy en día, se
considera un politraumatismo severo aquél en el que el ISS es
> 15. De los 2.166 niños incluídos en el Registro desde Enero
de 1995 hasta Diciembre de 2.000, 79 cumplían este criterio y
constituyen la población del presente estudio.

Posteriormente se registra también la evolución del paciente
en cuanto a tratamientos, intervenciones quirúrgicas, complica-
ciones, estancia hospitalaria, reingresos, secuelas, mortalidad, etc. 

Los análisis estadísticos se llevan a cabo mediante los test
de χ2 y t de Student, considerando estadísticamente significati-
vos valores de p < 0,05. Todos los cálculos y tests estadísticos
se realizan con la ayuda del programa informático Epi-Info V6.

RESULTADOS 

De los 79 pacientes, 49 fueron niños (62%) y 30 niñas.
Las edades estuvieron comprendidas entre 0 y 15 años, con
una media de 9,7 años. Las tres cuartas partes fueron niños
entre 8 y 15 años (Fig. 1).

Tabla I I.T.P. Parámetros que se evalúan y puntuación que 
se asigna según los hallazgos

+2 +1 -1

Peso > 20 kg 10 – 20 kg < 10 kg
Vía aérea Normal Sostenible Insostenible
T.A > 90 mm Hg 90 – 50 mm Hg < 50 mm Hg
S.N.C. Consciente Obnubilado Coma o descerebrado
Heridas No Menores Mayor o penetrante
Fracturas No Cerrada Abierta o múltiple

Tabla III Códigos del A.I.S

Región Código de severidad

1 Menor
2 Moderado
3 Serio
4 Severo
5 Crítico
6 Lesión máxima (virtualmente mortal)

Tabla II Regiones corporales del A.I.S.*

Región Definición

Externa Superficial
Cabeza y cuello Cráneo, cerebro, cuello, garganta
Cara Macizo facial, ojos, oídos
Tórax Organos torácicos incluidas costillas
Abdomen Organos abdominales y pélvicos
Extremidades Miembros superiores e inferiores incluyendo pelvis

*Abbreviated injury scale
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La causa de las lesiones fue en un 77,2% los accidentes
de tráfico (30 de automóvil, 18 atropellos, 8 de motocicleta

y 5 de bicicleta). El resto fueron 4 caídas accidentales, 7 pre-
cipitaciones, 2 accidentes deportivos y 5 por causas diversas,
entre los que destacaron por su gravedad un ahorcamiento y
un ahogamiento, ambos mortales.

Utilizando el ITP en el momento de la categorización ini-
cial, tuvimos 58 pacientes con un ITP ≤ 8 (73,4%) (Fig. 2).
El ITP mostró una estrecha correlación inversa con la mor-
talidad, como se muestra en la figura 3.

En cuanto al ISS, 43 pacientes (54,4%) tuvieron una pun-
tuación entre 16 y 20 y el 12,6% (n = 10) por encima de trein-
ta (Fig. 4).

Relacionando la severidad con la edad de los pacien-
tes, encontramos que tanto el I.S.S. promedio más alto co-
mo la mayor mortalidad estuvieron en el grupo de edad en-
tre 4 y 7 años, aunque las diferencias con respecto al res-
to de grupos de edad no fueron estadísticamente signifi-
cativas (Fig. 5).

Los accidentes de tráfico, especialmente los de automó-
vil y los atropellos, en este orden, fueron los causantes de los
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Figura 1. Número de casos en cada grupo de edad. Figura 2. Distribución de los pacientes en función del ITP.

Figura 5. Severidad del trauma (en base al I.S.S.) y mortalidad en los
distintos grupos de edad.

Figura 3. Relación entre el ITP y la mortalidad en nuestra serie. Figura 4. Distribución de los pacientes en función del Injury Severity
Score (I.S.S.).
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traumatismos más graves, al tener el I.S.S. promedio más al-
to y la mortalidad más elevada de forma estadísticamente sig-
nificativa (Fig. 6). En este punto hay que destacar que cerca
de dos tercios de los niños que sufrieron un accidente de au-
tomóvil no portaban ningún tipo de dispositivo de retención,
y que la misma proporción de niños que sufrieron un acci-
dente de motocicleta no llevaban casco protector. La no uti-
lización de dispositivos de retención en el automóvil se aso-
ciaron a una mayor severidad, siendo aquí las diferencias es-
tadísticamente significativas (p<0,05) (Fig. 7).

En cuanto al número y localización de las lesiones, el 48% de
los pacientes tuvo 5 o más lesiones, con una media de 4,7 lesio-
nes por niño, siendo la localización más frecuente la cráneo-cer-
vical (87,3%), seguida por el aparato locomotor (62%). El 78,1%
de los niños tuvo afectación de múltiples regiones (Fig. 8).

Dos terceras partes de los casos requirieron ingreso en UCIP,
con una estancia media hospitalaria de 174 días (rango 1-214
días). El 64,6% precisó transfusiones de hemoderivados.

Un 58,2% de los pacientes precisó algún tipo de proce-
dimiento quirúrgico. Durante el ingreso presentaron alguna
complicación el 51,9% de los niños, siendo las más frecuen-
tes las ortopédicas y las infecciosas.

El 94% de los niños presentaron secuelas anatómicas de
alguna clase. La mortalidad en nuestra serie fue del 11,4%. 

DISCUSIÓN

Es un hecho conocido el que aproximadamente dos ter-
ceras partes de los traumatismos en la infancia los sufren los
varones, y en el estudio se observa que esto es igual de cier-
to para los traumatismos severos en nuestro medio. Se acep-
ta que el carácter propio de los niños les hace más propensos
a desarrollar actividades de riesgo que las niñas. El predo-
minio de los grupos de mayor edad en la serie podría tener la
misma explicación.

En cuanto a los distintos mecanismos etiológicos, podía-
mos intuir que el grueso de nuestra población pediátrica gra-
vemente traumatizada fueran víctimas de «accidentes» de trá-
fico, pero lo que no podíamos sospechar siquiera es que una
proporción tan elevada de los niños que sufrieron un acci-
dente de automóvil no portaran ningún tipo de dispositivo de
retención. No nos referimos ya a un dispositivo de retención
homologado y adecuado al peso del niño, como sería desea-
ble, sino al empleo de un simple cinturón de seguridad. El
estudio demuestra que las lesiones fueron más graves y la mor-
talidad fue mayor cuando no se emplearon dispositivos de
retención, lo cual nos lleva inevitablemente a pensar que al-
gunas de estas muertes y parte de las lesiones se podrían ha-
ber evitado con el uso de una medida de prevención tan sen-
cilla y difundida (además de obligatoria) como es el empleo
del cinturón de seguridad en el automóvil. Otro tanto similar
se podría decir de los niños que sufrieron accidentes de moto-

Figura 8. Localización de las lesiones.

Figura 7. Influencia del empleo de medidas de seguridad en la seve-
ridad de las lesiones (I.S.S.) y en la mortalidad en los accidentes de trá-
fico.Figura 6. Severidad de las lesiones (I.S.S.) y mortalidad en relación

a la etiología del trauma.
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cicleta sin llevar el obligatorio casco. A la vista de estos datos
resulta fundamental insistir en las medidas de educación vial
de la población, sobre todo en cuanto a una medida tan básica
como es el uso prioritario del adecuado sistema de retención
en los automóviles. Somos los Cirujanos Pediátricos junto con
los Pediatras los que, por tratar niños, jugamos un papel cru-
cial en la función de difundir, enseñar y estimular de cualquier
manera a los padres en el empleo correcto y continuo de es-
tas medidas, para que consigamos que estas cifras de morbi-
mortalidad disminuyan en la mayor medida posible.

El ITP, pese a ser la herramienta de categorización más
específica del niño, en nuestra serie sólo tuvo una sensibili-
dad del 73,4%. Dicho de otro modo, la gravedad del trauma
no pudo ser intuida en base al empleo de este índice de se-
veridad en 21 de los 79 niños. Este es un número demasiado
grande de traumatismos severos pasados por alto en primera
instancia, y más aún teniendo en cuenta que a este índice se
le atribuye una alta sensibilidad a costa de una baja especifi-
cidad, con el consiguiente «sobretriage» que ello conlleva. 

El hecho de que la mayor severidad en nuestro estudio se
observara en el grupo de edad entre 4 y 7 años no debe ser
tomado en consideración, ya que el resultado no fue esta-
dísticamente significativo. La explicación radica en que se
trata del grupo menos numeroso y que incluye dos casos de
traumatismos mortales.

La mortalidad global en nuestra serie fue de un 11,4%,
aumentando de forma progresiva al disminuir el ITP por de-
bajo de 5 y aumentar el ISS por encima de 20. Estas cifras de
mortalidad se encuentran dentro de lo esperado tratándose de
un grupo seleccionado por la severidad de sus lesiones(12).
Pero si la mortalidad es elevada, mucho más lo fue la inci-
dencia de secuelas, que se situó en el 94% de los niños que
sobrevivieron. Si bien es cierto que muchas de ellas fueron
de gravedad menor (cicatrices inestéticas, dismetrías, pe-
queñas desviaciones axiales de los miembros, etc.), otras fue-
ron de tal gravedad que impidieron al paciente la realización
de sus funciones normales. El traumatismo craneoencefálico
fue el responsable de las secuelas más severas, hecho ya co-
nocido en la literatura(13-15).

Considerando que el trauma es la enfermedad que más
muertes causa en la infancia, debería resultar una necesidad
prioritaria conocer su incidencia real, epidemiología, dife-
rencias entre los distintos grupos de edad, asistencia pre-
hospitalaria, necesidades humanas y económicas, evolución
de los pacientes, etc. Por el contrario sorprende la escasez de
datos disponibles en este sentido en nuestro país. La impor-
tancia de realizar un Registro de Trauma Pediátrico radica en
recoger todos los datos relacionados con el trauma y el pa-
ciente, para poder conocer cuándo, dónde y cómo se acci-
dentan nuestros niños, cómo es el manejo pre- e intrahospi-
talario, cuáles son las lesiones que se producen y cómo in-
ciden todos estos factores en la evolución del niño y la mor-

bimortalidad, y poder así mejorar nuestra asistencia al trau-
ma desde la misma prevención(16-19).
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C A S O C L I N I C O

Organs such as the cerebellum, the pancreas, the kidney, the suprare-
nal glands and the retina are more usually affected by this disease.
Clinical case. We present the case of a 5-year-old patient who suffers
from asiymptomatic high blood pressure. In the family antecedents, it
is relevant the case of the father, with pheocromocytoma bilateral, which
led us to carry out a genetic study of his two sons. Our patient, the youn-
ger; presented a mutation of the VHL gene in the short arm of the ch-
romosome 3. In one of the periodic controls, it could be detected high
blood pressure of 160/100 mm. Hg, clinically asymptomatic. The ot-
her child did not present a genetic mutation and has no disease.
The presence of high catecholamines, the detection of a 3 cm left su-
prarenal mass through the ecography, the TAC that did not show a right
suprarenal pathology and the MBIG scintigraphy confirmed the diag-
nostic of pheocromocytoma. The RNM showed another 0.8-cm mass
which confirmed a pheocromocytoma bilateral.
We started the treatment against high blood pressure with fenoxiben-
zamine and diltiazem, and we controlled this problem. We also pre-
pared the pre-and-post operation anesthetic strategy, which is so im-
portant for the surgical success. The operation started by a laparosco-
pic, we made left adrenalectomy and we had to reconvert to laparotomy
to make partial right adrenalectomy. Six months after the operation, the
patient is free from symptomatology and follows a treatment with glu-
cocorticoides with smaller and smaller doses.
Comments. The case is exceptional because it embodies the following
characteristics: early diagnostic age, family affectation and discovery
of asymptomatic high blood pressure. It needed an appropriate prea-
nesthetic and anesthetic preparation, which gave way to an operation
without complications. The postoperation was also stable and presen-
ted no complications.

KEY WORDS: Von Hippel-Lindau disease; Pheocromocytoma bilateral.

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Von Hippel Lindau (VHL) es un tras-
torno hereditario que condiciona una predisposición al desa-
rrollo de tumoraciones. Los órganos que más frecuentemen-
te se afectan son el cerebelo, páncreas, riñón glándulas su-
prarrenales y retina. Es una enfermedad con una herencia au-
tosómica dominante de alta penetrancia, con una alteración
del gen VHL que se localiza en el brazo corto del cromoso-

Tratamiento quirúrgico de un feocromocitoma 
bilateral en un paciente de 5 años con enfermedad 

de Von Hippel-Lindau

J.A. Blanco1, D. Blanco2, A. Alastrue3, A. Castellví1, R.M. Isnard1, G. Pintos4, A. Mangas4, N. Roig4, J.M. Casasa1

1Servicio de Cirugía Pediátrica. 2Servicio Anestesia, 3Servicio Cirugía General, 4Servicio Pediatría.
Hospital «Germans Trias i Pujol». Badalona.

Correspondencia: José A. Blanco Domínguez, C/ Bruc 69, 2º-1ª. 08009
Barcelona.

Recibido: Mayo 2002 Aceptado: Enero 2003

Cir Pediatr 2004; 17: 45-48

RESUMEN: Introducción. La enfermedad de Von Hippel Lindau (VHL)
es un trastorno hereditario que condiciona una predisposición al de-
sarrollo de tumoraciones. Cerebelo, páncreas, riñón glándulas supra-
rrenales y retina son los órganos que más frecuentemente se afectan.
Caso clínico. Presentamos el caso de un paciente de 5 años de edad
con una hipertensión arterial asintomática, en los antecedentes fami-
liares destaca el padre con feocromocitoma bilateral por lo que se re-
alizó estudio genético de sus 2 hijos. Nuestro paciente, el menor de
ellos, presentaba una mutación del gen VHL en el brazo corto del cro-
mosoma 3, y en uno de los controles periódicos se detecto una hiper-
tensión de 160/100 mm. Hg clínicamente asintomática. El hermano no
presentó mutación genética y está libre de enfermedad.
La presencia en orina de catecolaminas elevadas, la detección de una
masa suprarrenal izquierda de unos 3 cm de diámetro por la ecografía,
(la TAC no mostró patología de la suprerrenal derecha) y la gamam-
grafía con metaiodobencilguanidina (MIBG) confirmaron el diagnós-
tico de feocromocitoma. La RNM mostró otra masa de 0.8 cm. de diá-
metro confirmando un feocromocitma bilateral.
Se inició tratamiento antihipertensivo con fenoxibenzamina y diltia-
zem controlandose la hipertensión. Se preparó la estrategia anestésica
pre y peroperatoria fundamental para el éxito quirúrgico. La inter-
vención se inició por vía laparoscópica se hizo la adrenalectomía iz-
quierda, se reconvirtió a laparotomía para realizar adrenalectomía par-
cial derecha. A los 10 meses de la intervención el paciente está libre de
sintomatología y sigue un tratamiento con glucocorticoides con dosis
que se van reduciendo.
Comentarios. El caso es excepcional porque reune las siguientes ca-
racterísticas: edad de diagnóstico precoz, la afectación familiar, ha-
llazgo de una hipertensión arterial asintomática. Requirió una adecua-
da preparación preanestésica y anestésica, que propició una interven-
ción sin complicaciones. Con un postoperatorio estable.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Von Hippel-Lindau; Feocromocitoma
bilateral.

SURGICAL TREATMENT OF A PHEOCROMOCYTOMA BILATERAL

IN A 5 YEAR OLD PATIENT WITH THE VON HIPPEL-LINDAU DISEASE

ABSTRACT: Introduction. The disease of Von Hippel Lindau (VHL) is
hereditary and causes a predisposition to the development of tumours.
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ma 3, con una incidencia de presentación 1/36.000 a 1/85.000
de nacidos vivos. La enfermedad de Von Hippel-Lindau se
conoce con este nombre desde 1932, pero hace más de un si-
glo que se habían descrito los primeros casos. En 1904 Von
Hippel fue el primero en describir los hemangioblastomas de
retina y en 1926 Lindau asoció los hemangiomas retinianos
con los del sistema nerviosos central y los tumores viscera-
les(1). En 1995 National Cancer Institute de EE.UU. propu-
so la clasificación(2,3) clínica en dos tipos: a) tipo uno, cuan-
do no se presenta feocromocitoma y b) tipo dos, aquellos ca-
sos que cursan con un feocromocitoma, sintomáticos o no,
que suele ser bilateral en más del 50% de los casos.

El motivo de presentar este caso se debe a la corta edad
del paciente, la detección de una hipertensión arterial asin-
tomática. Resaltar la importancia, de una vez controlada me-
dicamente la hipertensión, preparar el preoperatorio y una
anestesia que permita un acto quirúrgico y postoperatorio sin
complicaciones importantes. 

CASO CLÍNICO

Paciente de 5 años de edad al que se había realizado un
estudio genético por estar su padre afecto de la enfermedad
de VHL, el cual mostró una mutación G114S del gen VHL
en el brazo corto del cromosoma 3. En un de los controles pe-
riódicos se le había constatado una hipertensión de 160/100
mm Hg. clínicamente asintomática.

Antecedentes familiares. Padre afecto de enfermedad de
Von Hippel-Lindau, con insuficiencia suprarrenal secundaria
a supraadrenalectomia bilateral por feocromocitoma, hiper-
tenso, diabetes mellitus, dislipemia, cardiópatía isquémica.

Antecedentes personales. Bronquitis de repetición con
crisis asmáticas, detectada alergia al polvo, sin tratamiento
asmático de base.

Clínica. Debido a la detección de una hipertensión arte-
rial (HTA) asintomática y los antecedentes familiares se prac-

ticó un estudio de catecolaminas en orina de 24 horas, que
fueron elevadas: noradrenalina 1.187 mcg/24h (N= 20-70) y
la nor-metanefrina 2.263 mcg/24h (N= 50-650).

El estudio ecográfico abdominal detectó una masa su-
prarrenal izquierda de unos 3 cm de diámetro (Fig. 1), la to-
mografía axial computerizada (TAC) confirmó el diagnós-
tico ecográfico, objetivándose además adenopatias paraa-
órticas en el lado izquierdo. La gammagrafía MIBG ratifi-
có el diagnóstico de feocromocitoma. La resonancia nucle-
ar magnética (RNM) mostró la tumoración de la suprarre-
nal izquierda y otra tumoración de 0,8 cm. de diámetro en
la suprarrenal derecha, confirmando un feocromocitoma bi-
lateral (Fig. 2).

Figura 2. Imagen de TAC que muestra una masas suprrarenal izquierda,
otra masa en suprarrenal derecha y adenopatias paraaórticas.

Figura 1. Imagen ecográfica donde se observa masas suprarrenal iz-
quierda de 3 cm. de diámetro.
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Tratamiento. se inició tratamiento hipotensor por cua-
dro clínico de HTA grave (TAS 150-188/TAD 110-128
mmHg) bajo monitorización continua con enalapril y ni-
fedipino oral, con moderado éxito (TAS 122-160/TAD 68-
115 mmHg).

A las dos semanas, y una vez confirmado el diagnóstico,
se instauró tratamiento con 2-2,5 mg/Kg/día de fenoxiben-
zamina, consiguiéndo cifras de HTA leve-moderada y recu-
perando el ritmo nictameral. 

Se detecto taquicardia debido a miocardiopatía hiper-
trófica de ventrículo izquierdo con función contráctil normal.
Se trató con diltiazem dada la contraindicación para el uso de
beta-bloqueantes por sus antecedentes asmáticos.

Decidida la intervención quirúrgica la estrategia anes-
tésica fue: bajo anestesia general se colocó al paciente en
decúbito lateral, se puncionó el espacio subaracnoideoen-
tre L4-L5 con equipo de raquianestesia continua 27G pun-
ta lápiz (B. Braun Medical), tras la salida de LCR se in-
trodujo catéter por el que se administró 0,4 mgr/kg de bu-
pivacaína con adrenalina 1:200.000 y 15 micro gr/kg de
morfina con la intención de producir un bloqueo espinal
total. A las 2 horas, se administró la mitad de la dosis ini-
cial del anestésico local.

Por laparoscopia se localizó y disecó la tumoración su-
prarrenal izquierda y a pesar de la manipulación solo se
detectó una ligera taquicardia que se controló con 25 mg.
de labetalol, se practicó la adrenalectomia izquierda, pre-
sentando una tendencia a la hipotensión. Se reconvirtió a
laparotomía para realizar la adrenalectomía parcial dere-
cha, dejando el polo inferior de la glándula, persistiendo
la hipotensión que se corrigió con de 10 micro gramos/kg/h
noradrenalina que se retiró progresivamente antes de fi-
nalizar la cirugía. Se extrajeron las adenopatias mesenté-
ricas y paraaórticas. 

Las primeras 48 horas permaneció en la UVI, extubán-
dose a las 24 horas, manteniendo estables con 115/70, sín-
drome febril febril (38,2). 

Trasladado a planta y ante la persistencia de síndrome fe-
bril se realizó hemograma que resultó normal. La radiogra-
fía de tórax mostró aumento de la densidad retrocardiaca y
derrame pleural izquierdo, la ecografía tóraco-abdominal mos-
tró la presencia de líquido retroperitoneal izquierdo. Se cam-
bió tratamiento antibiótico de amoxi-clavulánico y gentami-
cina por imipenen y eritromicina. Los controles mostraron
aumento del líquido retroperitoneal por lo que se decidió dre-
narlo, bajo anestesia general y TAC, 250 cc de líquido sero-
hemático con amilasas de 5914 U/L. Persistió el derrame pleu-
ral que se drenó, 185 cc de líquido serohemático pero con
unas amilasas normales. Se dio de alta a los 22 días de la
intervención, con tratamiento de 10mgr/día hidrocortisona y
de 0,1 mg/día mineralcorticoides.

A los 10 meses el paciente está libre de sintomatología
con tratamiento con de glucocorticoides en reducción pro-
gresiva. 

DISCUSIÓN

El caso es excepcional porque reune las siguientes ca-
racterísticas: edad de diagnóstico precoz, la afectación fami-
liar y el hallazgo de una hipertensión arterial asintomática
Este caso demuestra como debe ser obligatorio el estudio ge-
nético de los hijos de los pacientes con enfermedad de VHL
y en aquellos que resulten portadores de la mutación realizar
controles periódicos, determinando la tensión arterial para
detectar precozmente posibles alteraciones de la misma(4). Es
importante destacar que la mutación GS114S del gen VHL
no ha sido descrita anteriormente.

Una adecuada y meticulosa preparación preanestésica y
anestésica es fundamental para llevar a cabo una interven-
ción sin complicaciones. El bloqueo subaracnoideo total con-
tinuo (BSTC) proporciona junto al bloqueo alfa y beta y al
relleno vascular una estabilidad hemodinámica sin crisis hi-
pertensivas intraoperatorias. Al mismo tiempo permite una
disminución de los analgésicos sistémicos para el control del
dolor postoperatorio que proporciona el bloqueo, sin riesgos
de lesión medular o toxicidad que presentan los bloqueos epi-
durales torácicos o lumbares, así es como se obtiene un rá-
pido despertar y recuperación del paciente.

Optamos por laparoscopia transperitoneal ya que se tra-
taba de un feocromocitoma bilateral y en el caso de recon-
vertir la vía de acceso, como así ocurrió, el acto quirúrgico
nos permitió un abordaje y una supraadrenalectomía derecha
parcial factible y segura(5,6,7). 

Se mantuvo un postoperatorio estable a pesar de las com-
plicaciones que surgieron, la colección retroperitoneal iz-
quierda y el derrame pleural izquierdo, la primera conse-
cuencia del acto quirúrgico al disecar páncreas y la segunda
como reacción de la colección retroperitoneal.

Actualmente, a los 10 meses de la intervención quirúrgi-
ca, el paciente está asintomático, con cifras de tensión arte-
rial normales para su edad. Solamente sigue tratamiento con
corticoides que se están reduciendo paulatinamente.
Esperamos sea factible la supresión total, lo que nos indica-
ría que el fragmento de suprarrenal derecha que logramos
conservar es funcionante y suficiente para sus necesidades
hormonales.
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C A S O C L I N I C O

y cambió el nombre al de naevo-xantho-endothelioma.
Finalmente Helwing and Hackney(3) reconocieron que el
tumor no era de origen endotelial sino que se trata de una
proliferación de histiocitos y células gigantes por lo que
propusieron el nuevo nombre XGJ, que es el que actual-
mente se admite universalmente. Se encuadra dentro del
grupo de histiocitosis no-Langerhans.

Su localización más común es la piel de la región cérvi-
cofacial(4) y es 10 veces más frecuente en la raza caucásica
que en otras(5). El diagnóstico puede establecerse fácilmente
de visu en los casos típicos pero puede ser más difícil en las
variantes inusuales. Son precisamente estas formas atípicas
las que pueden ser remitidas al cirujano para realizar una biop-
sia. En ocasiones se indica tratamiento quirúrgico porque son
confundidas con otros tumores. El XGJ profundo, en tejido
celular subcutáneo o músculo es muy raro con una inciden-
cia que se estima alrededor del 5%(6). A pesar de que en las
últimas 2 décadas ha habido crecientes publicaciones con-
cernientes a formas infrecuentes de XGJ sólo hemos encon-
trado 9 casos en los que el tumor se localizaba en o encima
del músculo. Es importante conocer este tumor para evitar
procedimientos diagnósticos o terapeúticos innecesariamen-
te agresivos. Por otro lado, ante el diagnóstico de XGJ, el ci-
rujano debe descartar la posible asociación de problemas ocu-
lares, viscerales o sistémicos.

Describimos un caso de XGJ muscular solitario en la re-
gión dorsal y lo comparamos con las carácterísticas clínicas
e histológicas de las 9 lesiones intramusculares publicadas. 

CASO CLÍNICO

Niña negra de 9 meses de edad remitida por su pediatra
para tratamiento quirúrgico de una lesión en la región lum-
bar izquierda, de 2 meses de evolución y crecimiento rápido.
En la exploración física se observó una masa de 3x3x3(cm),
no dolorosa, firme, bien delimitada, no móvil, adherida a los
planos profundos y no a la piel. Esta última tenía un aspec-
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RESUMEN: El xantogranuloma juvenil (XGJ) intramuscular es una for-
ma rara de este tumor, sin embargo, el caso que presentamos presenta
similitudes clínicas e histológicas con los pocos casos descritos en la
literatura. Aunque la mayoría de ellos precisarán confirmación histo-
lógica del diagnóstico, el cirujano que opera tumores en la infancia de-
bería considerarlo dentro del diagnóstico diferencial de masas dorsa-
les, bien delimitadas, firmes, de crecimiento rápido en niños menores
de 3 años. El aspecto macroscópico de la pieza durante la extirpación
ayuda a apoyar este diagnóstico. El conocimiento de esta variante de
XGJ puede evitar el uso de pruebas diagnósticas o terapéuticas exce-
sivamente agresivas.

PALABRAS CLAVE: Xantogranuloma juvenil.

INTRAMUSCULAR JUVENILE XANTOGRANULOMA

ABSTRACT: Deep or intramuscular juvenile xanthogranuloma (JXG) is
very rare. There are, however, some clinical and histological simila-
rities between the case we present and the few cases that have been pu-
blished in the literature. Although most of them will need histologic
confirmation to establish the final diagnosis, surgeons who are opera-
ting tumors of infancy should consider it in the differential diagnosis
of well circumscribed, rapidly growing dorsal masses in children un-
der 3 years of age. Macroscopic appearance upon excision can help
to support the diagnosis. Knowledge of this variant of JXG may avoid
aggressive diagnostic or therapeutic proceedures. 

KEY WORDS: Juvenile xanthogranuloma.

INTRODUCCIÓN

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es un trastorno be-
nigno de la infancia que típicamente se manifiesta como
nódulos cutáneos amarillentos que involucionan espontá-
neamente. Adamson(1) fue el primero que describió esta
lesión y la denominó xanthoma multiplex congénito.
Posteriormente, en 1912, Mc Donagh(2) describió 5 casos
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to totalmente normal (Fig. 1). La revisión general de órganos
y sistemas no demostró otras anomalías. 

Se practicó la extirpación completa del tumor bajo anes-
tesia general. La masa era circunscrita pero no encapsulada,
de color amarillento, de consistencia dura y estaba imbrica-
da en la fascia de la porción más caudal del músculo latíssi-
mus dorsi izquierdo (Fig. 2).

El análisis tisular mostró un tumor formado por láminas de
histiocitos con núcleos uniformes y vacuolización fina del ci-
toplasma. Intercaladas en la lesión se observaron las carácte-
rísticas células gigantes multinucleadas de tipo Touton (Fig. 3).
El diagnóstico histológico fue: xantogranuloma juvenil. 

La paciente curó sin incidencias y no se han observado
recidivas locales ni a distancia en un año de seguimiento.

DISCUSIÓN

El XGJ es la forma más común de las histiocitosis no-
Langerhans. Los típicos nódulos cutáneos amarillentos apa-
recen normalmente en la infancia temprana, entre la edad
de 6 meses y 3 años; sólo el 10% aparecen más tarde, en la
adolescencia o la edad adulta(7). La manifestación más típica
es un nódulo único, aunque pueden ser múltiples y evolu-
cionar a ritmo diferente(8). La localización más frecuente tan-
to en los solitarios como en los múltiples es la cabeza y el
cuello seguido por el tronco superior y las extremidades(4).
En la infancia se ha descrito una predominancia masculina
(ratio:1,5:1)(9), que no se observa en la edad adulta. El XGJ
puede aparecer en todas las razas pero son muy pocos los pa-
cientes negros descritos en la literatura(3, 5, 10).

En el pasado algunos autores clasificaron el XGJ en forma
micronodular (menor de 10 mm de diámetro) y macronodular
(mayor de 10 mm de diámetro). Se pensaba que la primera te-
nía mayor probabilidad de asociar alteraciones sistémicas mien-
tras que la segunda se asociaría con problemas oculares. Sin em-

bargo esta hipótesis no ha sido demostrada, por lo que esta cla-
sificación no debe ser empleada para asignar un riesgo(4).

La enfermedad cutánea es autolimitada en la mayoría de los
casos y las lesiones regresan espontáneamente. Sin embargo, en
ocasiones pueden estar localizadas en zonas muy visibles, zo-
nas en las que ocasionen molestias por roce o apoyo, etc. En al-
gunos de estos casos, debido a que el periodo de involución pue-
de ser prolongado, puede estar indicada la extirpación quirúrgi-
ca. En muchos casos la escisión se realiza porque los tumores
son atípicos y se confunden con otras lesiones.

El XGJ se ha descrito en varias localizaciones extracutá-
neas: pulmón(3, 11), ojo(4), testes(5) epicardio(4,12) y cavidad oral(5),
pero se han publicado muy pocos casos de XGJ profundo, mus-
cular(6,8,13-18). Estos casos pueden confundirse con tumores ma-
lignos de la infancia como sarcomas o trastornos mieloprolife-
rativos por su crecimiento rápido, su firmeza y su dureza. El
diagnóstico clínico resulta difícil en esta situación y frecuente-
mente es necesario realizar una biopsia para confirmación his-
tológica. Uno de las causas de este problema diagnóstico es pre-
cisamente la rareza del XGJ profundo, por lo que no se suele

Figura 3. Imagen histológica del XGJ (HE 100x): Laminas de histio-
citos con células gigantes multinucleadas tipo Touton intercaladas.

Figura 2. Imagen intraoperatoria. Masa sólida con límites netos, de co-
lor amarillento y consistencia dura, gomosa.

Figura 1. Aspecto preoperatorio. Tumoración lumbar dura, no móvil
con piel suprayacente normal.
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pensar en él al realizar el diagnóstico diferencial. No obstante,
existen algunas similitudes clínicas e histológicas entre los
casos publicados, que se resumen en la tabla I. La primera coin-
cidencia es su localización. Mientras que la mayoría de las le-
siones cutáneas aparecen en la cabeza y el cuello, 8 de los 10
tumores musculares se localizaban en el tronco, 6 de ellos en la
musculatura paravertebral o dorsal. Todos los pacientes eran
menores de 3 años y había una predominancia masculina como
en la forma clásica de XGJ. Dos pacientes eran negros, cuan-
do la estimación general es que el XGJ es 10 veces más fre-
cuente en la raza caucásica(5). En la forma cutánea de XGJ se
recomienda siempre una revisión completa de órganos y sis-
temas para descartar posibles lesiones extracutáneas. Además
debe descartarse la posible asociación con neurofibromatosis
tipo 1 o con leucemia. En todos los casos musculares las le-
siones eran aisladas, no presentaban problemas oculares ni vis-
cerales, ni coexistían otras enfermedades. Por lo tanto parece
que las formas musculares podrían tener menor riesgo de aso-
ciar otros problemas médicos. Las características histológicas
clásicas han sido ampliamente descritas por Nascimento(17). Las
formas musculares suelen ser más grandes que las cutáneas, con
un tamaño medio de 2,9 cm en las primeras comparado con 1,0
cm en las últimas. A pesar de que las masas se delimitan bien
en su mayoría, algunas tienen tendencia a infiltrar el músculo.
Su consistencia es dura, a veces gomosa, y al corte son de co-
lor amarillento. Al microscopio las formas musculares mues-
tran una proliferación histiocitaria más o menos homogénea,
que se diferencia en algunos casos de la forma cutánea por la
escasez de células xantomatosas y de células gigantes multi-
nucleadas tipo Touton. Ocasionalmente la actividad mitótica
dentro de la lesión puede hacer pensar en malignidad, pero nun-
ca se observa atipia nuclear ni pleomorfismo celular. La utili-
zación de marcadores de histiocitos, principalmente el PG-M1
puede ayudar a establecer el diagnóstico. 

El pronóstico del XGJ muscular es excelente. No se han
descrito recidivas tras la extirpación total ni parcial. La re-
sección agresiva con márgenes no está justificada por la na-
turaleza autolimitada del tumor. 
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Tabla I XGJ musculares descritos en la literatura

Ref. Localización Edad Sexo Raza Tamaño (cm) Bordes Problemas asociados Células Touton

Sonoda(6) (1985) Cuello posterior 14 m H C - Netos No Pocas
Janney(8) (1991) Paraespinal 8 m M C 1,5 Infiltrando No Pocas
White(14) (1991) Paraspinal 3 m H N 4 Infiltrando No Pocas

Paraespinal 2 m H C 2 Infiltra No Pocas
Graaf(15) (1992) Paraespinal 3ª H C 5 Infiltra No Pocas
Favara(16) (1995) Occipital 7m H C 5 Infiltr No Presentes
Yamanaka(17) (1995) Psoas 4m M C 5 Infiltr No Presentes
Nascimento(18) (1997) Paraespinal 6m H C 3,5 Netos No Ausentes

Recto abdominal 4 m H C 1,2 Infiltr No Ausentes
Berenguer (2002) Latissimus Dorsi 9 m M N 3 Netos No Pocas
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Información: Dr. J. Alvarez Muñoz. Fax 985 510 80 15.
E-mail: alavarezmu@telefonica.net

XX CURSO DE AVANCES EN CIRUGÍA 
PEDIÁTRICA
Oviedo, 5 de Marzo de 2004
Hospital Central de Asturias. Servicio de Cirugía Pediátrica
Información: Dr. J. Alvarez Muñoz. Fax 985 510 80 15.
E-mail: alavarezmu@telefonica.net

CURSO TEÓRICO-PRÁCTICO DE POLITRAUMA
PEDIÁTRICO: TRATAMIENTO INICIAL
(Para médicos y enfermeros)
Madrid, 8-11 de Marzo de 2004
Organiza: Cuidados Intensivos Pediátricos. 
Hospital Niño Jesús. Madrid.
Información: 91 503 59 00 (Ext. 384) Srta. Mª Jesús

XV REUNIÓN ANUAL DE LA SOCIEDAD
EUROPEA DE UROLOGÍA PEDIÁTRICA (E.S.P.U.)
Regensburg (Alemania), 21-24 de Abril de 2004
E-mail: info@comed-kongress.de

CURSO TEÓRICO-PRÁCTICO DE VENTILACIÓN
MECÁNICA EN PEDIATRIA Y VÍA AÉREA 
DIFÍCIL (Para médicos)
Madrid, 19-22 de Mayo de 2004
Organiza: Cuidados Intensivos Pediátricos. 
Hospital Niño Jesús. Madrid. 
Información: 91 503 59 00 (Ext. 384) Srta. Mª Jesús

SIMPOSIUM PRE-CONGRESO DE LA 
ASOCIACIÓN IBEROAMERICANA DE CIRUGÍA
PEDIÁTRICA
Madrid, 24 y 25 de Mayo de 2004
Mesas interactivas/intensivas sobre: Atresia esofágica,
Anomalías anorrectales, Cirugía de la vía aérea, Trauma
pediátrico y Cirugía cibernética infantil.
Información: Sra. Seel: Tel/Fax 91 767 84 05, 91 650 31 18
E-mail: inge.seel@grupalia.com

PRE-CONGRESO: «EL QUIRÓFANO INTELIGENTE»
Presentado por la casa Storz en la Sede del 
XLII Congreso Nacional de Cirugía Pediátrica
Toledo, miércoles 26 de Mayo de 2004

XLIII CONGRESO NACIONAL DE CIRUGÍA 
PEDIÁTRICA.
1º CONGRESO IBEROAMERICANO DE CIRUGIA
PEDIATRICA
Toledo, 26-29 de Mayo de 2004
Secretaría Técnica: Viajes El Corte Inglés. División de
Congresos. Tel: 96 3107189, Fax: 96 3411046 
E-mail: congresos.valencia@viajeseci.es

6ª REUNIÓN HISPANO-MEXICANA DE CIRUGÍA
PEDIÁTRICA.
XVI REUNIÓN DE RESIDENTES Y EXRESIDENTES
DEL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA
Girona, 1-3 de Junio de 2004
Servicio de Cirugía Pediátrica. Hospital Universitario
«Doctor Josep Trueta». 
Información: cirpediatrica@htrueta.scs.es

LXIX CONGRESO NACIONAL DE UROLOGÍA
Oviedo, 5-9 de Junio de 2004
Sede: Palacio de Congresos-Auditorio «Príncipe Felipe»
Secretaría Técnica: Viajes El Corte Inglés,
Tel: 349 12042600, Fax: 349 15473324,
E-mail: dccimad8@viajescci.es

CONGRESO MUNDIAL DE CIRUGÍA 
PEDIÁTRICA
Zagreb, 22-27 de Junio de 2004
Información en www.zagreb2004.kdb.hr

CURSOS DE ASISTENCIA INICIAL AL TRAUMA
PEDIÁTRICO
Se celebran en: Hospital Gregorio Marañón, Hospital Vall
d’Hebrón de Barcelona, Hospital Juan Canalejo de A
Coruña, Hospital de Las Palmas, Hospital de Salamanca y
Hospital La Fe de Valencia.
Información en www.secp.org

CONGRESO HISPANO-LUSO, SOCIEDAD 
ESPAÑOLA Y SOCIEDAD PORTUGUESA DE 
CIRUGÍA PEDIÁTRICA
Funchal (Madeira), Mayo-Junio de 2005
European Pediatric Surgeons’ Association
Información en www.eupsa.org

N O T I C I A S

CirPed - 56p  21/1/04  11:28  Página 52


	Tratamiento intrauterino de la hernia diafragmáticacongénita grave. Protocolo europeo de colaboraciónJ.L. Peiró, E. Gratacós, E. Carreras, J. Lloret, N. Torán, S. Salcedo, V. Martínez-IbáñezPrograma de Cirugía Fetal. Hospital «Vall d'Hebron». Barcelona

