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EDITORIAL

Cir Pediatr 2004; 17:1-2

Tratamiento intrauterino dela hernia diafragmatica
congenita grave. Protocolo europeo de colaboracion

J.L. Peir6, E. Gratac6s, E. Carreras, J. Lloret, N. Toran, S. Salcedo, V. Martinez-1béfiez

Programa de Cirugia Fetal. Hospital «Vall d'Hebrons. Barcelona.

La hernia diafragmética congénita (HDC) se ha conver-
tido en € bugueinsignia de la cirugiafeta. Hace méas de 20
anos que se intenta solucionar, desde que en San Francisco
(UCSF) M.R. Hrrisony N.S. Adzick desarrollaran una etapa
experimental con modelos animales'y posteriormente apli-
caran distintas estrategias en cirugiafeta parael tratamien-
todelaHDC. Iniciaron €l tratamiento mediante lareparacion
anatomicadel defecto diafragmatico, emulando lainterven-
cion neonatal, mediante cirugiafetal abierta con histerotomia
y exposicion parcial del feto. Aunque demostraron que era
factible desde € 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-
vacion, se evidencio que los fetos afectos de obstrucciones
congénitas de la via aérea, como la atresia traqueal, presen-
taban pulmones hiperplésicos de gran tamafio en el estudio
necrdpsico. Asi se postulé que la oclusion de la traquea po-
driainducir una hiperplasia pulmonar compensatoria de la
hipoplasia que presentan los fetos con HDC. Se probé con
model os experimental es que tras la oclusion traqueal fetal,
por el aumento de presion del liquido intrapulmonar y lain-
duccion de factores de crecimiento, se produce un crecimiento
pulmonar y unamejorafuncional.

Ante estos hallazgos, en Philadel phia (CHOP) seinicid
la oclusion tragueal en fetos con HDC grave mediante ciru-
giafetal abierta, disecando latraqueadel fetoy colocando un
clip metdlico. Se cruzaron con €l tal6n de aquiles delaciru-
giafetal, laprematuridad por dinamica uterina, y sdlo consi-
guieron la supervivencia de cinco casos de 15 realizados
(33%). Actualmente, en EE.UU., estén 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 oclusion traquesl.

Paralelamente, en Europa, hemos iniciado un estudio co-
laborativo en tres centros (King's College en Londres,
Universidad Catdlicaen Lovainay Vall dEbron en Barcelona)
para el tratamiento intrauterino de laHDC grave mediante
oclusion tragueal con un globo endotragueal colocado por fe-
toscopia. Esta estrategia minimamente invasivareduce e es-
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timulo sobre la dindmica uterinay hace técnicamente posi-
ble laoclusion de latraquea fetal.

El Hospita Vall d'Ebron halogrado iniciar un programa
de cirugia fetal después de un gran esfuerzo organizativo y
formativo, basicamente en la UCSF y Philadelphia, junto a
N.S. Adzick, y en Lovaina, junto a J. Deprest. Ha sido fruto
de més de 6 afios de cirugia fetal experimental y de la expe-
rienciaadquirida en larealizacion de més de 100 fetoscopias
para el tratamiento con coagulacion laser de los vasos pla-
centarios en el sindrome de transfusion feto-feta en las ges-
taciones monocorionicas biamniticas. Hemos realizado un
salto cualitativo y hemos pasado al tratamiento sobre e feto
abordando una patol ogia tan emblemética como eslaHDC.

Todos sabemos que existe un grupo de pacientes en la
HDC que tienen muy buen prondstico tras el nacimiento con
la reparacion quirdrgica 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 tecnol 6gicos en respiradores y en neonatol ogia.
Ademés hemos de considerar |a llamada hidden mortality o
mortalidad oculta que representalas muertes fetales por HDC,
que € cirujano pediatrico no llega a ver, pero que € patdlo-
go puede evidenciar. El grupo de buen pronéstico reflgjauna
herniacidn tardia en la gestacion de las visceras abdominales
através del defecto diafragmatico, con lo que la compre-
sién que producen cae sobre un pulmén desarrollado. Por €l
contrario, cuando |a hernia se genera en etapas precoces de
la gestacion, la compresion de las visceras recae sobre unos
pulmones hipoplésicos, no desarrollados, que conduce a fa-
llecimiento por insuficiencia respiratoriatras el nacimiento
o0 alamuerte fetal por compresion cardiopulmonar. Se han
determinado diversos factores prondsticos prenatal es que con-
firman laseveridad delaHDC y lainviabilidad de estos pa-
cientes, como son € indice ecografico pulmén-cabeza o lung-
head ratio (LHR) menor a1y laherniacion del higado ala
cavidad torécica. Cuando ambos factores coinciden, segiin
algunos trabajos, la mortalidad esta préximaa 100%.

Hemos realizado un protocolo para el tratamiento in-
trauterino de laHDC en el que establecemos unos criterios
deinclusion muy estrictos, para garantizar la seleccion de pa-
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cientes con HDC grave de mal prondstico. Los criterios son:
el diagnostico prenatal antes de la 26 semana de gestacion,
hipoplasia pulmonar severacon LHR < 1, herniacion hepé
tica, ausencia de malformaciones asociadas, cariotipo nor-
mal, ausencia de enfermedad de base maternay 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 evaluacion del caso mediante ecografia prenatal, RNM
ultra-rdpiday amniocentesis. Si cumple los criterios, of rece-
mos unaterceraopcion al tratamiento clasico postnatal y ala
interrupcion de la gestacion, como es este tratamiento pre-
natal mediante la oclusion traqueal por fetoscopia.

Hasta |la fecha hemos realizado 15 casos en €l conjunto
europeo y aunque es prematuro €l dar resultados definitivos,
parece ser un tratamiento esperanzador que abre unaluz en
el rescate de estos pacientes con HDC grave.
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Perforaciones esofagicas: e tratamiento conservador
agresivo como lamejor opcion en la edad pediatrica’

S. Rivas, L. Martinez, F. Hernandez, L.F. Avila, L. Lassaletta, J. Murcia, P. Olivares,
A. Fernandez, A. Queizan, M. Lépez Santamaria, JA. Tovar

Departamento de Cirugia Pediatrica. Hospital Infantil «La Paz», Madrid.

ResumEN: La perforacion esofgica (PE) requiere un tratamiento pre-
coz Yy vigoroso. Al contrario que en laedad adultaen laqued cierre
quirtrgico de laperforacion es el tratamiento mas extendido, en €l ni-
fio se ha preferido clasicamente una actitud conservadora. El presen-
tetrabajo examinasi esta estrategia continlasiendo valida. En €l pe-
riodo 1991-2001 tratamos 19 episodios de PE en 17 pacientes de 5,30
+ 0,94 afios (media+ DS). En 9 casos (4 estenosis causticas, 3 atre-
sias de esfago, 1 epidermolisisbullosay 1 candidiasis mucocuténea)
la PE ocurri6 durante unadilatacion por estenosis. L as restantes cau-
sas fueron laextraccion de un cuerpo extrafio (3), un traumatismo to-
racoabdominal (2), esclerosis de varices (2) y, por Gltimo, en un ca-
so existian multiples perforaciones intestinales en un paciente con
leucemia aguda en tratamiento. Clinicamente, se observé enfisema
subcutaneo en 7 pacientes, neumotorax/neumomediastino en 14,
derrame pleural en 9, disneaen 9, dolor severo en 1y derrame peri-
cardico en uno. El diagndstico fue intraoperatorio solamente en dos
pacientes, pero laclinicay los hallazgos radiol gicos hicieron diag-
nosticar y tratar la PE en menos de 24 horas en 15 casos. Fueron ne-
cesarios uno o mas tubos de drenaje pleural en 11 casos, y en uno se
realizé una ventana pericardica.

L as perforaciones cerraron sin cirugia esofagica directa en 18/19 epi-
sodios (16/17 nifios). En estos pacientes se realizaron 5 gastrostomias
y 2 yeyunostomias, y en un paciente con traumatismo toracoabdomi-
nal y otro afecto de leucemia aguda, fueron necesarias varias cirugias
abdominales parareparar otras|esiones gastrointestinal es adicionales.
Todos los pacientes sobreviven y todos recuperaron su funcion esof&
gica, aunque 2 estenosi s cAusti cas requirieron posteriormente una eso-
fagocoloplastia6 y 10 meses tras|a perforacion.

El dnico paciente en el que fue necesario el tratamiento quirdrgico
directo, sufria una necrosis esof agica extensa tras endoesclerosis por
varices. Su estfago erainviabley tuvo que ser reemplazado con un seg-
mento colico tras un shunt portosistémico.

Nuestros resultados demuestran que el tratamiento agresivo precoz no

quirdrgico permite la conservacion del drgano y su funcién en lama:
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yoria de los casos, por o que continlia siendo nuestra primera opcion
en el tratamiento de las PE en laedad pediétrica.

PaLABRAS cLAVE: Perforacion esofégica; Nifios; 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 ingtitu-
tion for OP between 1991 and 2001. Between these years, we treated
19 episodes of OPin 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 traumaand
sclerosis of varices were the causesin 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 effusionin 9, dyspnoeain 9, severe
thoracic pain in 1 and pericardia effusion in 1. The diagnosiswasin-
traoperative in only 2 children but the symptoms and imaging signs
prompted vigorous treatment within the first 24 hoursin 15 instances.
One or more pleural tubeswereinserted 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 lesionsin 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 endosclerosiswas unavoidablelost her
organ and had a replacement after a successful porto-systemic shunt.
Conclusions. Prompt and aggressive non-operative approach of oe-
sophageal perforationsin children allows survival and conservation of
the organ and its function in most cases and should remain thefirst the-
rapeutic choice at this age.

KEey worbps: Esophageal perforation; Children; Management.
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INTRODUCCION

La perforacion esoféagica (PE) es una de las més graves
que pueden acontecer en €l tubo digestivo. Del paso de bac-
terias y enzimas digestivas ad mediastino se derivala apari-
cion de mediastinitis, abscesos y sepsis que son causa po-
tencial de muerte en estos pacientes®. Aunque tradicional-
mente se ha considerado una complicacion casi letal®, los
avances en laantibioterapia, lanutricion parentera y los cui-
dados intensivos han permitido el descenso de lamorbimor-
talidad de este proceso®.

Mientras que en €l paciente adulto el tratamiento qui-
rargico de |la perforacion (cierre primario con refuerzo tisu-
lar) es defendido como el mejor tratamiento en esta entidad
por lamayoria de los autores“ 9, en el nifio las medidas con-
servadoras han sido clésicamente |a opcidn terapéutica pre-
ferida®9.

El objetivo de este trabgjo hasido evaluar alaluz de nues-
traexperienciadelos tltimos diez afios s dicha postura con-
tindia siendo la més adecuada.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo de |os pacientes tra-
tados por PE en nuestro centro desde 1991 hasta 2002, ana-
lizandose las siguientes variables. causa de la perforacion,
signosy sintomas, momento del diagndstico, pruebas de ima:
gen realizadas, complicaciones, tiempo deingreso y tipo de
tratamiento recibido. El tratamiento consistio en una com-
binacion de antibidticos de amplio espectro, sondaje naso-
géstrico, nutricién parenteral o enteral infraesofégica, drena-
je de exudados purulentos (tubo de drenaje pleural 0 me-
diastinico) cuando fue necesario, y cirugia sobre el eséfago
solamente cuando fue inevitable.

RESULTADOS (Tablal)

Durante el periodo de estudio se produjeron 19 episodios
de PE en 17 pacientes (14 varonesy 3 mujeres) de 5,3 + 0,94
afos de edad (media+ DE). Delos 19 episodios, 16 se pro-
dujeron durante la préctica de una endoscopia digestiva dlta,
acompafada de dilatacién neumdtica o con bujias por este-
nosis esofgicaen 11 casos, extraccion de un cuerpo extrafio
alojado en esdfago en tres, y para esclerosis de varices eso-
fagicas en dos nifios. Dos episodios de PE fueron motiva
dos por traumatismos toracoabdominales y uno aparecio en
un nifio con multiples perforaciones intestinales en €l con-
texto de unaleucemia aguda en tratamiento.

Ladilatacion esofégica fue la causa de 11 PE en 9 pa-
cientes: 5 estenosis causticas, 2 estenosis anastomoticas en
atresia de esdfago, una estenosis esof&gica debida a epider-
molisisbullosay € ultimo por candidiasis mucocutanea cro-

4 S.Rivasy cals.

nica con afectacion esof&gica. Cuatro de los nifios habian si-
do dilatados anteriormente en varias ocasionesy en los otros
5 laperforacion se produjo en e primer intento de dilatacion.
Seis se sometieron a nuevas dilataciones endoscopicas, su-
friendo un paciente con causticacion esoféagica otras dos PE
€en sucesivos procedimientos.

L os dos pacientes que se perforaron durante laesclerosis
de sus varices esofégicas tenian hipertension portal prehepa
tica con cavernoma portal.

Clinicamente d sintoma maés frecuente fue ladisnea (12/19
episodios), seguido de vdmitos 4, malestar genera 2, dolor
torécico 1, dolor abdominal 1y dificultad paramover e cue-
llo 1. A laexploracion se aprecié neumomediastino 14, de-
rrame pleural 9, enfisema subcuténeo 7, neumotoérax 5, neu-
mopericardio 1, signos clinicos y exploratorios de tapona-
miento cardiaco 1y signos de sepsis 1.

En 14 delos 19 episodios laclinicay los hallazgos ra-
dioldgicos hicieron posible el diagnéstico y el tratamiento
precoz, es decir, en menos de 24 horas; en dosde ellosd diag-
néstico fueinmediato durante |a realizacion de unadilatacion
endoscopica. Un paciente que habia sufrido un traumatismo
toracoabdominal muy grave motivado por un atropello, fue
diagnosticado tardiamente cuando habian pasado 14 dias de
la perforacion. El diagnostico fue también tardio en el nifio
aquejado del proceso leucémico, en los dos pacientes que
se sometieron a esclerosis de varices tras unahemorragia di-
gestivaatay en un nifio dilatado tras atresia de esofago.

En todos | os casos se hizo radiografia de térax como pri-
mer escal6n diagndstico, trénsito digestivo superior (TDS)
en5delosepisodios, TAC en 6 y endoscopia diagndsticaen
otros dos.

En cuanto al tratamiento, en 9 de los 19 episodios no
fue precisa ninguna actuacion agresivay la perforacion se so-
luciond tras reposo digestivo acompafiado de nutricion pa-
renteral total (NPT) y antibioterapia. En 10 casos fue nece-
sariala colocacion de uno o més tubos de drenaje torécico y
en un nifio se realiz6 una ventana pericardicatras el fracaso
de lapericardiocentesis. Las perforaciones cerraron en 18 de
los 19 episodios sin cirugia directa sobre el eséfago (16/17
pacientes). Adicionalmente en estos pacientes se realizaron
5 gastrostomias y 2 yeyunostomias. En €l paciente con trau-
matismo toracoabdominal severo por atropelloy en €l nifio
afecto de leucemia aguda fueron necesarias varias opera-
ciones abdominal es parareparar otras |esiones gastrointesti-
nales concomitantes.

Solamente en un caso se hizo necesario abordar el eso-
fago perforado tras ser colocados dos drengjes torécicos sin
resolucion del cuadro; se trataba de una nifia con hiperten-
sién portal que se perford durante la esclerosis de varices y
que presentaba una necrosis extensa del esofago enlacual €
diagnostico se retrasd 5 dias. Esta paciente necesito de tres
toracotomias (dias 13, 28 'y 75 post-perforacion) hastalare-
solucidn del cuadro y posteriormente preciso la sustitucion
de su esofago inviable por colon traslarealizacion previade
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un shunt portosistémico como tratamiento de su hipertension
portal.

Laduracion del ingreso oscil entrelos 6y |os 116 dias,
con unamedianade 19,5 dias. Si excluimos alapaciente que
requirio tratamiento quirtrgico y alos dos que precisaron €l
tratamiento de lesiones intestinal es concomitantes, lamediana
deingreso fue de tan sdlo 11 dias (6-47 dias).

Todos | os pacientes de nuestra serie sobreviven, 14 de
ellos conservan su estfago y tres (2 estenosis causticas y la
paciente descrita anteriormente) requirieron una esofagoco-
loplastia que solamente en un caso esta relacionada con la
perforacion. Las sustituciones seredizaron 5, 10y 29 meses
después del episodio de perforacion.

DISCUSION

Aunque es unaentidad muy conocidaen el adulto, laPE
es un cuadro relativamente infrecuente en el nifio. La ma-
yoriade las grandes series y revisiones publicadas 1013 se
refieren exclusivamente a pacientes adultos, en los que a me-
noslas causasy laclinicano son iguales alas delos pacien-
tes pediétricos.

En el nifio la PE tiene incidencia creciente sobre todo
en relacion alautilizacion generalizada de la endoscopia co-
mo instrumento diagnostico y terapéutico, ya que eslaya-
trogénicala causa més frecuentet381419), Otras causas de per-
foracidn esofégica en el nifio son la causticacion, los trau-
matismos directos o indirectos, laimpactacion de cuerpos ex-
trafios, las operaciones en la zona, las enfermedades sistémi-
cas malignas y raramente la perforacion idiopética’e-18),

No existe consenso sobre cudl es son los factores pronds-
tico en las PE. En general, se puede afirmar que el diagnés-
tico y tratamiento precoces, laslesionestrauméticasy las pro-
ducidas de forma iatrdgena, los pacientes jovenesy la au-
sencia de enfermedad subyacente, son factores de buen pro-
nostico en esta entidad(®34.11.12.19.20),

En nuestra serie, aun contando con un 100% de supervi-
vencia, los pacientes con ingreso mas prolongado fueron
los que sufrieron una PE traumdtica, €l paciente con malti-
pleslesionesintestinales en el marco de unaneutropeniay la
paciente con necrosis extensa del esofago. En general en elos
el diagndstico fue mas tardio.

El tratamiento conservador de |a perforacion esofagica
del nifio hasido € preferido durante muchos afios”2.22, La
etiologia yatrégena de lamayoria de las perforacionesyy, por
tanto, su diagndstico més temprano, la aparicion de antibid-
ticos mas efectivos, la posibilidad de una nutricién parente-
ral seguro y prolongada, asi como la disponibilidad de me-
jores métodos de drengje y sobre todo la evolucion general-
mente favorable justificarian esta preferencia que, sin em-
bargo, no es aceptada por todos |os autores418),

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

6 S.Rivasy cals.

gidas por Cameron en 1979@), A lo largo delos afios lari-
gidez de éstas se ha visto superada por los avances en €l
diagnostico y la mejora de las herramientas terapéuticas®.
24 |0 que hace que en casos seleccionados algunas series de
adultos incluyan grupos de pacientes no operados®1215.25),
No obstante, |a reparacion esof gica inmediata con refuer-
zo tisular sigue siendo la opcidn més cominmente acepta-
da5192628), |_amayoria de los autores defienden que lamor-
bimortalidad asociada al manejo conservador de la PE del
adulto es significativamente superior ala del tratamiento
quirurgico, y que sdlo a aquellos pacientes que se gjustan
estrictamente a los criterios mencionados se les debe ofre-
cer ese tratamiento.

Basandonos en nuestraexperienciay en los hallazgos de
nuestra serie, creemos que la mayoria de |os nifios con per-
foraciones esof&gicas pueden ser tratados con éxito utilizan-
do exclusivamente medidas conservadoras (reposo digesti-
vo, NP, antibioterapia, drengjes locales) y que €l tratamien-
to quirdrgico debe reservarse a aguell os pacientes que no res-
ponden a estas medidas. Incluso en nifios con lesiones ex-
tensas del esdfago hemos constatado el éxito del tratamiento
conservador. Solamente en aguellos casos en los que éste
no es efectivo, optamos por € tratamiento quirdrgico.

CONCLUSIONES

En el nifio el tratamiento agresivo precoz no quirdrgico
debe ser la primera opcion terapéuticaen la PE. Nuestros re-
sultados demuestran que permite conservar € 6rganoy lafun-
cion en lamayoria de los pacientes.
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Hemangioendotelioma multifocal hepatico infantil
¢ESSempreun tumor benigno?

N. Leal, M. Lépez Santamaria, M. Gamez, J. Murcia, J.C. Lopez Gutiérrez, J. Larrauri, E. Frauca,
L. Hierro, C. Camarena, A. delaVega, M. Diaz, P. Jara, J. Tovar

Departamento de Cirugia Pediatrica. Hospital Infantil «La Paz». Madrid.

ResUMEN: Se define por hemangioma multicéntrico hepético (HMH)
aguel que afectalatotalidad del 6rgano. Aunque su mortalidad essig-
nificativa, habitualmente se relaciona con la rotura espontanea tumo-
ral o por las complicaciones derivadas de su gran tamafio (hemodina
micas, atrapamiento plaquetario). Por |0 demés, existe la creencia de
ser un tumor benigno y con posibilidades de regresion espontanea.
Objetivo. Andlisis retrospectivo de nuestra casuisticareciente de HMH
con el propésito de: 1°) mostrar laevoluciony resultados; 29) inferir si
labenignidad del tumor esverosimil, por €l contrario se puede afirmar
que algunos se comportan como tumores malignos.

Material y métodos. Diez casos de HMH tratados en los Gltimos 10
afios. En nueve la edad de presentacion fue < 6 meses, y uno fue diag-
nosticado con 3,5 afios. El diagndstico se confirmd por técnicas deima
genen 7y biopsiaen 3. En 7 casos se demostro asociacion de lesiones
vasculares extrahepaticas previas a inicio del tratamiento.

Se administré metilprednisolona en todos, y afa-2a-interferén en los
no respondedores. Se utilizé embolizacion arterial en dos casos, vin-
cristinaen dos y trasplante hepético (TH) en otro.

Resultados. Cuatro nifios presentaron al menos un episodio de insufi-
ciencia cardiaca congestiva, dos nifios coagul opatia de consumo (sin-
drome Kasabach Merrit), y fallo hepético agudo en uno. En 6 nifios
¢l tumor haregresado, uno sigue tratamiento y tresfallecieron; lamuer-
te sedebi6 a comportamiento maligno del tumor en un nifio (roturatu-
moral de HMH recidivado en higado trasplantado) y es verosimil que
también laocasionaraen otro (nifia valorada como candidataa TH, sin
extension extrahepética en los estudios previos; fallece por fallo hepd
tico agudo y hemorragiaintracraneal, apreciandose en lanecropsiadi-
seminacion generalizada multisistémica. En ambos casos no se apre-
ciaron criterios histol 6gicos o biol 6gicos de malignidad ni en las le-
siones primitivas ni en las metastasicas.

Conclusiones. 1) laregresion espontdnea o inducida por el tratamiento
farmacol 6gico del HMH esfrecuente; 2% algunos HMH son agresivos,
y desarrollan recidivas locales y metéstasis a distancia; 3% no es po-
sible discriminar los HMH de comportamiento maligno de los que no

Correspondencia: NuriaLea Hernando, Departamento de Cirugia
Peditrica, Hospital Infantil «La Paz», Paseo de la Castellana 261, 28046
Madrid.

*Trabajo presentado en el 1V Congreso |bérico de Cirugia Pediatrica, (XLI
Congreso de la Sociedad Espafiola de Cirugia Peditrica). Salamanca, 22-25
de mayo de 2002.

Recibido: Mayo 2002 Aceptado: Febrero 2003
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lo son; 493 pese a impredecible comportamiento bioldgico del tumor,
el TH debe considerarse como opcion en 10s casos sintoméaticos y no
respondedores a tratamiento convencional.

PaLABRAS cLAVE: Hemangioendotelioma hepético infantil; Tumores
hepaticos vasculares; Alfa-interferdn.

THE MULTIFOCAL HEPATIC HEMANGIOENDOTHELIOMA.
IS ALWAYS A BENIGN TUMOR?

ABSTRACT: The hepatic multicentric haemangiomais 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, platel et trapping, spontaneous rupture
and bleeding). Thereisagenera belief that isabenign tumor with pos-
sibility of spontaneous regression and cure.

Aim. Retrospective anaysis of our recent cases of MHH with the pur-
pose of: 1°) To show the evolution and results. 2°) To redliceif the «be-
nign character» of the tumor isreal 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|ess than 6 months and one patient
was diagnosed a 3 and half years. The diagnosis was confirmed by ima-
getechniquesin 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 aliver transplant.

Results. Four children had at least one episode of congestive cardiac
insufficiency, two patients suffered a consumption coagul opathy
(Kasabach Merrit syndrome), and one presented acute hepatic failure.
In six children it has been complete regression of the tumor, one more
isstill under treatment and three died. The dead were produced by the
malignant behavior of the tumor in one case (tumoral rupture of aMHH
recurrencein the transplanted liver), and possibly in other (intracrania
haemorrhage and hepatic failurein aliver transplantation candidate wit-
hout demostrated extrahepatic extension in the previous studies, but
with multiorgan dissemination at autopsy. In both casesit was impos-
sible to discover signs of histologic or biologic malignancy neither in
the primitive lesion nor in the metastasis.
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Conclusiones. 13 The regression of the MHH, spontaneous or induced
by the treatment is frequent. 2% Some cases of MHH are aggresive and
develop local recurrences and distant metastasis. 3% The discrimina
tion obetween MHH of «benign» or «malignant» behaviour is not pos-
sible. 43 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.

KEey worbs: Infantil hepatic haemangioendothelioma; Vascular hepa-
tic tumors; Alpha-interferon.

INTRODUCCION

El hemangioendotelioma es e tumor hepético vascular
més frecuente en lainfancia. Habitualmente se presentaen
pacientes menores de 6 meses y suele tener un comporta-
miento benigno, con tendencia ala regresion espontanea®
4. Sin embargo, en algunos casos el tumor es multicéntri-
coy ocupalaprécticatotalidad del higado®@. Lamortalidad
en estos casos es significativay se relaciona habitua men-
te con la rotura espontanea del tumor o con las complica
ciones hemodinamicas derivadas de su gran tamafio; con
multiples fistulas arteriovenosas que producen insuficien-
ciacardiaca congestiva (ICC), deta formaqueel fallo car-
diaco puede causar la muerte hasta en el 70% de los pa-
cientes no tratados antes de producirse la regresion espon-
tanea de laslesiones. Asimismo, los hemangioendoteliomas
tienen espacios vasculares tortuosos que pueden favorecer
€l atrapamiento plagquetario causando trombocitopeniay co-
agul opatia de consumo (S. Kasabach Merritt)¢34), Son fre-
cuentes los angiomas cutaneos y se ha descrito también apa-
ricion de anemia, ictericia obstructivay lesiones vasculares
en otros érganos® 3. Si bien las lesiones pequefias y asin-
tométicas no precisan tratamiento dada su evolucidn hacia
la regresion esponténea, los tumores grandes y sintométi-
Cos requieren un tratamiento agresivo puesto que la enfer-
medad puede tener un desenlace fatal en poco tiempo des-
pués alaaparicidn de los sintomas.

L as opciones terapéuticas incluyen €l tratamiento mé-
dicoy quirlrgico. Laterapiafaracoldgicaincluye el trata-
miento con corticoides, afainterferdn, quimioterapiay ra-
dioterapia. Dentro de las modalidades intervencionistas se
puede considerar |a reseccidn hepética en tumores locali-
zados, embolizacion o ligadura de la arteria hepatica®3), e
incluso el trasplante hepético en pacientes con afectacion
de latotalidad del higado y sin respuesta o posibilidad de
otros tratamientos®.

L os objetivos de nuestro trabajo son: 1°) mostrar la evo-
lucion y resultados de los hemangioendoteliomas multicén-
tricos tratados en nuestro centro en los Gltimos afios y, en 29)
lugar plantear la potencial malignidad, dada la discrepancia
entreel rdpido y agresivo comportamiento de dgunos de ellos
y los hallazgos anatomopatol dgicos de hemangioendotelio-
ma benigno.

VOL. 17,N°1, 2004

MATERIAL Y METODOS

Hemos realizado un andlisis retrospectivo de los pacien-
tes con hemangioendoteliomas hepéti cos tratados en nuestro
centro durante |os Ultimos 10 afios. Unavez excluidos los he-
mangioendoteliomas localizados, hemosidentificado a 10 pa-
cientes con hemangioendoteliomas multicéntricos (6 nifiasy
4 nifios), definiendo como tales aquellos con afectacion de
ambos |6bulos hepaticos.

En ellos hemos analizado la clinica de presentacion, las
lesiones extrahepdticas asociadas, € método de diagnostico
utilizado y € tratamiento realizado, asi como su evolucion.

RESULTADOS

Delos 10 pacientes con hemangioendotelioma multicén-
trico, nueve eran menores de 6 meses y uno fue diagnosti-
cado alos 3,5 afios de vida. Ningun nifio tenia antecedentes
de interés salvo uno con hipertirotrofinemiainfantil en trata-
miento con levothroid. En cuatro de los pacientes la clinica
de presentacion fue una hepatomegalia detectada en unare-
vision pediatrica rutinaria, no presentando sintomasinicial-
mente. El resto acudio ala consulta pediatrica por cuadros de
dolor y distension abdominal, pérdida de peso, anorexia o ic-
tericia.

En siete pacientes se demostro la existencia de lesiones
vasculares extrahepéticas, fundamental mente angiomas cu-
taneos. Cuatro presentaron al menos un episodio de |CC que
preciso tratamiento con diuréticos y digital; dos nifios pre-
sentaban coagulopatia de consumo y uno un fallo hepdtico
agudo. El diagndstico serediz6 con técnicas de imagen (ECO,
TAC, RMN o0 Angio-RMN) en siete de |os pacientes, sien-
do necesarialarealizacion de biopsia en tres para confirmar
el diagnostico de hemangioendotelioma. En todos los casos
el tumor era multicéntrico, con afectacion de gran parte del
higado.

Los 10 pacientes recibieron inicial mente tratamiento con
metil prednisolona por un periodo no inferior a6 semanas,
siendo éste el Unico tratamiento en 4 nifios. En tres pacientes
se asocid afarinterferdn a dosis maximas de 3 mu/m2, pre-
cisando gjuste de dosis en todos los casos por neutropenia,
trombopenia o anorexia severa. En dos pacientes se realizo
una embolizacion de la arteria hepética, uno recibi6 radio-
teraia durante 15 dias (dosis de 15 Gy), dos de los nifios tra-
tados con corticoides e interferon sin obtencidn de respuesta
y con aumento progresivo de la masa recibieron adicional -
mente unadosis de vincristinaa 2 mg/kg y uno de €llos ade-
més un trasplante hepético.

Asimismo, los 4 pacientes en | CC fueron tratados con di-
goxinay diuréticos. Ningin paciente tenialesion localizada
susceptible de extirpacion.

En 6 nifios & tumor haregresado. Otro paciente esti sien-
do tratado con corticoides y alfa-interferon con clara dismi-

Hemangi oendotelioma multifocal hepatico infantil ¢Es siempre un tumor benigno? 9



nucion de lamasahepéticay normalizacion delacifrade pla-
quetas, y tres nifios fallecieron. Lamuerte se debié alCC
€en una paciente; otro de los nifios, que fue trasplantado de-
bido al rapido crecimiento tumoral y faltade respuestaal tra-
tamiento, fallecié por unaroturatumoral de hemangioendo-
telioma recidivado en € higado trasplantado. Todos los es-
tudios pretrasplante excluyeron la existencia de lesiones en
otros drganos. La otra paciente que fue estudiada como can-
didata a trasplante hepético sin encontrarse extension extra-
hepética en los estudios previos, fallecid por fallo hepético
agudo y hemorragiaintracraned, objetivandose en lanecropsia
diseminacién generalizada del hemangioendotelioma (cere-
bral, pulmonar, hepética). En ambos casos no se apreciaron
criterios histoldgicos o biol 6gicos de malignidad ni en lasle-
siones primitivas ni en las metastasis.

DISCUSION

El hemangioendotelioma hepético infantil aunque raro es
el tumor vascular del higado més frecuente en lainfancia,
asociandose con una alta mortalidad. Tiene predominancia
en las nifias, presentandose habitualmente por debajo de los
6 meses de vida:4. Muchos tumores estan localizados, pe-
ro aproximadamente el 40% son multicéntricos®?. Lamayo-
riason benignosy tienden alaregresion espontanea, sin em-
bargo, se han documentado en diferentes series el potencial
maligno de algunos de ellos con posibilidad de recidiva lo-
cal o0 de metéstasis adistancia?4. Esimposible predecir cué-
les de estos tumores van atener un comportamiento maligno
en base a criterios morfol gicos del tumor como €l tamafio.
Asimismo, histol 6gicamente todos tienen caracteristicas de
hemangioendoteliomas benignos®.

Cléasicamente se han descrito dos tipos de hemangioen-
doteliomainfantil: € tipo 1, donde el tumor tiene un aspec-
to cavernomatoso con dilatacion de canales vasculares re-
vestidos de células endotelial es que son citol 6gicamente be-
nignas, y € tipo 2, donde se aprecian canales vascularesirre-
gulares con células endoteliales pleomdrficas. Las mitosis
son general mente poco Comunes y no Se ven areas sarco-
matosast: 4. Muchas veces conviven ambos tipos en € mis-
mo paciente y por ello esta clasificacion es frecuentemente
dificil de hacer. El diagnéstico diferencial debe hacerse con
el angiosarcoma® y el hemangioendotelioma epitel oideS).
Se han reportado casos de transformacion maligna de tumo-
res clasificados inicialmente como hemangioendoteliomas
benignos. Una r&pida evolucion de los sintomas, la falta de
respuestaal tratamiento médico y una histologia 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 diagndstico histolégicoinicial de hemangioendotelioma
infantil. Todos ellos fueron tratados inicialmente con trata-
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miento farmacol dgico y posteriormente, a ver €l curso agre-
sivo del tumor se les realiz6 segmentectomia, quimiotera-
pia o trasplante hepatico. Todos falecieron y uno tuvo evi-
dencia de metéstasis a distancia después de la reseccion he-
pética. En tres el estudio anatomopatol 6gico final fue de an-
giosarcoma, y en uno la histologia fue siempre de heman-
gioendotelioma benigno. La verificacion histoldgica de ma-
lignidad fue muy dificil dadala discrepancia entre el rapido
crecimiento del tumor y los hallazgos microscdpicos de he-
mangioendotelioma benigno. Todos ellos eran nifios mayo-
res de 6 meses (6 m-6 afios)@.

L as técnicas mas utilizadas en el diagndstico del heman-
gioendotelioma son: ECO, TAC, Arteriografia. Actualmente
laangioRMN es muy precisa en manos de un radiélogo ex-
perto, siendo muy raro tener que realizar una biopsia hepé-
ticaque conforme el diagndstico, debiendo ser evitadaen lo
posible debido a riesgo significativo de sangrado.

Unavez diagnosticado el tumor, las lesiones asintomé-
ticas pueden tratarse de forma conservadora puesto que lare-
gresion esponténeaes prevesible. Si aparece | CC y/o coagu-
lopatia de consumo con trombocitopenia (sindrome de
Kassabach-Merritt) el desenlace puede ser fatal, por lo que
€S necesario unaterapia agresiva si |0s sintomas progresan
rapidamente. Puesto que las |lesiones hepéticas pueden re-
gresar con €l tiempo, el tratamiento de los sintomas es esen-
cial paralasupervivencia. Diversos estudios refieren mejo-
rias en la supervivenciaen pacientes tratados no solo de for-
ma sintomatica sino también con una terapia especifica del
hemangioendotelioma®4.

No hemos encontrado en nuestra serie nifios cuyas ma-
dres hayan estado en tratamientos de fertilidad, pero si se des-
cribe en otros estudios pacientes con hemangioendoteliomas
hepéticos cuyas madres han recibido alguno de estos trata-
mientos®, lo cua no deja de ser interesante dada la asocia-
cion del uso de anticonceptivos orales con el hemangioen-
dotelioma epiteloide del adulto® 7.

En una serie presentada por M. Davenport también se en-
contrd un paciente con niveles elevados de TSH y tiroxina®.

L os esteroides se usan para estimular laregresion del he-
mangioendotelioma, durante un periodo aproximado de 5 me-
ses hasta la resol ucion espontéanea. Alrededor del 30% delos
pacientes tienen unarespuestatotal a tratamiento esteroideo,
40% respuesta parcial con necesidad de afiadir otros trata-
mientos y en otro 30% no existe respuesta alguna a los cor-
ticoides®-3).

El a-interferén es un agente antiangiogénico que inhibe
lamigracién y la proliferacion de células endoteliales, pu-
diendo ayudar a unaregresion tempranaen pacientes con re-
sistencia alos corticoides.

Las complicaciones de la utilizacion del interferon son:
sindrome pseudoviral (fiebre y dolores musculares), insufi-
cienciamedular 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 0 no aunadiplejia espasticairreversible.
Ladosis recomendada es de 1,5 mU/m? para la primera se-
mana, aumentando hasta un maximo de 3 muU/mz. Las com-
plicaciones derivadas de este tratamiento sugieren que ladu-
racion del mismo debe ser |o més breve posible® 810,

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

Dentro de las modalidades intervencionistas podemos
considerar laligadura de la arteria hepética, ya que la des-
vascularizacion del higado es bien tolerada si €l flujo ve-
noso portal es adecuado. La embolizacion de la arteria he-
pética es un procedimiento menosinvasivo y puede ser una
aternativaalaligadura. Lareseccion quirlrgica debe con-
siderarse en los casos de enfermedad localizada en un [6bu-
lo que no respondan a tratamiento médico y, por ultimo, €l
trasplante hepético en |os casos de lesiones extensas en las
que no sea posible la reseccidn. En general, podemos con-
cluir diciendo que |as lesiones unilobares asintométicas de-
ben vigilarse en espera de una resolucion espontanea, sin
embargo, |as lesiones multicéntricas tanto sintométicas co-
mo asintomdticas deben ser tratadas de forma mas agresiva
con corticoides y/o interferdn en espera de la resol ucién
espontanea que por otra parte es frecuente. Si fracasael tra-
tamiento farmacol 6gico o |los sintomas progresan rapida-
mente debemos pensar que estamos ante formas de com-
portamiento maligno con posibilidad de recidivas locaesy
metéstasis a distancia, siendo necesario un tratamiento mas
radical. Si lalesion es accesible alareseccion quirdrgica, la
hepatectomia parcia esel tratamiento definitivo, si lalesidn
es muy extensa el trasplante hepdtico seré la Unica opcion.
En estos casos |a embolizacion de |la arteria hepética puede
ayudarnos aganar tiempo mientras aparece un donante ade-
cuado®-3, Actualmente no existen criterios histol 6gicos de-
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finitivos que permitan discriminar los hemangioendotelio-
mas multicéntricos de comportamiento maligno de los que
no lo son.
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ResuMEN: Introduccién. La hipoglucemia hiperinsulinica persisten-
te deinicio neonatal (HHPN) es una entidad poco frecuente pero de
graves consecuencias para el paciente pediatrico.

El objetivo de este trabajo es razonar nuestra estrategia quirdrgica que
se basa en nuestra experienciay en los hallazgos patol 6gicos.
Material y métodos. Se trata de un estudio retrospectivo delos 29 ca-
Sos tratados en nuestro hospital valorando la eficacia del tratamiento
médicoy quirdrgico. En los 15 pacientesintervenidos quirdrgicamen-
te se han realizado estudios morfol égicos y morfométricos, asi como
inmunohistoquimicos parainsulina, somatostatinay glucagén, y se han
podido establecer distintas formas de HHPN focal o difusa.
Resultados. Revisamos 29 casos estudiados, 25 se diagnosticaron en
el primer afo de viday en cuatro en la12y 22infancia. De los 25 ca
sos de HHPN, uno fallecié alas 7 horas de vida. Doce recibieron sblo
tratamiento meédico de los que uno falleci6 alos 45 dias de viday los
restantes 11 pacientes se estabilizaron; y 12 pacientes, ademés de tra-
tamiento médico, recibieron tratamiento quirtrgico. En dosde ellos se
observé adenoma que se extirpd y se curaron. En los restantes 10 se
practico pancreatectomia subtotal (uno se informé como normal y se
cur6, y 9 como forma difusa). De los nueve casos de forma difusa, 4
fallecieron, tres se estabilizaron y dos fueron reintervenidos mediante
pancreatectomiatotal. De los cuatro pacientes diagnosticados en la 12
y 28lactancia, tres se intervinieron (2 por adenomay en uno pancrea
tectomia subtotal por laformadifusay después se estabilizo) y € otro
caso se estabilizd solo con tratamiento médico.

Conclusiones. Actualmente realizamos tratamiento médico solo en to-
das las formas de HHPN. Si e diagndstico es de HHPN focal, practi-
camos pancreatectomiaparcial. Segun el resultado delabiopsia, en ca
so de hiperplasiade islotes 0 laforma mixta realizamos pancreatecto-
miatotal, y en casos de nesidioblastosis mantenemos |a pancreatecto-
mia subtotal.

PaLAaBRAS cLAVE: Hipoglucemia infantil; Hiperinsulinismo;
Pancreatectomia.
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PANCREATECTOMY LEVEL IN THE PERSISTENT
HYPERINSULINIC HYPOGLYCEMIA

ABsTRACT: Introduction. Persistent neonatal and infantile hyperinsu-
linemic hypoglycemia (PNHH) is arare entity which remainsto be elu-
cidated but associated with severe lesions in pediatric patients.
Theaim of thisstudy isto present our current surgical estrategy faceto
this disease, based on our pathology findings and clinical experience.
Material and methods. It is aretrospective study of 29 patientstreated
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 afocal 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 trestment. In 2 of them we observed adenomawhich
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 patientswith
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
thisisdiagnosiswe removeit. If the typeis diffuse, near-total pancre-
atectomy is performed with a peroperatory biopsy. In cases of hyper-
plasiaor mixed form we recommend atotal pancreatectomy andin ca-
se of nesidioblastosis we recommend a partial pancreatectomy.

KEey worbs: Infantile hypoglycemia; Hyperinsulinism; Pancreatectomy.

INTRODUCCION

L as hipoglucemias persistentes secundarias a hiperinsu-
linismo son la causa més frecuente de hipoglucemias en el
primer afio de laviday revisten una gravedad singular, pu-
diendo dejar secuelas neurol6gicas graves eirreversibles. Este
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tipo de hipoglucemia es consecuencia de una produccion no
controlada de insulina que conlleva un exceso de paso de glu-
cosa atejidos periféricos y musculo, entre otros, y provoca
una hiperplasia e hipertrofia del tejido adiposo. Estaclinica
de hipoglucemias graves junto a una moderada macrosomia,
esmés evidente en el periodo neonatal y primer afio delavi-
da, que es cuando habitualmente se diagnostica esta entidad.
A pesar de esta clinica comin, lamorfologia del tejido pan-
credtico en estos casos presenta una diversidad de lesiones
que han hecho que se interpreten como hiperplasiadifusade
las células delosidotes, nesidioblastosis de las células B, mi-
croadenomatosis, adenomatosis focal, insulinoma congénito
0 nesidioblastoma, e incluso a veces se le hadado como pan-
creas normal @,

Estadisparidad de |esiones en el pancreas endocrino, pa-
raddjicamente, asociado a esta presentacion clinicacomdn ha
hecho que las series publicadas puedan ser confusas. De he-
cho, el tratamiento médico puede llegar a ser discrepante,
puesto que larespuesta clinicano es Unica, laexperienciade
los centros no es muy grande y |as terapias recomendadas a
Veces son poco efectivas.

Frente a una entidad confusa, con pocos pardmetros ob-
jetivos, la cirugia ha optado por simplificar las técnicas re-
comendadas, mediante la blsqueday extirpacion de un in-
sulinoma que resuelva definitivamente |a hipoglucemia, o
bien practicando una pancreatectomia parcial con laideade
resecar € tejido pancredtico suficiente paradisminuir las cé-
lulas que producen insulina de formano controlada pero sin
llevar a paciente a un estado de diabetes. Lo cua significa,
en realidad, una pancreatectomia parcial que puede llegar a
ser subtotal, en una o variasintervenciones quirlirgicasy con
€l riesgo de que el paciente pueda presentar nuevas crisis de
hipoglucemias graves? 3.

Desde hace afios nuestro grupo de endocrindlogos pe-
diétricos y pat6logos hainvestigado la hipoglucemia per-
sistente por hiperinsulinismo, recogiendo una serie amplia
de pacientes, y ha podido observar unatipificacion delasle-
siones, 1o que ha permitido establecer una correlacion en-
tre la patologia hallada y la evolucion clinicay, como con-
secuencia, hemos variado nuestra estrategia médicay qui-
rargica.

El objetivo de este estudio es presentar estos hallazgos
patol 6gicos que se correlacionan con laevolucién clinicay
la nueva manera de aproximarnos tergpéuticamente a esta en-
fermedad.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos un estudio de 29 casos de hipoglucemia per-
sistente secundaria a hiperinsulinismo, en los que se ha ob-
servado su evolucidn clinica frente al tratamiento médico y
quirdrgico, en los que ha hecho falta. En €l tejido pancredti-
co extirpado se han realizado estudios de morfologia, mor-
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fometriay se han utilizado técnicas de inmunohistoquimica
parainsulina, somatostatinay glucagén.

De los pacientes estudiados, 25 fueron diagnosticados en
€l periodo neonatal o de lactante (86%) y en cuatro casos €
diagndstico seredizé enla1?y 22infancia.

En un caso €l paciente después de una pancreatectomia
subtotal se curd pero €l tejido pancredtico estudiado sein-
formo como normal. En cuatro casos se tratd de hiperinsuli-
nismo secundario a adenoma (focal) y en todos ellos &l pro-
cedimiento quirdrgico fue curativo. En los 24 restantes casos
el hiperinsulinismo fue de tipo difuso. El diagnéstico se re-
alizé por laclinicay el estudio del cociente glucemialinsu-
linainferior a3 (normal > 5). El tratamiento en €l hiperin-
sulinismo tiene dos vertientes: € tratamiento de los episodios
de hipoglucemiay el tratamiento etiol dgico.

Enlascrisis de hipoglucemia que son extraordinariamente
graves en €l periodo neonatal y de lactante, por €l riesgo de
graves e irreversibles lesiones neurol égicas, administramos
0,1 mg/kg intramuscular de glucagdn, seguido de la admi-
nistracién endovenosa continua de glucosa en cantidad ne-
cesaria paramantener lanormoglucemia. Lainfusion de glu-
cosaintravenosa ha de mantenerse un tiempo suficiente aun-
que el menor posible para poder iniciar precozmente la ad-
ministracion enteral de nutrientes. El riesgo que comportala
alimentacion enteral continua es la exacerbacion de la hipo-
glucemiaal estimular la secrecion deinsulina. Por ello laad-
ministramos en gastroclisis continua, mediante una férmula
|&ctea enriquecida con dextrinomaltosa, con € fin de aportar
laminima cargaosmética, evitar ladiarreay laateracion con-
secuente de |a absorcion de los nutrientes que estamos ad-
ministrando.

Unavez €l paciente ha sido diagnosticado de hiperinsu-
linismo seiniciael tratamiento etiol 6gico con diazdxido ado-
sisde 20 mg/kg/dia. El objetivo final es evitar las crisis de
hipoglucemiay mantener una pauta de alimentacion discon-
tinua durante el dia, combinada con una pauta continua du-
rante lanochey graduar la dosis de diazdxido segiin necesi-
dad. Hacialos 4-5 afios valoramos latoleranciad ayuno, sus-
pendiendo la aimentacion enteral nocturnay posteriormen-
te seretirade forma gradual € diazdxido hastaladosisde 7
mg/kg/dia en la que ya se puede suspender totalmente.

No es facil mantener un tratamiento eficaz en estos pa-
cientesy es particularmente dificil cuanto menor esla edad
del paciente. Cuando a pesar del méximo tratamiento médi-
CO NO Se consigue evitar las crisis, € tratamiento quirdrgico
queda como Ultimo recurso. En los casos de recién nacidos o
lactantes, |os resultados post-quirdrgicos son poco alentado-
res cuando no existe unalesion pancredticalocalizada (fo-
cal). En estos casos desaf ortunados, se recomienda una pan-
createctomia que incluya el 90-95% de la glandula, preser-
vando Unicamente pequefias zonas de tejido pancredtico pe-
riduodenal es (pancreatectomia subtotal) con la pretension de
que esta pequefia porcion de tejido del pancreas permitaman-
tener su funcidn exocrinay la desaparicion de las crisis hi-
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poglucémicas. Sin embargo, en algunos casos este tipo de ci-
rugia es insuficiente y es menester una pancreatectomia to-
tal, 1o que conlleva una insuficiencia exocrinay endocrina
y consecuente diabetes.

En caso de ser un hiperinsulinismo secundario a un ade-
noma o insulinoma bien localizado, € tratamiento quirdrgi-
co es de eleccion.

La preparacion de laintervencion quirdrgicahadelle-
varse a cabo con extremada meticul osidad, administrando ali-
mentacidn parenteral total, glucosay somatostatina en per-
fusién endovenosa continuay todo ello, a menos durante tres
diasantes de laintervencion y en e postoperatorio, con el fin
de reducir las crisis de hipoglucemiay |os riesgos de pan-
credtitis post-quirdrgica.

RESULTADOS

De los 25 casos diagnosticados antes del primer afio de
vida (periodo neonatal-lactante) de los que 19 eran varones
(76%), uno fallecid alas 7 horas de vida, 12 recibieron solo
tratamiento médico de los que uno fallecid alos 45 dias de
viday los restantes 11 pacientes se estabilizaron. Otros 12
pacientes necesitaron ademas del tratamiento médico, ciru-
gia. En dos de estos pacientes se observd adenoma que se ex-
tirpd y ambos se curaron. De |os restantes 10 en los que se
hizo cirugia, se practic6 pancreatectomia subtotal. En un ca-
0 €l estudio patoldgico de |a pieza resecada se informo co-
mo normal y €l paciente se curd, y enlosrestantes 9 se diag-
nosticé hiperinsulinismo de tipo difuso; en dos de estos pa-
cientes se establecid diabetes, uno de ellosfallecid y €l otro
presentd buena evolucidn, y en los restantes siete casos per-
sistieron las crisis hipoglucémicas graves a pesar del trata-
miento quirdrgico (subtotal). Tres de éstos fallecieron, dos se
estabilizaron con tratamiento médico asociado a andlogos de
somatostatinay bloqueadores del canal del calcioy dosfue-
ron reintervenidos practicando una pancreatectomiatotal con
buena evolucidn y consecuente diabetes.

De los cuatro pacientes, todos ellos varones, diagnosti-
cadosenlal?y 22infancia(12 m-12 &), uno recibi¢ solo tra-
tamiento médico y se estabilizd y los otros tres recibieron
ademés tratamiento quirdrgico. En dos de ellos se observd un
adenomay se reseco, curdndose ambos pacientes, y al terce-
ro sele practicd pancreatectomia subtotal, a pesar de lo cual
persistieron las crisis de hipoglucemias. Se asocio a trata-
miento médico rutinario ana ogos de somatostatinay blo-
queadores del canal del calcio y se estabilizaron.

En consecuencia, de los 12 casos de hiperinsulinismo
diagnosticados antes del primer afio de vida que fueron in-
tervenidos, 4 fallecieron (16%), tres se curaron, uno evolu-
ciond bien aunque con diabetes establecida, dos se estabili-
zaron con tratamiento médico mas agresivo (anal ogos de so-
matostatinay bloqueadores del canal del calcio) y dos se
reoperaron con pancreatectomia total (8%).
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De los tres pacientes diagnosticados en la 12y 22infan-
ciaque seintervinieron quirirgicamente, dos se curaron des-
pués de la extirpacion del adenomaobservadoy € tercero su-
fri6 una pancreatectomia subtotal con persistencia de crisis
hipoglucémicas que se estabilizaron con tratamiento médico
més agresivo.

DISCUSION

Aunque el sindrome de |a hipoglucemia hiperinsulinica
persistente neonatal hace tiempo que se conoce, su patogé-
nesis permanece todavia poco clara. Hay dos formas clara-
mente diferenciadas: el tipo focal que consiste en unatu-
moracion adenomatosa de losidlotes (insulinoma) que se be-
neficia claramente de un tratamiento quirdrgico, mediante la
reseccion de este tumor, y € tipo difuso®. El estudio histo-
[6gico realizado con tejido pancreético de los pacientes in-
tervenidos en nuestro centro, permite clasificar este tipo di-
fuso en forma hiperpl asica cuando se observa un aumento del
tamario y nimero de los islotes; en nesidioblastosis cuando
€l nimero de islotes es menor de lo normal y las células en-
docrinas se hallan distribuidas de forma anérquica por toda
la glandula pancredtica, y en laformamixta cuando se com-
binan los il otes hiperplasicos con zonas de nesidioblastosis.
L as técnicas inmunohi stoquimicas realizadas en estas mues-
tras pancreaticas han puesto en evidencia que las células se-
cretoras de insuling, somatostatinay glucagén se distribuyen
de forma distinta segtin los tipos histol 6gicos descritos. Asi,
en ¢ tipo de hiperplasia hay un claro predominio de células
betay alfasin alteraciones en las células deltay el nimero
deislotes es el doble de lamuestra normal, mientras que en
€l tipo de nesidioblastosis seincrementa el area ocupada por
células betay delta, manteniéndose €l nimero de las células
alfaenlanormalidad; en cambio, & nimero deislotes esme-
nor que en los controles. En laformamixta, € nimero de cé-
lulas beta es moderado, manteniéndose |as &reas ocupadas
por lascélulasafay deltay el nimero deislotes ligeramen-
te superior a de los controles®.

En nuestra experiencia, los adenomas tras la reseccion
quirdrgica se curan, como es de esperar. El paciente que ha
padecido una pancreatectomia subtotal y cuyo tejido pan-
credtico ha sido considerado histol égicamente normal y se
curd, probablemente fue debido a un insulinoma resecado y
no objetivado en el estudio patol 6gico.

El problemaestaen € tipo difuso, tenemos unamala ex-
periencia con laforma hiperplésica (3 casos, todos falleci-
dos). Lahiperplasia presentaun mayor nimero deislotes, de
célulasbeta (insuling) y afa(glucagdn) y en cambio unacan-
tidad normal de células delta (somatostating) y, por tanto, es-
tamos ante la causa més directa de hiperinsulinismo con una
disminucion del freno que representa la somatostatina.
Algunos de estos casos fallecieron antes de iniciar €l trata-
miento médico. La hiperplasia corresponderiaalaformade
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Tablal Valoresmediosdela densidad espacial delosdiferen-

testipos de células secretoras

Hipoglucemias hiperinsulinemicas, datos morfometricos

Insulina Somatost. Glucagon
Contral 25,06% 6,37% 9,06%
F. Mixta 19,32% 12,03% 11,21%
Hiperplasia 46,12% 10,20% 42,01%
Nesidioblastosis 42,36% 32,12% 12,22%

peor prondstico con un pancreas maduro con crecimiento y
proliferacion delosislotes y desproporcidn delas células en-
docrinasy, por tanto, lamaxima expresion delalesion clini-
co-patoldgica.

También hay un grave problema con laforma mixta (4
casos de los que 3 fallecieron). La evolucion de las formas
mixtas probablemente son tan desfavorables debido a pre-
dominio de las caracteristicas morfol dgicas de hiperplasia. A
pesar de estos resultados, |a histologia nos esté indicando que
€l nimero de islotes contabilizados es parecido a normal,
aunque en ¢ estudio morfométrico lainsulina (normal = 2,41,
formamixta=21,4) esel doble de la somatostatina (normal
=1,08, formamixta= 10,6) y €l triple del glucagon (normal
1,11, formamixta=9,8)® (Tablal).

El caso de la nesidioblastosis esté caracterizado por un
numero de islotes menor delo normal con cordones de célu-
las endocrinas de distribucién anarquica, aumento de células
betay también de somatostatina con una fuerte tendenciaa
larecurrencia, apesar del tratamiento. En nuestros cinco ca-
sos de nesidioblastosis intervenidas, todos han evolucionado
bien, aunque en tres casos se ha establecido diabetesy dos de
los cuales tras una pancreatectomia total como segundain-
tervencion.

En nuestra casuistica, 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 |os adeno-
mas (Fig. 1).

Es posible que estas lesiones nos estén mostrando una
entidad evolutiva, la nesidiodisplasia, con unalesién mor-
foldgicaincipiente que corresponderiaalanesidioblastoss,
unaformade transicion de peor prondstico que serialafor-
ma mixta con presencia de nesidioblastosis y crecimiento
deidlotes, y finalmente |a hiperplasia que corresponderiaa
laformade peor prondstico (Fig. 1). Necesitamos unamues-
tra mayor para concretar si esta teoria evolutiva comporta
secuencialidad.

Por otra parte, laforma histol 6gica de hiperplasiano nos
debe confundir con la hiperplasia adenomatosa o focal que
se citaen laliteratura® y que se cura con reseccion de latu-
moracion. Hay series con un gran predominio de este tipo fo-
cal (40% versus 17%) y que presentan consecuentemente,
mejores resultados.
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Figura 1. A) Imagen 100 x, inmunohistoquimia para insulina, donde
se observaislote en la forma de hiperinsulinismo difuso. B) Imagen
100 x, inmunohistoquimia para insulina, donde se observalaforma
mixta. C) Imagen 100 x, inmunohistoquimia parainsulina, donde se
observa laforma de nesidioblastosis. D) Imagen por inmersion H-E
400 x, donde se observa la displasia celular en un caso de hiperinsuli-
nismo focal.

En conclusion, cabe pensar que |os datos morfol 6gicos
y morfométricos y |os estudios inmunohi stoquimicos ob-
tenidos parecen establecer una correlacion con la evolu-
cion clinicay, sobre todo, nos sugieren nuevas estrategias
paradisminuir las graves complicaciones observadas. Una
biopsia pancreética seria conveniente, puesto que nos da-
riaunamayor seguridad en el diagnéstico y por endeen el
tratamiento conservador que podria ser mas solido y agre-
Sivo.

Pero labiopsiapancredticay su eficienciatodaviano es-
tén claras; por ello, hoy en diasi os pacientes se pueden con-
trolar con tratamiento médico, dietay diazéxido, no hay du-
dade laterapéuticarecomendada. En caso de fracaso y con-
secuente intervencion quirdrgica realizamos pancreatectomia
subtotal alaesperadel resultado de labiopsia peroperatoria.
En e caso de que sea unaforma hiperplésica o forma mixta
llevariamos a cabo una pancreatectomiatotal. En el caso de
nesidioblastosis, realizariamos una pancreatectomia subtotal
y seriamos més agresivos en €l tratamiento médico i persis-
tieran las crisis hipoglucémicas.
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Uso de la ortopedia prequirUrgica en pacientes
con fisura palatina: nuestra experiencia

M.D. Delgado, E. Marti, A. Romance, M. Romero, E. Lagarén, R. Salvan, E. Herrero

Unidad Funcional del Nifio Fisurado. Hospital Materno Infantil «12 de Octubre». Madrid.

REsUMEN: Introduccion. La existencia de un equipo multidisciplina-
rio formado por diversos especidistas permite un tratamiento integral
y completo de los nifios afectados de fisuralabiopalatina. Presentamos
nuestra experiencia en la aplicacion de ortopedia prequirirgicaen es-
tos pacientes, sus beneficios y desventajas asi como los resultados.
Material y métodos. Desde 1999 se ha aplicado ortopedia prequirir-
gicaa 12 pacientes: 3 con fisura labiopalatina bilateral y 9 con fisura
unilateral completa. Laindicacion de tratamiento ortopédico previo a
lacirugia fue la existencia de una gran distancia entre los segmentos
aveolaresy de deca gje importante entre |os mismos. Serealizé toma
delaimpresion palatinay colocacion del dispositivo de ortopedia pre-
quirdrgica (aparato de Latham) bajo anestesiageneral en quiréfano, se-
guimiento del mismo en laconsultadel Ortodoncistay retiradadel apa
rato en e momento del cierre del labio fisurado.

Resultados. El dispositivo de Latham se ha mantenido durante un pe-
riodo de4 a7 semanas con control semanal o bisemanal consiguiendo
una distancia entre |0s segmentos alveolares inferior a1 mm en todos
los casos;, en los pacientes con fisura bilateral la premaxila se despla-
206 de forma controlada hasta los dos segmentos | aterales. Posteriormente
se procedid a cierre del labio fisurado y en algunos casos se coloco
una placa de contencion.

Conclusiones. La aplicacion del aparato de Latham nos ha permitido
alinear los segmentos aveolares disminuyendo latension y facilitan-
dolacirugiadel labio fisurado con el consiguiente mejor resultado es-
téticoy del paladar a mantener las estructuras en la posicion més ana-
témica posible. Asimismo, consideramos que simplificard el tratamiento
ortopédico alargo plazo.

PALABRAS cLAVE: Fisura labiopalatina; Ortopedia prequirdrgica;
Dispositivo Latham.

PRESURGICAL ORTHOPEDIC TREATMENT
FOR CLEFT LI1P AND PALATE

ABSTRACT: Introduction. A multidisciplinary approach with several
specidlits allows acomplete treatment for Cleft Lip and Palate We show
our experience in presurgical orthopedic treatment in these patients,
their advantages, their problems and the results.

Correspondencia: M2 Dolores Delgado Mufioz, ¢/ Miguel de Unamuno n° 7
P-2 Bajo A, 28660 Madrid.

Recibido: Mayo 2002 Aceptado: Marzo 2003
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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 therewas along 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 awe-
ek controls until the distance between the maxillary segmentswas less
than 1 mm; in bilateral cases of cleft lip and palate the premaxillawas
moved between lateral segments. Then, lip closure and nasoplasty was
made and, sometimes, an obturador was placed.

Conclusions. Latham’s gppliance permit to achieve a perfect dignment
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.

KEey worps: Cleft paate; Cleft lip; Presurgical orthopedy; Latham ap-
pliance.

INTRODUCCION

El tratamiento de los nifios con fisuralabiopa atina ha pa-
sado por muy diversas etapas a lo largo del dltimo siglo.
Algunos equipos asumen que cualquier procedimiento qui-
rargico sobre el paladar puede interferir en el crecimientoy
desarrollo del mismo por o que prefieren retrasar su cierre
hasta la edad escolar utilizando obturadores pal atinos duran-
te el tiempo de espera (Hotz- Gnoinski, Weil)®; otros dan
prioridad al desarrollo del lenguaje y optan por cerrar e pa-
ladar antes del afio de vida (Dorf y Curtin)@ y un tercer gru-
po adopta una postura intermediay sugieren que el tiempo
de lacirugia ha de venir determinado por €l tipo y gravedad
delafisura (Berkowitz)@ 4.

Laintroduccion de la ortopedia prequirirgica a mediados
del siglo xx parecia ser la solucidn atodos los problemas que
conlleva el nifio fisurado sin embargo, hoy por hoy, existe
unagran diversidad de tratamientos que van desde el uso de
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Figura 2. Dispositivo ECRP de Latham para fisuras bilaterales.

dispositivos de ortopedia pasivos (Hotz,)®, activos (Latham)®,
con o sin dispositivos extraorales (Grayson)(:® hasta el re-
chazo de estos aparatgjes.

En nuestro hospital, y basdndonos en laexperienciade 20
anos, se ha constituido una Unidad formada por un equipo
multidisciplinario que engloba cirujanos pediatricos, maxilo-
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faciaes, plasticos, un ortodoncistay un pediatra sindromélo-
go que con €l soporte de un equipo de Anestesia especializa-
do en nifios, un otorrinolaringdlogo y un servicio de Foniatria
ha permitido, desde 1999, establecer un protocolo de actua-
cion que incluye en nuestro calendario la colocacion de un
dispositivo de Latham (DMA o «dentomaxillary advance-
ment» para fisuras unilaterales y ECPR o «elastic chain pre-
maxillary retraction» para fisuras bilaterales)® (Figs. 1y 2)
asi como un seguimiento exhaustivo de dichos pacientes.

MATERIAL Y METODOS

Desde la creacién de la Unidad Funcional del Nifio
Fisurado en 1999 se han atendido 131 nifios con fisura pa-
lating, labial o completa de los cuales 12 (8 fisuras unilate-
rales completasy 3 bilaterales) han sido considerados candi-
datos ala colocacion de ortopedia prequirdrgica. Los crite-
rios de seleccion de estos pacientes fueron: gran distanciaen-
trelos segmentos maxilares, decalgje (asimetriaen € arco de
los segmentos | aterales) y nivel socioecondmico aceptable
paracostearse € tratamiento ortopédico ya que, hoy por hoy,
no lo costea nuestro sistema publico de salud.

Sesiguid € siguiente esquema de trabajo: valoracion del
nifio en |os primeros dias de vida, momento en el que setie-
ne una consulta larga con | os padres donde se les habla del
calendario y tratamiento que sevallevar acabo con su hijo;
toma de impresion palatina (cuyo molde servird para fabri-
car un dispositivo individualizado para cada nifio) bajo anes-
tesia general en régimen de cirugia ambulante en el primer
mes; colocacion del aparato de Latham bajo anestesia gene-
ral entorno a segundo mes y activacion del mismo inicial-
mente en el hospital durante 1-2 dias hasta que €l nifio tole-
ralaaimentacion oral y posteriormente por |os 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 € aineamiento de los segmentos maxilares,
se programalacirugiadel labio retirandose el dispositivo in-
traoral y realizdndose la queilorrafia seglin técnica de Malek
y rinoplastia primariast McComb en los casos unilateraesy
seglin latécnicade Mulliken en los bilaterales. Posteriormente,
y segUn 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 | os casos se ha conseguido ainear laarcada den-
taria disminuyendo la separacion entre |os segmentos alveo-
lares (la distancia maxima encontrada ha sido de 2 mm) con
lo cual hemos conseguido que la arcada se sitlie en laforma
mas anatémica posible (Fig. 3); en los casos de fisura bilate-
ral la premaxila se ha centralizado y posicionado entre los
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Figura 3. Impresion palatina antes y después de la ortopedia prequi-
rdrgica

Figuras6y 7. Fisurabilateral completa: antesy después.

segmento aveolares sin llegar aretruirse en ningln momen-
to. Esto nos ha permitido realizar unacirugiadel labioy na
riz sintension y por tanto con mejores resultados funciona-
lesy estéticos (Figs. 4, 5,6y 7).

No se han descrito complicaciones derivadas de la colo-
cacion ni del seguimiento de los dispositivos de Latham salvo
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Figuras4y 5. Fisuraunilateral completa. foto inicial y tras el trata-
miento.

una ulceracion por roce del aparato a nivel de lamucosavo-
meriana que se resolvid sin necesidad de retirar el aparato.

La disposicion més anatomica del paladar ha permitido
facilitar lacirugiapalatinay s bien no vaaliberar a nifio de
futuros tratamientos si simplificaraen muchos de estos casos
los mismos.

DISCUSION

Laintroduccidn de la ortopedia prequirdrgica como tra-
tamiento para el nifio fisurado tuvo sus comienzos a media-
dos de siglo desde entonces multiples dispositivos y esque-
mas terapéuticos se han establecido sin que ninguno se ha-
yaimplantado como € tratamiento idoneo. No se ha conse-
guido realizar ningUn estudio convincente0.112) para todos
los equipos, prueba de ello es que sdlo la mitad de los cen-
tros europeos que se dedican al tratamiento del nifio fisura-
do optapor € tratamiento ortopédico prequirdrgico. Aquellos
que estan en desacuerdo con la ortopedia prequirdrgica®®
Se apoyan en varios argumentos; a) la existencia de compli-
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caciones derivadas del dispositivo si bien son minimas no po-
demos decir que sean nulas,b) la agresion que supone lain-
troduccion de los micropins de algunos dispositivos intrao-
rales como el de Latham en |os gérmenes dentarios, ¢) la
retrusion maxilar que algunos autores han descrito si bien pa-
rece que se encuentra més ligada a la realizacion de gingi-
voperiostioplastia en edades precoces que alaortopedia pre-
quirdrgicacomo tal y d) e hecho de que algunos estudios a
largo plazo no encuentran diferencias significativasen la
arquitecturafacial entre los pacientesintervenidos con o sin
ortopedia previa4 19),

Los que estén afavor(® de dicha opcidn argumentan: a)
el alineamiento anatémico que se produce en la arcada den-
taria, b) la disminucion de latension de tejidos blandos lo
cual facilitala cirugia nasolabial, c) la disminucién de la
necesidad de injerto éseo en un futuro d) lamejor disposicion
de las estructuras faciaes alargo plazo y €)un mayor com-
promiso de los padres que, a estar involucrados en €l trata-
miento de su hijo, repercute favorablemente en el aspecto psi-
coldgico de laenfermedad.
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Atresiadeviashiliaresy sindrome de poliesplenia;
evolucion y crecimiento postrasplante
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REsUMEN: Laatresiade vias hiliares (AVB) esla causa mas comin de
trasplante hepatico (TH) en pediatria. En 7 a10% de | os casos esta aso-
ciadaa sindrome de poliesplenia (SP). Algunos autores consideran que
€l pronostico de los nifios con esta asociacion es mas pobre que el de
los nifios con AVB.

Todos los nifios portadores de TH por AVB y que acuden ala policli-
nicade TH seincluyeron en el estudio. Serealiz6 un andlisis retros-
pectivo de laevolucion y crecimiento de los pacientes con AVB, y se
compard con el subgrupo de los que tienen asociado € SP.

No se encontraron diferencias significativas entre ambos grupos en las
complicaciones que presentaron, ni en las analiticas de funcion hepa
tica, funcion renal y lipidos, ni en las medidas antropomeétricas.
Concluimos que laasociacion de AVB y SP no fue un factor de riesgo
pronostico para el trasplante hepético en nuestros pacientes.

PaLABRAS CLAVE: Atresiade vias biliares; Sindrome de poliesplenia;
Trasplante hepético.

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 il
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 worbps: Biliary atresia; Polysplenia syndrome; Liver transplan-
tation.
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INTRODUCCION

La causamas comun de trasplante hepético (TH) en los ni-
fios eslaatresia de vias hiliares (AVB)®. En 7 al0% de los ca-
08, seasociad sindrome de poliesplenia (SP)@. Anteriormente
esta asociacion era considerada como contraindicacion parala
portoenteroanastomosis de Kasai y parael TH®. Actualmente
lamayoria de los grupos de TH yano lo consideran asi, y des-
criben unaevolucion postrasplante similar aladelos nifios con
AVB sin SP49), sin embargo, algunos autores todavialo cons-
deran un factor de riesgo con un pobre prondstico®.

Se presenta un andlisis retrospectivo de la evolucion y
crecimiento postrasplante del grupo de pacientes con diag-
nostico de AVB que acuden alapoliclinicade TH, y se com-
paracon €l subgrupo quetiene el diagnostico de AVB y SP.

PACIENTESY METODOS

De Junio de 1985 a Diciembre de 2002 se redlizaron 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 éllos con SP (13%). Actua mente viven 55 (75%)
deloscuales 48 acuden alapoliclinicade TH (9 de ellos con
SP); 7 regresaron a su pais de origen. La sobrevidadeinjer-
to es de 84%. Delos 18 exitus, uno tenia SP (Tablal).

Serevisaron las historias clinicas de |os 48 pacientes ob-
teniendo los siguientes datos; sexo, edad, tipo de trasplante,
inmunosupresor utilizado, episodios de rechazo y otras com-
plicaciones. Ademas peso y tallaa momento del trasplante,
alos 6 meses, primero y segundo afio postrasplante. También
las analiticas de funcion hepética (bilirrubinatotal, AST, ALT
y GGT), funcidn renal (ureay creatinina), colesterol y trigli-
céridos a cumplir el primer afio postrasplante. El escore de
pesoy tala(z) y e escore de desviacion esténdar (DE) de ve-
locidad de crecimiento (Z vel) se calcularon y se compararon
con los de la poblacion pedidtrica normal @, La recuperacion
del crecimiento se definié como unaZ vel mayor de 0.
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Tablal

Sexo Edadmeses  Pesokg P M IVCI
F 24 85 + + -
F 48 14,2 + + +
F 27 74 + + +
F 54 14,5 + +
M 80 22 + + +
M 10 93 + + -
F 14 8 + +

F 8 6,45 + + -
M 14 82 + + -
F 13 6,3 + + +

Hallazgosyy resultados de trasplante hepatico en 10 nifios con atresia de vias biliaresy sindrome de poliesplenia

S MC VPPD AHA  Estado Actual

+ - Exitus
- Vivo
Vivo
Vivo
- Vivo
+ - Vivo
+ - - Vivo
+ - Vivo
+ - - - Vivo
- Vivo

+ +

Abreviaciones. Poliesplenia; P. Malrotacion intestinal; MI. Interrupcion de vena cava inferior; 1VCI. Stusinversus; Sl. Malformacion car-
diovascular; MC. Vena porta preduodenal; VPPD. Arteria hepatica andmala; AHA.

Tablall  Complicaciones en los pacientes con atresia de vias
biliares (AVB) y sindrome de poliesplenia (SP)
AVB (n=39) AVB + SP (n=9)
Complicacion Episodios Pacientes Episodios Pacientes
(%) (%)
Rechazo agudo 36 18 (46%0) 14 6 (67%)
Alt. Hematolégica 11 11 (28%) 3 3(33%)
TAH 4 3 (7,6%) 1 1(11%)
IRA 2 2 (2,5%) 1 1(11%)
Rechazo crénico 2 2 (5%) 1 1(11%)
TVP 2 2 (5%) 1 1(11%)
Infeccion CMV 2 2 (5%) 1 1(11%)
Infeccion EBV 2 2 (5%) - -
ELPT 1 1(2,5%) 1 1(11%)
Colangitisrepeticion 1 1(2,5%) - -
Colecigtitiscronica 1 1(2,5%) -
Diabetes mellitus 1 1(2,5%) -
Hepatitis 1 1(2,5%) -
SHU 1 1 (2,5%) -

Abreviaciones. Trombosis de arteria hepatica; TAH. Insuficiencia
renal aguda; IRA. Trombosis de vena porta; TVP. Enfermedad lin-
foproliferativa postrasplante; ELPT. Sindrome hemolitico urémi-
co; HU. Alteracion hematolégica; Alt. Hematol dgica.

Se compard el grupo de pacientes con AVB con € sub-
grupo de AVB con SP.

Analisis estadistico

Se utiliz6 la prueba de K olmogorof-Smirnoff para con-
firmar ladistribucién normal de los datos. Cuando |os da-
tos no estaban normalmente distribuidos, utilizamos prue-
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bas no paramétricas. Las diferencias entre grupos fueron
determinadas por la prueba de Kruskall-Walliso lat im-
par. Los valores de probabilidad menores de 0,05 fueron
considerados estadisticamente significativos. Todo el ané-
lisis estadistico se realiz6 con la versién 10,0 del progra-
ma SPSS.

RESULTADOS

En & grupo con diagnostico de AVB (n=39) la edad me-
diafue 3 afios 3 meses (rango: 5 meses a 17 afios), 22 muje-
resy 12 hombres. En 38 de €llos se habia realizado €l pro-
cedimiento de Kasai. Recibieron 43 trasplantes (11 parciales
y 32 completos), con 4 retrasplantes en 4 pacientes; dos por
trombosis de arteria hepatica (TAH), 1 por rechazo cronico
y 1 por colangitis esclerosante. Como inmunosupresor 11 re-
ciben ciclosporinay 27 tacrolimus; 12 (30%) con mofetil mi-
cofenolato como inmunosupresor secundario, y uno con ra-
pamicinay tacrolimus. Se realiz6 hepatectomia derechaaun
paciente con trombosis parcial de arteria hepética.

El tiempo promedio de seguimiento fue 74,7 meses (ran-
0o 3 a 156 meses).

En el grupo con diagnéstico de AVB y SP (n=9) la edad
mediafue 2 afios 5 meses (rango: 8 meses a 6 afios 8 meses),
6 mujeresy 3 hombres(Tablal). En todos se habia realizado
€l procedimiento de Kasai. Recibieron 10 trasplantes com-
pletos, con un retrasplante por TAH. Lainmunosupresion ac-
tual es con tacrolimus en 8'y con rapamicinaen 1; 2 (22%)
con mofetil micofenolato como inmunosupresor secundario.

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

Enlatablall se describen las complicaciones que pre-
sentaron y en latablalll las analiticas de funcion hepdtica,
funcion renal y lipidos de ambos grupos. No existen dife-
rencias significativas.
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Tablalll  Analiticas de funcién hepatica, funcidn renal, colesteral y triglicéridos al primer afio postrasplante, de dos grupos
(AVB Yy AVB con SP). Valores expresados como mediay DE
Bilirrubina ASTU/L  ALTU/L GGTU/L Colesterol Triglicéridos Ureamg/dL  Creatinina
mg/dL mg/dL mg/dL Mg/dL
AVB. Media 0,%4 68,4 66,8 108 149 938 478 0,48
DE +08 +557 +493  +153 +525 +416 +15 +0,16
AVB +SP. Media 0,81 851 86,4 100 153 931 39,2 0,43
DE +0,79 +771 +666  +150 +27,7 +431 +134 +0,12
Con respecto alas medidas antropométricas encontramos )
lo siguiente: en € grupo con AVB, 19 pacientes (48%) teni- °
an un z escore de peso menor de—2 DE (media—2,34), y 20 5 1 A
(51%) tenian un z escore de talla menor de -2 DE (media NI
—2,19) al momento del trasplante. Larecuperacion del creci- ? 1
miento la presentaron 6 pacientes (15%) en los primeros 6 § 2
meses, 6 (15%) al primer afio, 16 (41%) a segundo afioy 9 3
(23%) después del segundo afio. Dos pacientes aun no cum- 4
plen los primeros 6 meses postrasplante. En el grupo con AVB T % £ é
y SP, 2 pacientes (22%) tenian un z escore de peso menor £ E - ~

de—2 DEy 3 (33%) tenian un z escore de talla menor de —2
DE a momento del trasplante. La recuperacion del creci-
miento la presentaron 2 pacientes (22%) en los primeros 6
meses, 5 (56%) alos 2 afiosy 1 (11%) después del segundo
ano. Un paciente aun no cumple [os primeros 6 meses pos-
trasplante. No existen diferencias significativas entre am-
bos grupos (Fig. 1).

DISCUSION

LaAVB eslacausamas importante de TH en los nifios,
variando entre 50 y 75%(%.8), en nuestro centro es51%. Sinel
procedimiento de Kasai, los nifios evolucionarian haciadl fa-
[lo hepdtico crdnico con cirrosis, hipertension portal y mal-
nutricién severa, culminando en lamuerte durante los prime-
ros dos afios de edad. Sin embargo, aunque se redlice el pro-
cedimiento de Kasai antes de los tres meses de edad, cercade
un 75% de los nifios con AVB terminaran necesitando €l
TH@89, Generamente la AV B se considera como unalesion
aislada, cuyaincidenciaes de 1 por cada 10.000 a 15.000
nacimientos, pero se asocia a malformaciones congénitas en
un 10 a27% de los casos®e W, E| SP es & mas comunmente
asociado ala AVB, presentandose en un 7 a 10% de los ca-
s0s2 1), Se caracteriza por poliesplenia, situs inversus, ano-
malias cardiovasculares, malrotacion intestinal, ausencia de
vena cavainferior, vena porta preduodenal, drengje de venas
suprahepdticas alaauricula derecha, origen andomalo delaar-
teriahepaticay pulmon derecho bilobulado® 12, Dichas ano-
malias probablemente resulten de un insulto teratogénico al-
rededor de la quinta semana de gestacion, cuando €l bazo 'y
los conductos biliares extrahepéticos empiezan a desarro-
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Tiempo postrasplante

—O— zscorede peso (A VB)
-@- zscorede peso (A VB+SP)

—{1 zscoredetala(A VB)
—m zscoredetalla(A VB+SP)

—A— z vel de crecimiento (A VB)
—A— z vel de crecimiento (A VB+SP)

Figura 1. Evolucion del z score de peso y talla, ademas la recupera-
cion del crecimiento (Z vel > 0) de dos grupos: AVB y AVB con SP.
(Representadas como Medias).

llarse®0), El SP es més frecuente en las mujeres®d. En nuestro
grupo 7 pacientes (70%) eran mujeres.

Al principio de la década de los setenta, la asociacion
de AVB y SP se consideraba como contraindicacion para el
procedimiento de Kasai y parael TH, debido alas compli-
caciones técnicas fatales, como la TAH® 4, A finales de
los ochenta al gunos autores consideraron que era técnica-
mente posible realizar el TH, aun en presenciade AVB y
SPas1516), Actualmente laevolucion en e postrasplante de ni-
fios con AVB y SP es similar ala de los nifios con AVB sin
SP. Sin embargo lamorbi-mortalidad alin se relacionacon las
complicaciones técnicas“5917, por |0 que algunos autores
consideran que €l prondstico de los nifios con AVB y SP es
mas pobre que €l de los nifios con AVB©.18),

Laciclosporinay € tacrolimus, tienen €l riesgo de causar
toxicidad rend, reversibley relacionadacon ladosisy lacon-
centracion(®, Encontramos insuficienciarena agudaen 3 pa-
cientes; 2 de €llos con ciclosporina como inmunosupresor pri-
mario, que se cambi6 haciatacrolimus, y 1 con tacrolimus que
se cambio hacia rapamicina més mofetil micofenolato.
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EnlaAVB €l retardo del crecimiento es un factor promi-
nente que disminuye la calidad de vida; causado por la ma-
labsorcion de grasay vitaminas liposolubles (A, D, E), ade-
mas del deterioro enlasintesis de proteinas en € higado en-
fermo@, Antesdel TH, los nifios con AVB crecen menos que
los nifios con otras formas de enfermedad hepética. Se han
descrito valores medios de escore de tallaentre—1,22 y —1,58
DE a momento del trasplante para otras etiologias® 22, sin
embargo en nuestro grupo este fue de—2,33 DE. Lafuncién
hepética anormal al afio del trasplante se ha asociado con
un pobre aumento de peso y talla®), de ahi laimportanciade
evaluarla en nuestro grupo. La recuperacion del crecimien-
to se ha descrito como répido en la AV B, comparada con otras
etiologias como € Sd. de Alagille, lacirrosisfamiliar, etc.(,
presentandose entre [0s 6 y 24 meses?4), En nuestro estudio
el 71%y 78% de los pacientes (grupo AVB y AVB con SP
respectivamente) presentaron recuperacion del crecimiento
entre |os 6 mesesy 10s 24 meses.

Conclusiones. En nuestro estudio, no encontramos dife-
rencias significativas en la supervivencia, presencia de com-
plicaciones, funcién hepaticay rend, lipidos ni en las me-
didas antropométricas pretrasplante ni de crecimiento pos-
trasplante. Concluimos que laasociacion de AVB y SPno fue
un factor de riesgo pronostico para el trasplante hepético.
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Tratamiento de los hipospadias proximales.
técnica de «Onlay»

C. Pir6 Biosca, J.A. Martin Osorio, D. Acosta Farifia, E. Chicaiza Marcillo, M. Ezzedine Ezzedine

Hospital Universitario «Vall d'Ebron», Barcelona.

ResumEN: En 1987 Eider y Duckett publicaron unamodificacion dela
técnica de Duckett, sustituyendo el colgajo prepucial pediculado y
tubularizado, por un colgajo no tubularizado en Onlay (parche). Esta
modificacion, ademas de preservar laplaca uretra evitalas anastomosis
circulares que eran causa frecuente de estenosis y fistulas.

Material y métodos. Presentamos nuestra experiencia en 67 pacien-
tes afectos de hipospadias (60 con incurvacion). El meato estabaloca
lizado en tercio superior de pene en 15 casos, en tercio medio en 29,
en base de pene en 11 einterescrotal en 12 asos. Se puso tratamiento
hormonal preoperatorio a 12 pacientes. Lacorreccion del cordé fue po-
sible en todos los casos (excepto en uno), aunque en 18 ocasiones se
preciso disecar la placa uretral y en 16 casos se realizd una plicatura
dorsal (Neshit).

Resultados. Han sido buenos en 59 casos, consiguiéndose un pene bien
enderezado con meato en punta de glande, chorro micciona de buen
calibrey resultado estético correcto. Han habido 5 fistulas, 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 quirirgica exce-
lente que soluciona en un solo tiempo quirdrgico casos severos de hi-
pospadias proximales y con incurvacion, 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 amodification of the
Duckett technique for hypospadias repair, subtituing the transverse pre-
putial island flap for the onlay island. This modification preservesthe
urethral plate and has no circular anastomoses, the most common cau-
se of fistulas and stenosis.

Material and methods. We present our experiencein 67 caseswith hy-
pospadias (60 with chordee). The meatus was in the superior third of
the penisin 15 cases, in the middle third in 29, at the base of the pe-
nisin 11, and interscrotal in 12 patients. Preoperative hormonal subs-
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08023 Barcelona.
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titution was administer in 12 patients, correction of the chordee was po-
siblein 66 cases, the urethral plate was dissected in 18 cases, and the
Neshit 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%, fivefis-
tulas, two partial deshicences of the preputioplasty and in one case a
discrete chordee.

Conclusions. We believe thisis an surgical technique for one stage pro-
cedurein severe cases of proximal hypospadias with chordee with ago-
od functional and esthetic result and few complications.

KEey worbps: Hypospadias, Onlay island flap.

INTRODUCCION

El hipospadias, alo largo de los afios hatenido un trata-
miento quirdrgico distinto, que haido mejorando el resulta-
do fina de esta frecuente malformacion congénita. El buen
resultado de las técnicas que utilizan el colgajo prepucia pe-
diculado ha hecho que en los Ultimos afios estas técnicas
hayan sido ampliamente utilizadas. Una de las méas popula-
resfuelaque publico Duckett en 1980® y que é mismo mo-
dificd en 1987@ sustituyendo €l colgajo prepucial pedicula-
doy tubularizado por por un colgajo en parche (Onlay). Esta
modificacion, ademas de preservar laplaca uretral, evitalas
anastomosis circulares, causa frecuente de estenosis y fistu-
las.

MATERIAL Y METODOS

Desde el afio 1995, hemos redlizado la uretroplastia se-
gun técnica de Onlay en 67 pacientes afectos de hipospa-
dias. De €llos 60 presentaban incurvacion peneana mas 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 peneen 11 e
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Figura 1. Técnicade Onlay: edad de intervencion.

interescrotal en 12. Se administré tratamiento preoperato-
rio con testosterona por viaintramuscular 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, tio materno en 3 caso, herma-
no en 2y abuelo en un caso. En ningln caso existiael an-
tecedente de tratamiento hormonal durante €l embarazo, y
en 8 casos hay bajo peso al nacer, aungue solo dos de es-
tos nifios fueron prematuros. No hay muchas malformacio-
nes asociadas en estos pacientes:; 2 tenian criptorquidia bi-
laterd, otro paciente eraun sindrome de Smith-Lemli-Opitz,
en otro se demostrd un mosaicismo y la existencia de una
arteriaumbilical Unicay en otro existia una cardiopatia (co-
artacion de aorta). La edad de laintervencion oscil6 entre
los 7 mesesy los 8 afios (Fig. 1).

La correccion de laincurvacion fue posible en todos
los casos (excepto 1), aunque en 18 ocasiones fue necesa-
riaal separacion de la placa uretral de los cuerpos caver-
nosos (para poder extirpar bandas fibrosas situadas detras
de la uretra que mantenian aln laincurvacion) y en 16 ca-
S0s se tuvo que practicar un enderezamiento dorsal se-
gun latécnica de Neshit. El recubrimiento cuténeo de la
zonaventral del pene se realizd mediante colgajos cuta-
neostipo Byars en 29 ocasiones y con doble faz en 38. Para
las suturas se empled monofilamento reabsorvible de sie-
te ceros. No se empled magnificacion con lupas o micros-
cropios. En todos los casos se ha dejado sonda uretral de
silicona durante 6-7 dias y tratamiento antibi6tico. En 13
casos, |0s més severos, se ha colocado, ademas, una son-
da percutanea de derivacion vesical que se haretirado 24
horas después que la uretral, unavez comprobada la mic-
cion através de la neurouretra. En todos |os pacientes se
ha realizado un vendaje semicompresivo para minimizar
el edemay mantener la hemostasia. La estancia hospita-
lariaha sido de 8 dias.
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RESULTADOS

L os resultados han sido buenos en 59 casos (88%), con-
siguiéndose un pene bien enderezado con € meato en punta
de glande, chorro micciona de buen calibre y aspecto estéti-
co aceptable. En cinco pacientes aparecio unafistula uretral
que harequerido tratamiento quirlrgico parasu cierre, en dos
pacientes ha habido un fallo parcial delazonadistal 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 afiosy los 3 me-
Ses.

DISCUSION

Inicialmente Duckett describi latécnica de «Onlay»®
pararesolver casos de hipospadias distales sin incurvacion.
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 yateniamos informacién, por la publicacién de
Baskin® y del propio Duckett que extendian las indica-
ciones de latécnica de Onlay a hipospadias con incurva-
cion y con el meato situado en posicion mas proximal.
Se ha comprobado que en muchos casos es posible co-
rregir laincurvacion extirpando Gnicamente los tractos fi-
brosos situados a ambos lados de |a bandeleta uretral, en
la cara ventral de ambos cuerpos cavernosos. En nuestra
experienciahasido asi en 26 casos, pero en 18 casos ha si-
do preciso separar |a bandeleta uretral de los cuerpos ca-
Vernosos, para poder extirpar tractos fibrosos retrouretra-
les. Cuando se realiza esta maniobraladiseccion de laure-
tra debe hacerse en profundidad, dejando unido aellael
CUerpo espon]0so, para evitar la desvascularizarla®. En 16
€asos, para conseguir un enderezamiento completo se ha
efectuado una plicatura dorsal segin la técnica descrita por
Neshit®. En tres pacientes hubo que emplear estas dos ma-
niobras (diseccion delauretray Neshit) para conseguir la
correccion delaincurvacion. El recubrimiento cuténeo de
lazona ventral del pene, en 39 casos se harealizado con
latécnica de «doble faz», tal como preconiza Gonzélez®).
En los restantes casos se han utilizado colgajos cutaneos
tipo Byars.

No existe edad «ideal» parala correccion del hipospa-
dias. En nuestro hospital, |lamayoria de pacientes con hipos-
padias se operan entre [os 2 y 3 afios, aunque en los Ultimos
tiempos estamos operandol os en edades més tempranas.

Latécnicade Onlay hasido publicada por varios autores
con un indice muy alto de buenos resultados4 6.7 y con me-
nos complicaciones que las obtenidas con la técnica de
Duckett. En nuestra experienciatambién hasido asi, y de un
35% de complicaciones, con lat. de Duckett, hemos pasado
aun 12% con la técnica de Onlay. Estano hasido, sin em-
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bargo, la experiencia de Castafion® que tiene un porcentaje
similar de complicaciones con ambas técnicas (38% con lat.
de Duckett, y 32% con lat. de Onlay), aunque las compli-
caciones de latécnica de Onlay han sido menos severas (me-
nor porcentaje de estenosis).

Latécnicaorigina de Onlay® hasido modificada por al-
gunos autores, para poder aplicarlaincluso en los hipospa-
dias mas severos, asi, Flack® logra correcir 4 casos de hi-
pospladias perineales en pacientes con ambigliedad sexual,
solamente con unafistula. EI denomina a su modificacion,
técnica de Onlay-tubo-Onlay, por laformaquele daa col-
04j0. Propone su utilizacién cuando |a bandeleta uretral es
cortay sin sumodificacion no podria conseguir la correccion
del cordé. También Perovic® emplea, en casos muy severos
unatécnicaen Onlay longitudinal utilizando la piel dorsal del
pene. Kockvara® utiliza una modificacion similar alade
Flack, ala que denomina Inlay-Onlay, para solucionar ca-
so0s de uretras cortas 0 cicatriciales por anteriores cirugias.

En 12 pacientes, debido a pequefio tamafio del peney a
laescasez de pidl prepucial, se ha empleado tratamiento pre-
operatorio con testosterona. El uso de este tratamiento se ha
demostrado eficaz, lograndose un aumento de tamafio y vas-
cularizacion tanto del pene como de la piel prepucial 2. No
ha habido alteraciones en la edad dseani en € peso de estos
nifios como consecuencia del mismo.

CONCLUSIONES

Latécnicade Onlay permite en un solo tiempo quirdrgi-
co solucionar hipospadias proximales, incluso severos.
Conservalabandeleta uretral. Evitalas suturas circulares.
Tiene un porcentaje de complicaciones bgjo. Selograunaco-
rreccion estéticay funcional buena.
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Impacto de los programas de formacion
en la asistencia al nifo traumatizado
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Servicio de Cirugia Pediétrica. Departamento de Pediatria y Cirugia Pediatrica.
Hospital infantil «Gregorio Marafion», Madrid.

ResuMEN: I ntroduccion. En 1997 desarrollamos los Cursos de Atencion
Inicial a Trauma Pedidtrico (A.1.T.P.), dirigidos atodos|os profesiona-
lesmédicosy de enfermeriaque tuvieran ocasion de atender nifios trau-
matizados. Desde Noviembre de 1997 hasta Diciembre de 2000 se im-
partieron 14 Cursos A.1.T.P. dentro dela Comunidad de Madrid, siendo
€l nimero total de alumnos de 289, de |os que 38 fueron personal dedi-
cado alaatencion prehospital dentro de nuestra Comunidad. El objeti-
vo del presente estudio es determinar el posible impacto de estos Cursos
en el manejo prehospitalario del nifio traumatizado en nuestro medio.
Pacientes y métodos. Se analizan los datos del Registro de Trauma
Pediétrico de nuestro Centro entre Enero de 1995 y Diciembre de 2000,
en el que seincluyen 2.166 nifiosingresados tras sufrir traumatismos.
De ellos, 495 fueron trasladados a nuestro Centro por personal sani-
tario y en un medio de transporte especializado (ambulanciao UVImavil)
y constituyen la poblacion del presente estudio. Los pacientes se di-
vidieron en 2 grupos: los que ingresaron entre los afios 1995 y 1997
(grupo I, n=232) y los que ingresaron entre 1998 y 2000 (grupo |1,
n=263), estimando que el primer grupo corresponde a los nifios aten-
didos y trasladados antes de que comenzaran los Cursos AITPy el
segundo grupo alos que lo fueron una vez instaurados los Cursos.
Ambos grupos demostraron ser homogéneos en cuanto a edad y sexo
delosnifiosy severidad de las lesiones.

Se compararon ambos grupos en cuanto alas siguientes variables: in-
tubacion en el nifio en coma, sondaje gastrico en el traumatizado se-
vero, canalizacion de vias venosas'y colocacion de collarin cervical en
€l traumatismo craneal. Partiendo de la hip6tesis de que larealiza-
cion de estas maniobras cuando se encuentran indicadas constituye un
indicador de la calidad de |a asistencia prehospital al nifio traumati-
zado, comparamos el indice de realizacion de las mismas en |os afios
previosy posteriores alaimplantacion de los Cursos AITP.
Resultados. Todos los parametros analizados mostraron una mejoria
estadisticamente significativaen el grupo |1 con respecto a grupo I.
Conclusiones. Los resultados de este estudio nos hacen pensar que la
difusién de nuestro programa de formacion paralaasistenciaa Trauma
Pediétrico esta dando susfrutosy que laasistenciaurgente d nifio trau-
matizado en nuestro medio es mejor que hace unos pocos afios. Estamos
seguros de que amedida que un mayor nimero de profesionales se ad-
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hiera a estos programas de formacion mejorara el manejo del nifio ac-
cidentado y estaremos mas cerca de nuestro objetivo: tratar de lafor-
ma méas adecuada a nuestra poblacion infantil traumatizada.

PaLABRAS cLAVE: Trauma pediatrico; Asistencia; Educacion.

IMPACT OF FORMATION PROGRAMS IN INITIAL
MANAGEMENT OF INJURED CHILDREN

ABSTRACT: I ntroduction. In 1997 we devel oped 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 Madrids» with to-
tal number of 289 students. Thirty-eight students have been people who
worked in the prehospital areainside of our Community. The aim of
this paper is to determinate the possible impact of these Coursesin
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 hospita after thein-
juries. 495 patients which moved to our Institution by medical people
and aspecid trangport (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 |, n= 232), be-
fore we had applied our Courses and in the second group, the patients
admitted between 1998 to 2000 (group 1, n= 263), after The pediatric
Trauma Life Support Course was conducted. Both groups seems to
be equd if we compare the age, sex and severity of theinjuries.

We analysed the infant orotracheal intubation in a coma patient, gas-
tric intubation in the several trauma patient, vascular access and apply
asemirigid cervica 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 patientsin the prehospital area, we compare thein-
dex of application of these variables according to the years before and
after the Courses wereimparted. 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 |1 than in group
| (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.

KEey worbps: Trauma management; Childhood; Education.
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INTRODUCCION

El manegjo del nifio traumatizado requiere & conocimiento
y laasimilacidn de una metodol ogia especifica asi como la
adquisicion de las habilidades necesarias pararealizar cier-
tas maniobras diagndsticas y terapéuticas de cuya adecuada
realizacion depende en muchos casos la salvacion de lavi-
da del nifio y la prevencion o atenuacidn de posibles secue-
las postrauméticas. Por este motivo desarrollamos en 1997
los Cursos de Atencidn Inicial a Trauma Pediétrico
(A.1.T.P)2, que desde entonces son impartidos en distintos
puntos de la geografia espafiola con gran aceptacion por par-
te de médicosy enfermeras detodo el pais. Estos Cursos, pa-
trocinados por la Sociedad Espafiola de Cirugia Pediétrica,
constan de dos fases: unafase adistancia, durantelacual los
alumnos aprenden una serie de conocimientos tedricos con-
tenidos en un Manual especifico, redactan una monografia
sobre un tema determinado y cumplimentan un cuestionario
de tipo test, y unafase presencial que incluye charlas teori-
cas, estaciones practicas por grupos, précticas quirdrgicas en
animales de experimentacion y resolucion de casos simula-
dos con actores.

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

MATERIAL Y METODOS

Desde Noviembre de 1997 hasta Diciembre de 2000 se
impartieron 14 Cursos de Atencion Inicial a Trauma
Pediatrico dentro de la Comunidad de Madrid, siendo e nd-
mero total de alumnos de 289, de los que 38 fueron perso-
na dedicado ala atencion prehospitalaria dentro de nuestra
Comunidad. Ladistribucion seguin su titulacion (persona mé-
dico o de enfermeria) y la entidad dentro de la cual ejercen
su actividad de muestraen latablal.

Dentro del extenso contenido tedrico de los Cursos, hay
una serie de conceptos que resultan elementales pero de gran
importancia dentro del manejo del nifio traumatizado, como
son:

+ Losnifios en situacion de coma (puntuacion en laescala
de coma de Glasgow de 8 0 menor) tienen un graveries-
go de compromiso de lavia aérea, por lo que precisan de
intubacion traqueal.

+ Losnifios que han sufrido un traumatismo severo (defi-
nido por un Indice de Trauma Pedi&trico de 8 o menor o
un Injury Severity Score mayor de 15) sufren con fre-
cuencia una dilatacion géstrica aguda, que puede com-
prometer la ventilacion y conlleva un riesgo de vémitos
y aspiracion, por lo que precisan un sondaje gastrico.

+ El nifio traumatizado precisa un estricto control delasi-
tuacion hemodinamicay una prevencion y/o tratamiento
del posible shock hipovolémico, por lo que resultaim-
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Tablal Distribucion de los alumnos que g ercen su actividad
en Servicios de Emergencias prehospitalarios dentro
dela Comunidad de Madrid

Médico Enfermeria Total
061 12 5 17
Samur 4 9 13
Sercam 4 4 8
Total 20 18 38
Tablall ~ Comparacion entrelos gruposde pacientes| y 1
Grupo| Grupo Il p
n 232 263
Sexo 160V, 72M 174V, 89 M N.S.
Edad media 10,3+39 108+ 39 N.S.
PTS promedio 94+24 95+22 N.S.
ISS promedio 93+89 8,8+ 6,6 N.S.

PTS= Indice de trauma pediatrico; 1SS= Injury Severity score.

perativala canalizacion de d menos unaviavenosay la

reposicion de fluidos.

+ Entodo nifio que ha sufrido un traumatismo por encima
de las claviculas debe sospecharse que haya podido le-
sionarse lacolumna cervical, por lo que ésta debe prote-
gerse mediante la colocacion de un collarin cervical.
Partiendo de la hipotesis de que larealizacion de estas

maniobras cuando se encuentran indicadas constituye un
indicador de la calidad de la asistencia prehospitalariaa ni-
fio traumatizado, comparamos € indice de redizacion delas
mismas en |os afios previos y posteriores alaimplantacion
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 Pediatrico entre Enero de 1995 y Diciembre
de 2000, en €l que se incluyen 2166 nifios ingresados tras
sufrir traumatismos (cddigos de la Clasificacion
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 (ambulanciao UVI mavil) y constituyen la po-
blacidn del presente estudio. Los pacientes se dividieron en
2 grupos: los que ingresaron entre |os afios 1995y 1997
(grupo 1, n=232) y los que ingresaron entre 1998 y 2000
(grupo 11, n=263), estimando que €l primer grupo corres-
ponde alos nifios atendidos y trasladados antes de que co-
menzaran los Cursos AITPy el segundo grupo alosquelo
fueron unavez instaurados los Cursos. Ambos grupos de-
mostraron ser homogéneos en cuanto a edad y sexo delos
nifiosy severidad de laslesiones (Tablall).
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Se compararon ambos grupos en cuanto alas variables
citadas: intubacidn en el nifio en coma, sondaje gastrico
en el traumatizado severo, canalizacion de vias venosasy
colocacién de collarin cervical en el traumatismo crane-
al. Se empled paraello el test de X2, considerando esta-
disticamente significativos los resultados con valores de
p<0,05.

RESULTADOS

Dentro del Grupo | fueron intubados un 58,8% de | os ni-
fios asistidos en situacion de coma (puntuacion en la escala
de coma de Glasgow de 8 o menor), mientras que en € Grupo
I1 dicho porcentgje alcanzd el 85,7% (p<0,05).

El sondaje géstrico fue llevado acabo en € 16,4% delos
nifios gravemente traumatizados (Indice de Trauma Pediétrico
de 8 0o menor o Injury Severity Score mayor de 15) pertene-
cientes a Grupo |, porcentaje que alcanzd el 25,4% dentro
del Grupo Il (p<0,05).

Lacanaizacion de viasintravenosas seredizo en € 25,0%
delosnifiosincluidosen e Grupo |, sendoene Grupo |l es-
te porcentaje de 31,6% (p<0,05). Andizando este mismo pro-
cedimiento solo para los traumatismos severos segun €l cri-
terio anteriormente descrito, obtenemos que en el 39,3% de
|os nifios gravemente traumatizados del grupo | se canaliza-
ron vias venosas, ascendiendo este porcentaje a 58,2% pa-
ralos nifios del Grupo Il (p<0,05).

Por (ltimo, se procedi6 ala colocacién de un collarin cer-
vical en el 39,8% delos nifios del Grupo | que habian sufri-
do un traumatismo craneal, mientras que para los nifios del
Grupo |1 dicho porcentgje fue del 52,1% (p<0,05).

El resumen de los citados resultados junto con los datos
numeéricos correspondientes se muestraen latablalll.

DISCUSION

El trauma constituye la primera causa de mortalidad
en lainfancia, produciendo cerca de la mitad de las muer-
tesinfantiles®. El 32% de los nifios que sufren un trauma:
tismo grave y sobreviven presentan algin tipo de secuel .
Larepercusion socia y econdmicade laincapacidad infantil
post-traumética es de tal magnitud que se calculaque €l gas-
to econdmico, en recursosy persona producido por lamis-
ma es mucho mayor que el derivado del traumaen € adul-
to®.

Los Sistemas de Trauma Pediétrico surgen con €l fin de
paliar en lo posible la grave repercusion de este problema.
Un Sistema de Trauma Pediétrico bien concebido debe sus-
tentarse sobre tres pilares bien definidos®:

* El primerolo representa el conocimiento de larealidad
epidemioldgicadel medio, y en este punto juegan un pa-
pel primordial los Registros de Trauma Pediatrico.
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Tablalll Resultados
Grupo | Grupo
n % n % p

Intubacion 10/17 58,38 12/14 857 <0,05
Sonda géstrica 10/61 16,4 14/55 254 <005
Vias venosas 58/232 25,0 83/263 316 <0,05
Vias venosas

entraumasevero  24/61 39,3 32/55 582 <005
Collarin cervical

enTC 51/128 39,8 63/121 521 <0,05

» El segundo pilar lo constituye laformacion del personal
que atiende a nifio traumatizado, formacion que se ad-
quiere mediante cursos especificos de asistenciad Trauma.

» El tercer y dltimo pilar lo forman los sistemas de asis-
tencia prehospitaariay los Centros de Trauma Pediétrico.
Para conocer |os aspectos epidemiol 6gicos de la pobla-

cion pediétrica traumatizada en nuestro medio y poder eva-

luar lamorbilidad y mortalidad de nuestros pacientes desa-
rrollamos en 1995 un Registro de Trauma Pedidtrico. Este
nos esté aportando una valiosa informacion de caraalaor-
ganizacion de recursos 'y a desarrollo de programas de pre-
vencion, alavez que nos permite detectar y corregir algunas
deficiencias en nuestro Sistema de Asistenciaal Trauma®13),

El andlisisdelos datos del Registro de Trauma Pedidtrico en

lo que serefiere ala asistencia prehospitalaria constituye la

base de este trabgjo.

En cuanto a segundo pilar, est demostrada |a necesidad
de un eficaz sistema de asistencia urgente en € lugar del ac-
cidente y de medios de evacuacidn rapidos, ambos asistidos
por personal experto, asi como de Centros con lainfraes-
tructuray la experiencia adecuados para el manejo del nifio
traumatizado® 14. Se calcula que el 78% de las muertestie-
nen lugar fueradel medio hospitaario®® y hastael 50% delas
mismas se consideran prevenibles?s 17, En nuestra Comunidad
existe una modernainfraestructura parala asistencia urgente
en laetapa prehospital con amplia dotacion material y huma-
na, compuesta por distintas entidades autonémicas y estata-
les. Pero, por desgracia, hoy por hoy toda esta infraestructu-
rano esta pensada para atender a nifio traumatizado. Asi, en-
contramos que lamayor parte de las ambulanciasy UVI's mé6-
viles no cuentan con dispositivos de inmovilizacién tan ne-
cesarios como latablapedidtricao los collarines cervicales de
tamarios adecuados para las edades pediatricas. El personal
sanitario, con un nivel de formacion medio muy elevadoy en
cualquier caso superior a de muchos otros paises, echaen fal-
ta unaformacion complementaria especificaen lo quea ma
nejo del nifio traumatizado se refiere.

El mangjo del nifio traumatizado requiere & conocimiento
y laasimilacion de una metodologia de trabajo especificay
laadquisicion de la destreza necesaria parallevar acabo una
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serie de maniobras diagndsticas y terapéuticas de cuya ade-
cuada realizacion depende en muchos casos la salvacion de
lavidadel nifio y la prevencion o atenuacion de posibles
secuelas. El nifio no es un adulto en pequefio, y su especial
anatomiay fisiologiale confieren una serie de caracteristicas
distintivas que es preciso conocer por parte de todo profe-
sional que tiene ocasidn de atender a nifios accidentados.

Para garantizar |aformacion del personal implicado enla
asistenciaa Trauma se disefiaron en EE.UU. afinalesdela
década de los 80 los cursos de entrenamiento «Advanced
Trauma Life Support» (A.T.L.S.) del American College of
Surgeons®), cursos que en la actualidad han sido impartidos
amas de 150.000 médicos de todo €l mundo. Estos cursos,
aunque incluyen un apartado dedicado al nifio, estan enfoca-
dos bésicamente hacia el traumadel adulto. Lautilidad de es-
te tipo de cursos ha sido demostrada, no solo 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 formacion especifica.

Siguiendo este modelo y con el fin de adecuar €l conte-
nido de dichos cursos ala préctica pediatrica se pusieron en
marcha en Argentina los Cursos de «Atencion Inicial en
Trauma Pedi&trico»(9), cursos que posteriormente importa:
mMOSs a nuestro pais y que se vienen impartiendo desde 1997
con gran éxito y aceptacion por parte de médicosy enferme-
ras detodo e paist 2.

Los cursos constan de dos fases: unafase adistancia, du-
rante la cual los alumnos deben aprender una serie de cono-
cimientos tedricos contenidos en un Manual especifico, com-
pletar una evaluacidn tedrica con ayuda del citado Manual
y redactar una monografia acerca de un tema concreto rela
cionado con €l contenido del Curso, y una segunda fase in-
tensiva de dos dias de duracion durante la cua se repasan y
aclaran todos |os contenidos tedricos, se llevan a cabo préc-
ticas con maniquies y animales de experimentacion y se so-
lucionan situaciones de simulacion con la ayuda de actores.
El Curso concluye con una evaluacion tedricay préctica de
los conocimientos y habilidades adquiridosalo largo del mis-
mo. A lolargo del Curso los aumnos cumplimentan unaen-
cuesta con 40 apartados para valorar todos los aspectos del
mismo, desde la organizacion y la calidad de exposicion de
los contenidos tedricos hasta el nivel de las préacticasy la
repercusion que el Curso pueda tener en su actividad profe-
siond diaria. Del mismo modo seinvitaalosaumnosaha
cer cuantas sugerencias crean oportunas paramejorar su con-
tenido y desarrollo. Estas encuestas son revisadas después de
cada Curso y con frecuencia se traducen en los cambiosy me-
joras correspondientes.

L os resultados de este estudio nos hacen pensar queladi-
fusion de nuestro programa de formacion parala asistencia
al Trauma Pedi&trico esta dando sus frutos y que la asisten-
ciaurgente al nifio traumatizado en nuestro medio es mejor
que hace unos pocos afios. Seguramente larealizacion delos
Cursos AITP no hasido el dnico factor que ha contribuido

VOL. 17,N°1, 2004

a este fendmeno, pero sabemos que ademés de |os conoci-
mientos tedricos y las habilidades précticas que en ellos se
ensefian estén sirviendo para generar unainquietud y unama-
yor preocupacion por el tema por parte de los profesionales
que los realizan, inquietud que transmiten a sus compafie-
ros en sus respectivos lugares de trabajo y que acaba tradu-
ciéndose en realizacion de sesiones clinicas, formacion de
grupos de trabajo, etc.

Pero alin queda un largo camino por recorrer y no hay que
darse por satisfechos con los logros obtenidos. Hay que [u-
char paraque lasambulanciasy UVI’s moviles sean dotadas,
ademés de la mochila pediétrica con la que ya cuentan al-
gunas de ellas, con dispositivos de inmovilizacion tan nece-
sarios como la tabla pediétrica o los collarines cervicales de
tamafios adecuados. El que cercade lamitad delosnifios gra-
vemente traumatizados sean trasladados a un hospital tercia-
rio sin unavia venosa para aporte de fluidos parenterales o
que solo auno de cada dos nifios que han sufrido un trauma-
tismo craneal e seainmovilizadala columnacervical son he-
chos preocupantes que nos deben motivar para seguir en es-
talinea. Estamos seguros de que amedida que un mayor nd-
mero de profesional es se adhiera a estos programas de for-
macidn estos hechos seirén haciendo més infrecuentesy es-
taremos més cerca de nuestro objetivo: tratar de laformamés
adecuada a nuestra poblacién infantil.
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Adrenalectomia laparoscopica’

X. Tarrado, JM. Rib6, L. Morales

Servicio de Cirugia Pediatrica, Unidad Integrada, Hospital Sant Joan de Déu/ Hospital Clinic, Barcelona.
Universidad de Barcelona

REsuMEN: | ntroduccion. La adrenal ectomia laparoscdpica es un pro-
cedimiento ya habitual en el paciente adulto. En el nifio han sido de-
mostradas |as mismas ventajas respecto alacirugiatradiciona en tu-
mores suprarrenales bien localizados. El objetivo de este trabgjo es ana-
lizar nuestra experienciainicial en estatécnica

Material y método. Hemos revisado los tres Ultimos casos de adrena-
lectomia. Corresponden a dos hembrasy un varén, con edades de 4,
15y 17afios. Etiol 6gicamente, dos feocromocitomasy un ganglioneu-
roblastoma. En dos casos la suprarrenal afecta fue la derechay en
uno izquierda. En todoslos casos €l estudio deimagen incluyd ECO,
TACy RMN. En los casos de feocromocitoma se realizé ademas ga-
magrafiaMIBG y estudio genético, analitico y hormonal para scree-
ning MEN. Uno de |os feocromocitomas en paciente con enfermedad
de von Hippel-Lindau. El tamafio medio de los tumores fue de 40 mm.
El a-bloqueo preoperatorio en los feocromocitomas se redlizé con pra-
zosiny €l intraoperatorio con nitroprusiato. En posicion de dectbito
lateral , colocacion de cuatro trécares de 10 y 5 mm. En dos casos se
realizé adrena ectomiay en uno tumorectomia.

Resultados. El tiempo operatorio medio fue de 120'. No hubo ningu-
na complicacion operatoria. Latension arterial en los feocromocito-
mas se control 6 sin medicacion desde | as 36h postintervencion. Fueron
dados de altaentre el 2°y 4° dia postoperatorio. Sin incidencias en €l
seguimiento.

Conclusiones. La adrena ectomia se suma a la patologia pediatrica
abordable por laparoscopia. Ademés de minimizar laagresion quirdr-
gica, laexposicion delaglandulaes mayor, permite unaexéresis rapi-
day segura en los tumores secretantes adrenérgicos, con un postope-
ratorio corto y bien tolerado.

PaLABRAS cLAVE: Adrenalectomia; Laparoscopia; Feocromocitoma.

L APAROSCOPIC ADRENALECTOMY

ABSTRACT: Background/Purpose. Laparoscopic adrenalectomy isa
standard procedure in adult patients. In the pediatric patient the same
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adventages with regard to traditional surgery have been demonstrated
inthetreatment of localized adrenal tumours. Theaim of thiswork is
to analyze our initial experiencein this technique.

Material and methods. We have reviewed our last three adrena ectomy
cases. They were two girl and aboy aged 4, 15 and 17 year-old. The
ethiology was pheochromocytomain 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 pheochromocytomawere 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 a-blockade in phe-
ochromocytomawas done with prazosin and intraoperative with nitro-
prusside. In lateral decubitus position, through four 10 and 5 mm ports,
in two cases adrenal ectomy 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-
Ilow-up.

Conclusions. Adrenalectomy joins other pediatric procedures afforda-
ble with the laparoscopic approach. It minimizes surgical trauma, gland
exposureis better, allows a safe and quick resection in adrenal tumours,
with a short and suitable postoperative course.

KEey worbs: Laparoscopy; Adrenalectomy; Pheochromocytoma.

INTRODUCCION

La adrenal ectomia laparoscopica es un procedimiento
iniciado hace unadécada y yahabitual en el paciente adul-
to®. Como en otros procedimientos |aparoscopicos se han
publicado muchos trabajos que refuerzan las ventgjas de es-
taviasobretodo en cuanto acomplicaciones|localesy dolor
postoperatorio respecto alacirugiatradicional . Su utili-
zacion, apesar de esto, no es aplicable atodos los tumores
suprarrenales, siendo su indicacion principal lostumores|o-
calizados de un tamafio variable seglin |os autores pero en
todo caso contraindicado en tumores malignos invasivos o
aguellos con un tamafio mayor de 15 cm@ 4. En €l nifio, a
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pesar de que las series son mucho menores, han sido de-
mostradas |as mismas ventajas respecto ala cirugia tradi-
cional en tumores suprarrenales bien localizados®. El ob-
jetivo de este trabajo es analizar nuestra experienciaini-
cial en estatécnica

MATERIAL Y METODO

En los Ultimos tres afios se han realizado en nuestro ser-
vicio tres adrenal ectomias | aparoscdpicas en los tres Ultimos
casos de tumor suprarenal localizado.

Caso 1. Paciente varon de 17 afios que durante un estu-
dio de sindrome constitucional, pérdida de peso, cefalea,
diarreay diaforesis es diagnosticado ecogréaficamente y por
TAC de masa suprarenal derecha de 50 mm con area ne-
créticainterior. Se detecta aumento de catecolaminas séri-
casy metanefrinas en orina. LagamagrafiaMIBG demuestra
captacion suprarrenal derecha. El estudio de extensiony
el screening para MEN resulta negativo. Inicia tratamien-
to preoperatorio con prazosin 10 dias antes de lainterven-
cion. Se realiza adrenal ectomia laparoscopica en declbito
lateral izquierdo através de 4 trocares (10 y 5 mm). Se ex-
trae |a pieza operatoria con endobolsa. El control de tension
arterial durante la intervencion se realiza con infusion de
Nitoprusiato.

Caso 2. Paciente de sexo femenino de 4 afios con diag-
nostico incidental ecogréfico de tumoracion suprarrenal
derecha durante un control rutinario por ser VHB+. Se
completa estudio con TAC 'y RMN que identifican tumo-
racion sdlida de 3x3cm orientada como tumor neurogé-
nico. Enolasay resto de andlisis sanguineosy de orina
normales. Se emplea el mismo abordaje y técnica que en
el caso 1.

Caso 3. Paciente de sexo femenino de 15 afios con ante-
cedente paterno de enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL)
con feocromocitomaintervenido. Estudio genético positivo
paraVVHL. Durante el seguimiento por imagen y analitico se
detecta aumento de catecolaminas, tumoracion suprarena iz-
quierda de 4 cm con captacion en la gamagrafiaMIBG. Se
emplea el mismo abordaje que en los dos casos anteriores,
efectuando tumorectomia.

RESULTADOS

El tiempo operatorio medio fue de 120 minutos (155-85').
No hubo ninguna complicacidn operatoria. Latension arte-
rial en los feocromocitomas se control ¢ sin medicacion des-
de las 48h y 36h postintervencion respectivamente. Fueron
dados de dtaentre el 2°y 4° dia postoperatorio. En el primer
caso laanatomia patol 6gica definitiva fue diagndstica de gan-
glioneuroblastoma intermedio (sin amplificacion N-myc ni
delaccionado): En ambos feocromocitomas no se encontrd
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ningln signo de malignidad. Sinincidenciasen € seguimiento.
Sin recidivas hasta e momento.

DISCUSION

El abordaje |aparoscdpico se utiliza en los tumores su-
prarenales |ocalizados, principalmente adenomas secretores
y feocromocitomas en el paciente adulto®-3). En el paciente
pediatrico més del 90% se originan en lamedula adrena (tu-
mores derivados de la cresta neural) y asi €l feocromocito-
ma, €l ganglioneuroma/neuroblastoma son |os més frecuen-
tesy con los que se hainiciado este abordaje todavia con bre-
ves series de casos®). También se ha usado de forma pun-
tual en la hiperplasia suprarenal congénita con el fin de evi-
tar los efectos secundarios de una corticoterapia a altas dosis
prolongada®.

En nuestros casos, |os tumores han sido dos feocromoci-
tomas y un ganglioneuroblastoma. El uso de estaviaen el
neuroblastoma no esté bien definido pero segln Mirallié®
en tumores bien localizados con catecolaminas en orinay
gamma-MIBG normales puede aplicarse.

L os feocromocitomas correspodian aunaformafamiliar
(VHL) y otraesporédica. Cercadel 90% de los feocromoci-
tomas son esporéadicos. Las formas familiares, aparecen en
asociacion a otros transtornos neuroectodérmicos como son
€l sindrome MEN (neoplasia endocrina mditiple), la neuro-
fibromatosis, VHL, esclerosis tuberosa, etc. En la enferme-
dad de VHL ¢ feocromocitoma aparece con unaincidencia
del 20% (principalmente en la VHL tipo I1) debutando in-
cluso en la edad adulta™. En el diagnéstico, las determina-
ciones de catecolaminas y metanefrinas son las pruebas de
screening y de seguimiento postoperatorio atribuyéndoseles
un 98% de sensibilidad. Ademés se ha encontrado correla-
cion estadisticamente significativa entre los niveles de acido
vanilmandélico y el tamafio del tumor®. Las pruebas deima
gen més utilizadas paralalocalizacion del tumor sonlaTAC
y lagamagrafiaMIBG-1131. La preparacion preoperatoria se
realiza con bloquentes adrenérgicos (fenoxibenzamina, pra-
zosin, doxazosina, etc) desde 15 dias a 48 horas antes seglin
los autores® 8. El control intraoperatorio de latension arte-
rial se realiza con fentolamina o nitroprusiato.

Dado que las formas familiares de feocromocitomatienen
mayor incidencia de bilateralidad, la laparotomia parala ex-
ploracion contralateral sigue teniendo sus defensores®. Pese
aesto, las ventgjas de la adrenal ectomia | aparoscdpica respecto
alacirugia abierta estan bien establecidas? y actua mente el
debate se centraen la utilizacion delavialaparoscpicatrans-
peritoneal o retroperitoneal. Algunos autores ven ventajosa
lalaparoscopia clésicaen tumores grandes y bilaterales mien-
tras que consideran la via retroperitoneal masindicada en tu-
mores de menor tamafio®. Otros consideran mas comoda la
viatransperitonal parala suprarrenal derechay la retroperi-
toneal paralaizquierda®. Otros sencillamente no ven dife-
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rencias entre |os dos abordajes minimamente invasivosi19,
En nuestra experiencia la laparoscopia permite un acceso co-
modo, un campo operatorio amplio y la posibilidad de resecar
latumoracidn con una escasa manipul acion.

Respecto al tamafio idoneo del tumor para aplicar con
garantias el abordaje laparoscdpico, la mayoria de auto-
res|o sitdian en torno a 6-7 cm@9 y algunos consideran li-
mite los 15 cm®., En nuestros casos el tamario fue de 3,3,
4y 5cm.

En uno de los feocromocitomas (caso 3) se practico tu-
morectomia. La posibilidad de reseccion econdmica lapa-
roscdpicaen tumores sin extension regional 0 metastasica ha
sido utilizada en formas bilaterales de adenomas y feocro-
mocitomas para evitar laterapiahormonal sustitutivaalargo
plazo@. 12, En este sentido y con €l fin de preservar la se-
crecion adrenocortical, se ha descrito el autotransplante en
formas familiares de feocromocitoma®3. Los detractores de
tales técnicas auguran un aumento de las recurrencias® (que
segln las series se sitdian entre el 10-40%), pero hasta tener
un seguimiento mas largo de estos casos no puede defenderse
esta afirmacion.

El tiempo operatorio medio de 120 minutos, es parecido
al de otras series pediatricas®.

En los tres casos la anatomia patol dgica descartaba ma-
lignidad, y con un seguimiento de 3meses a 3afios no se ha
detectado ningunarecidiva.

CONCLUSIONES

Laadrenal ectomia se sumaala patol ogia pediatrica abor-
dable por laparoscopia. Ademas de minimizar laagresion qui-
rurgica, laexposicion de la glandula es mayor, permite una
exéresisrapiday seguraen lostumores secretantes adrenér-
gicos en estadio localizado, con un postoperatorio corto y
bien tolerado.
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Operacion de Kasai laparoscopica. Detalles técnicos
y resultados iniciales de una técnica promisoria’
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REsUMEN: Objetivo. Describir 10s detalles técnicos de la operacion
deKasai efectuada por vialaparoscopicay comentar losresultadosini-
ciales obtenidos con el uso de esta técnica en pacientes con atresia de
las viasbiliares (AVB).

Material y método. Se analiz0 retrospectivamente la técnica quirdrgi-
cautilizada en los primeros 3 pacientes con diagnostico de AVB, con
edades entre 2'y 4 meses.

Resultados. No hubo complicacionesintrani postoperatorias. El tiempo
quirtrgico promedio fue de 220 minutos (150-270minutos). Los tres pa
cientes comenzaron arealimentarse por viaoral alas 12 horasdelaciru-
giay recuperaron trénsito intestinal alas 24 horas postoperatorias. Presentan
signos de adecuado flujo biliar como presenciade heces coloreadas, y au-
senciade ictericia con resultados cosméticos excel entes.

Conclusion. La operacion de Kasal puede ser efectuada por vialapa
roscopicasin complicaciones. Los resultadosiniciales son alentadores
y los pacientes se recuperan rdpidamente luego del procedimiento. El
tiempo quirdrgico pudo ser disminuido significativamentey en el 3er
caso fuesimilar o inferior al del abordaje por viaconvencional. Laope-
racion de Kasai laparoscopica resulta ser una técnica promisoriay su
verdadero rol sera determinado luego de su utilizacion en un mayor ni-
mero de casos.

PaLABRAS CLAVE: Atresia de vias biliares; Kasai; Laparoscopia;
Ictericia

LAPAROSCOPIC KASAI'S OPERATION.
TECHNICAL DETAILS AND PRELIMINARY RESULTS
OF A PROMISING TECHNIQUE

ABSTRACT: Objetive. The purpose of this study isto 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 thefirst three patiens with hiliary
atresiawho underwent alaparoscopic surgical approach.

Results. There were no complications during surgery or in the posto-
perative period. The average surgical time was 220 minutes (150-270mi-
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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. Theinitial results were encouraging
and the patients recovered promptly after this procedure. The surgica
time was significantly diminished, thusin 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.

KEey worbps: Biliary atresia; Kasal; Laparoscopy; Jaundice.

INTRODUCCION

LaAtresiade ViaBiliar (AVB) se define como unaobli-
teracion progresiva de los conductos biliaresintray extrahe-
péticos de origen no conocido, que conduce a la obstruc-
cion del flujo biliar. Lacolestasisintratable provoca deterio-
ro hepético progresivo, cirrosis, y muerte.

El objetivo de este trabajo es describir la operacion de Kasai
laparoscdpica redizada en tres nifios, con diagndstico de AVB.

Las claras ventgjas de la cirugia minimamente invasiva
se ponen de manifiesto en esta operacion ya que ademas del
sorprendente aspecto cosmético obtenido, se agregan la de-
tallada visién anatomica de la region porta-hepatis, y la po-
tencial disminucion de bridasy adherencias postoperatorias,
hecho que cobra relevancia ante la necesidad de un futuro
transplante hepético.

MATERIAL Y METODO

Pacientes

Durante el periodo comprendido entre enero de 1988 y
julio de 2002, en el servicio de cirugiainfantil del Hospital
de Pediatria Juan P. Garrahan, Buenos Aires, Argentina, se
trataron quirtrgicamente 110 pacientes con AVB.
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Tablal

Caso Sexo  Edadalacirugia  Bilirrubina  Bilirrubina
(meses) total mg%  directa mg%

| M 2 77 58

Il M 4 87 78

Il M 2 78 58

A los Ultimos tres pacientes con este diagndstico, se les
efectud un Kasai laparoscopico.

Caso 1. Recién nacido término (RNT) 39 SEM, con ade-
cuado peso para edad gestaciona (APEG), peso d nacer 2,800
Kg., sexo masculino. La manifestacion clinica predominan-
tefueictericiaprolongadade piel y mucosas, coluriay heces
completamente acdlicas, El hepatograma evidencio valores
de bilirrubinatotal de 7,7 mg%, bilirrubina directa de 5,8
mg%, GOAT 356 Ul, TGP 310 Ul, FAL 791 Ul. Laecogra-
fia abdominal demostrd un higado homogéneo, ausencia de
vesiculabiliar luego de seis horas de ayuno. Lacirugiasere-
alizo6 en diciembre de 2001. En ese momento €l paciente te-
nia2 mesesy un peso de 4,800 Kg. Laduracion del proce-
dimiento fue de 240 minutos. La estancia postoperatoria fue
detresdias.

Caso 2. RNT 40 semanas, APEG 3,600 Kg, sexo mas-
culino. Presentd ictericia desde € nacimiento, heces acdlicas,
bilirrubinatotal de 8,7 mg%, hilirrubinadirectade 7,8 mg%,
GOAT 326 Ul, TGP 350 Ul, FAL 591 Ul. El estudio ultra-
sonografico demostrd higado homogéneo, vesicula de pe-
quefio tamafio. La cirugia se llevo a cabo en enero de 2002
alos cuatro meses de vida. Peso a momento quirdrgico 7,400
kg. Laduracion fue de 270 minutos. La estancia postopera-
toria fue de cuatro dias.

Caso 3. RNT, APEG, sexo masculino. A |os dos meses
de vida, con diagnostico de AVB, seinterviene enjulio de
2002. Presentabadictericia, coluriay acolia. Los valores de
bilirrubinatotal fueron de 7,8 mg%, bilirrubina directade 5,8
mg%, GOAT 202 Ul, TGP 120 Ul, FAL 1615 UI. El estudio
ultrasonografico demostré higado homogéneo aumentado de
tamafio, no se visualizé vesiculabiliar luego de seis horas de
ayuno. El peso al momento delacirugiafue de 5 kg. Ladu-
racion de la cirugia fue de 150 minutos. La estancia posto-
peratoria fue de cinco dias, €l ata se retardd por un cuadro
de vias aéreas agregado (Tablal).

Técnica

Se colocaa paciente en posicion de dectbito dorsal, atra-
vesado en la camilla de quiréfano, con un real ce a cuerpo
completo (Fig. 1). Seingresaa abdomen mediante unainci-
sion periumbilical, utilizando técnica abierta parala coloca
cion de un primer trocar de 5mm en el anillo umbilical. Se
utiliza una éptica de 4 mm, de 30° y 20 cm. Se provoca un
neumoperitoneo a unapresion de insuflacion de 8 a 10 mmHg.
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Descripcion de los pacientes operados mediante K asai lapar oscopico

GOAT TGP FAL Peso(g) Duracion
(min)
356 310 791 4.800 240
326 350 501 7.400 270
202 120 1615 5.000 150

—

P

m 43
O AD

Figura 1. Posicidn del pacientey del equipo quirdrgico.

G2

Posteriormente, y bajo vision directa, se colocan tres troca-

res accesorios (Fig. 2).

1. Trocar de 5 mm step con reductor a3 mm, en flanco iz-
quierdo, destinado a portaagujas, introduccion y extrac-
cion de sutura, y eventualmente la utilizacion de bisturi
armanico.

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

3. Trocar de 3 mm, en fosailiacaderecha, por €l que se co-
locala cénula de aspiracion.

Se colocan puntos externos tractores de poligalactina 2-
O transparietalesy transhepaticos. El punto trasparietal sere-
aliza con portaagujas tradicional, una vez que ingresa en el
abdomen. La aguja, estomada con el endoporta, y el punto
se pasa transhepatico. Al exteriorizarse la agujadel paren-
quima hepdtico, se retoma con endoportay se traspasa nue-
vamente la pared abdominal. Mediante estos puntos de trac-
cion selogra una exposicion adecuada de la carahiliar del hi-
gado sin necesidad de colocar medios de separacion endos-
copicos, y sin necesidad de liberar los ligamentos de sus-
pension hepética.

La diseccion comienza con la vesicula atrésica utilizan-
do hook monopolar avanzando luego hacia el resto delavia
biliar atrésica, parallegar a porta-hepatis.

El hallazgo de grandes adenopatias a este nivel suele en-
torpecer ladiseccion y las mismas deben ser resecadas.

Operacion de Kasai laparoscopica. Detalles técnicos y resultados iniciales de una técnica promisoria 37
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Figura 2. Esquema que detallala ubicacion de los 4 trocaresy € ins-
trumental que ingresa por cada uno de ellos. Nétese |os puntos tracto-
res trans-parieto-hepéticos.

Seidentificalas arterias hepéticas derecha e izquierda, y
por detrés de las mismas, ladivision de la vena porta que de-
limita el espacio porta-hepatis inmediatamente por encima.

Setoma con pinzatractora e portahepatisy se seccionael
mismo con tijera, hasta observar lasalidade bilis por & mismo.

Posteriormente se confeccionalaY de Roux. Para esto,
sebuscael asafijay al5cmdel Treitz, se efectlia unamar-
caenlaserosaintestinal con electrobisturi paraidentificar
los segmentos distal y proximal. Se extraen € trocar y la6p-
ticadel ombligo, se amplialabrecha, y se exterioriza el asa
elegida. Se confeccionala anastomosis a pie a 40 cm apro-
Ximadamente.

Se confecciona unanuevajaretaen e ombligo parareins
talar trocar de 5mmy el neumoperitoneo.

L uego de laidentificacion del mesocolon, selabra un ori-
ficio en el mismo, pasando por el mismo el asadelaY de
Roux.

Laconfeccidn de la portoentero anastomosis seredizade
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 |ateroposteriores, y vuelven a exteriorizarse
por lapared abdominal.
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Tablall  Clasificacion histolégica de Gauthier y Odievr g9
Tipol  Noseidentificaepitelio biliar, ni luz ductal.
Tipo Il Presenciade luces biliares con epitelio cuboidal, cuyo
didmetro es menor a 50 micrones.
Tipo Il Conductos biliaresidentificables, tapizados por epitelio

columnar, mayor de 50 micrones.

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

Se completa con sutura a puntos separados la cara ante-
rior deigual manera,;

En laFigura 3 se aprecia el resultado final de la cirugia,
lograda en forma minimamente invasiva por pequefias inci-
siones.

RESULTADOS

El andlisis microscopico de la porta hepatis segin lacla-
sificacion de Gauthier y Odievre demostr6 en los tres casos
ser detipo Il (Tablall).

L os tres pacientes comenzaron toleranciaalaviaora tem-
prana, recibiendo leche maternaalas 12 horas de la cirugia.
Todos recuperaron €l transito intestinal antes de las 24 ho-
ras postoperatorias con presencia de heces coloreadas ver-
dosas en € pafial (Fig. 3).

El uso de analgésicos en € postoperatorio fue minimoy
la recuperacion fue notablemente satisfactoria en todos los
Casos.

Los dos primeros pacientes de esta serie se encuentran
actualmente anictéricos, con vaores normales en e hepato-
gramay control ecografico normal. El Gltimo nifio interve-
nido, presenta niveles en descenso de bilirrubinay transami-
nasas, siendo alin reciente su postoperatorio al momento de
esta descripcion.

L os resultados cosméticos han sido sorprendentes en todos
los casos, tal como se evidenciaen el postoperatorio alejado.

DISCUSION

En 1957, Kasai y Susuki®, describieron la hepatico porto-
entero anastomosi's como operacion en el tratamiento dela AV B.
El uso de éste procedimiento, cambid el rumbo de esta patolo-
giay lahistorianatural de este grupo de recién nacidos, que has-
ta ese momento, no contaban con una clara salida terapéutica
y presentaban una sobrevidainferior alos dos afios de vida.

Morio Kasai en 1968 publico sus primeros trece afios
de experiencia, reportando | os resultados obtenidos en 87 pa-
cientes operadosy evalud |larealizacion de la hepaticoporto-
entero anastomosis como procedimiento quirirgico enlalla-

CIRUGIA PEDIATRICA



Figura 3. Resultados cosméticosy funcionales alas 24 horas del pos-
toperatorio. Notese la deposicion coloreada quetifie €l pafial.

mada AV B no corregible. Laconclusion de su trabajo fue que,
en este grupo de pacientes, paralos cuales no existia trata-
miento que ofrecer, la operacion de Kasal brindaria una ex-
pectativa favorable, sobre todo si se practicaba antes de los
cuatro meses?.

Laoperacion de Kasai representaen laactualidad la pri-
mera linea de tratamiento en la AVB. Su g ecucién tempra-
na, en centros con experiencia, disminuye e nimero de trans-
plantes hepéticos. Se considera centro con experiencia aguel
que realiza mas de cinco derivaciones por afio®.

Lamayoria de las publicaciones insisten en que laindi-
cacion quirtrgicatemprana (antes de los 60 dias), mejorano-
tablemente el porcentaje de éxito quirirgico“®. LaAVB es
laindicacion mas comdn de transplante hepético en la po-
blacion pediétrica, representando més del 50% en la mayo-
riade las series®. En los dltimos afios a gunos centros pro-
ponen transplante hepético primario en la AVB si bien no
existe consenso al respecto.

En el Servicio de Cirugia Infantil del Hospital Juan P.
Garrahan. Buenos Aires seintervinieron 110 pacientes con
AVB, en € periodo comprendido desde enero de 1988 aju-
lio de 2002. En 82 pacientes se realizd operacion de Kasai.
A partir de diciembre de 2001, logramos efectuar exitosa-
mente tres procedimientos de Kasai |aparoscdpico sin com-
plicaciones.

VOL. 17, N° 1, 2004

La primera operacion de Kasai laparoscopica fue efectua-
daen Brasil por € Dr. Esteves Pereiraen € afio 2001. No exis-
ten publicaciones a respecto en laliteraturay nuestros casos,
junto con los del Dr. Esteves Pereira forman parte de las pri-
meras experiencias con el uso de estatécnicaanivel mundidl.

Como beneficio de importancia, ademés delos obviosre-
sultado cosméticos, sospechamos que si en la evolucion de
la enfermedad, estos nifios necesitaran un transplante hepé
tico, la cirugiaminimamente invasivale garantizara la pre-
sencia de un abdomen poco abordado y con menor presencia
de bridas y adherencias postoperatorias?.

El diagndstico prenatal, los estudios inmunchistoquimi-
cos, lacirugiaendoscopicaminimamente invasiva, y los cen-
tros altamente especializados en transplante hepatico cola-
boraran para encontrar el rumbo definitivo, en € tratamien-
to de los pacientes afectados por Atresiade Via Biliar®14),
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Factoresrelacionados con la severidad
en € nino politraumatizado

E. de Tomés, J.A. Navascués, J. Soleto, R. Sanchez, R. Romero, M.A. Garcia-Casillas,
E. Malina, J.C. de Agustin, J. Matute, F. Aguilar, J. Vazquez

Servicio de Cirugia Pediétrica, HGU «Gregorio Marafién», Madrid.

ResUMEN: Objetivos. El objetivo de este trabajo es €l andlisis epide-
mioldgico 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 nifios que ingresaron en nues-
tro Centro tras sufrir un traumatismo. De acuerdo con los Ultimos cri-
terios aceptados anivel internacional, consideramos politraumatismos
severos | os pacientes con un Injury Severity Score (1SS) superior a15.
Los 79 nifios que cumplian este criterio constituyen la poblacion del
estudio. Paralos andlisis estadisticos empleamos los test de 2 y t de
Student, considerando estadisticamente significativos valoresdep in-
feriores a 0,05.

Resultados. Fueron 49 nifios y 30 nifias, con un promedio de edad de
9,7 afios (rango 0-15 afios). El 77,2% fueron victimas de accidentes de
tréfico. La categorizacion inicial (Pediatric Trauma Score o Indice de
Trauma Pediatrico, ITP) permitié sospechar la gravedad del trauma-
tismo en el 73,4% delos casos (58 nifios con un ITP < 8). El 32,9% de
los nifios ingresaron en situacion de coma (26 nifios con un Glasgow
<8). El I.S.S. promedio fue de 23,4 (rango 16-75).

El 87,3% de los nifios sufrieron lesiones mulltiples, siendo la més fre-
cuente el traumatismo craneal (87,3%). Se diagnosticaron 371 lesio-
nes en los 79 nifios, con un promedio de 4,7 lesiones por nifio (rango
1-9).

El 65,8% de los nifios precisd ingreso en unidad de cuidados intensi-
vos, €l 58,2% se someti6 a algn tipo de intervencion quirdrgicay €
35,4% precisd transfusiones de hemoderivados. Aparecieron compli-
caciones durante el ingreso en el 51,9% de los nifios. La estancia me-
diafue de 17,1 dias (rango 0-214 dias).

Lamayor severidad se produjo en e grupo de edad de4 a7 afios (1.S.S.
promedio de 25,6, mortalidad del 28,6%), aunque de forma no signi-
ficativa. En cuanto al mecanismo causal, lamayor gravedad se obser-
v0 en los ocupantes de automoviles (1.S.S. promedio de 27,2, morta
lidad del 16,6%), subrayando que dos de cada tres nifios no portaban
ningun tipo de sistema de retencion.

Lamortalidad global fuedel 11,4% (n=9) y e 94,3% delos nifios que
sobrevivieron presentaron alguin tipo de secuela anatdmica o funcional
de carécter permanente.

Correspondencia: Dra. Elenade Tomés, Servicio de Cirugia Pediétrica.
Hospital General Universitario «Gregorio Marafion», C/ Doctor Castelo 49,
28009 Madrid.

Recibido: Agosto 2002 Aceptado: Marzo 2003
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Conclusiones. Los accidentes de trafico y lafalta de uso de los siste-
mas de retencion han sido la causa més importante de las lesiones. Su
elevadamortalidad y la altisimaincidencia de secuelas hacen impera-
tivas las medidas de educacion de la poblacién en cuanto al empleo
de dispositivos de retencidn en los nifios, lugar en el que juegan un pa
pel crucial el Cirujano Pedidtricoy el Pediatra.

PaLABRAS cLAVE: Trauma; Infancia; Epidemiologia

EVENTS RELATED WITH INJURY SEVERITY
IN PEDIATRIC MULTIPLE TRAUMA

ABSTRACT: Aims. Epidemiological analysis of main factors affecting
multiple traumain children in our environment.

Methods. We reviewed the data collected from the patients (n = 2.166)
admitted to our hospital because of traumaand 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) (1SS > 15) and selected for the study. Statistical
analysiswas done using X2 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 traumain this group (77,2%). Initia triage by using the
Pediatric Trauma Score alowed identifying the injury severity in 73,4%
of patients (58 children obtained aPTS < 8). In 32,9% of the casesthe pa
tient wasin comaat admission in the Emergency (Glasgow Coma Scale
<8, n=26). 1SS average was 23.4 (range 16-75). Most patients suffered
from multipleinjuries (87,3%), average of injuries number was 4,7 (ran-
ge 1-9). The most frequent trauma localization was cranial trauma.
Admission in theintensive care unit was necessary in 65,8% of patients,
and any kind of surgical procedure was donein 35,4%. Average length
of stay was 17,1 days (range 0-214 days).

Injury severity was higher in automotive patients without restraining
systems (1.S.S. average 27,2, mortality 16,6%).

Overal 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-
main children. The severity and high mortality of theseinjuries makeim-
perative polytonal education systems and the use of restraining devices.

KEY worbps: Trauma; Childhood; Epidemiology.
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Tablal |.T.P. Par&metros que se evallian y puntuacién que

se asigna segln los hallazgos

+2 +1 -1
Peso >20kg 10-20kg <10kg
Viaagrea  Normd Sostenible Insostenible
TA >90mmHg 90-50mmHg <50 mm Hg
SN.C. Consciente Obnubilado  Coma o descerebrado
Heridas No Menores Mayor o penetrante
Fracturas No Cerrada Abiertao multiple

INTRODUCCION

El trauma constituye la primera causa de muerte en la
edad pediétricay produce aproximadamente un 50% de las
mismas¥. El dltimo informe de laUNICEF sefidaqueenlos
paises industrializados | os accidentes al canzan |a cota del
40% de todos los fallecimientos?. Ademés, un elevado por-
centaje de los pacientes presenta algun tipo de secuela® 4. Se
calcula que en los Ultimos 10 afios fallecen en nuestro pais
anualmente entre 1.500 y 2.400 nifios y adol escentes meno-
res de 19 afios como consecuencia de |os accidentes. Los ac-
cidentes de trafico suponen la causa més frecuente de poli-
traumatismo y mortalidad infantil 7).

Estos datos tan alarmantes nos llevaron a andizar de ma-
nera prospectivatanto | os aspectos epidemiol 6gicos del trauma
grave como los distintos factores que pudieran tener algunare-
lacion con € grado de severidad del nifio politraumatizado.

MATERIAL Y METODOS

Se analizan |os datos del Registro de Trauma Pediétrico
(RTP) que sellevaacabo en € Hospital General Universitario
Gregorio Marafion, en €l que seincluyen todos | os pacientes
menores de 16 afios que requieren ingreso hospitalario como
consecuencia de las lesiones derivadas de un traumatismo
(codigos de la Clasificacion Internacional de Enfermedades
0 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 nifio (edad, peso, etc.), del accidente (mecanismo, lugar,
etc.), de la asistencia prehospitaaria (cuando, quién, cémo,
accesos venosos, medicacion, etc.) y del estado fisico del pa-
ciente (tension arteria, frecuencia cardiacay respiratoria, es-
tado delaviaaérea, etc.). Serealizaunaevaluacion del nivel
de conciencia mediante la escala de coma de Glasgow asi co-
mo una categorizacion inicial mediante el Pediatric Trauma
Score (PTS) o Indice de Trauma Pediétrico (ITP)™. Este in-
dice de severidad anatomo-fisiol dgico se calculaen base a
6 variables, como se observaen latablal, y tiene un valor
prondstico en cuanto alamorbi-mortalidad® 9, de formaque
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Tablall  Regionescorporalesde A.l.S*
Region Definicion
Externa Superficia
Cabezay cuello  Craneo, cerebro, cuello, garganta
Cara Macizo facial, ojos, oidos
Torax Organos torécicos incluidas costillas
Abdomen Organos abdominalesy pélvicos
Extremidades ~ Miembros superiores einferioresincluyendo pelvis

*Abbreviated injury scale

Tablalll  Cddigosdel A.l.S
Region Codigo de severidad

1 Menor
2 Moderado
3 Serio
4 Severo
5 Critico
6 L esién maxima (virtualmente mortal)

se consideran traumatizados potencial mente graves los pa-
cientesconun ITP< 8.

Una vez conocidas todas las lesiones se calcula €l Injury
Severity Score (1SS), indice de severidad anatdmico introdu-
cido por Baker y cols. en 197419y que en laactualidad y ani-
vel internacional se considerael indice masfiable paraevaluar
lagravedad de pacientes con mditiples|esiones, ya sean nifios
0 adultos. El ISS se calcula mediante la suma del cuadrado
delastres puntuaciones mas dtas del Abbreviated Injury Scale
(AIS)W en 3regionesdistintas (Tablas |1 y I11). Hoy endia, se
considera un politraumatismo severo aquél en el queel 1SSes
> 15. Delos 2.166 nifiosincluidos en € Registro desde Enero
de 1995 hasta Diciembre de 2.000, 79 cumplian este criterioy
constituyen la poblacion del presente estudio.

Posteriormente se registratambién la evolucion del paciente
en cuanto a tratamientos, intervenciones quirdrgicas, complica-
ciones, estancia hospitalaria, reingresos, secuelas, mortalidad, etc.

Losandlisis estadisticos se llevan a cabo mediante los test
dex?y t de Student, considerando estadisticamente significati-
vos valoresdep < 0,05. Todoslos cdlculosy tests estadisticos
seredizan conlaayudadel programainformético Epi-Info V6.

RESULTADOS

De los 79 pacientes, 49 fueron nifios (62%) y 30 nifias.
L as edades estuvieron comprendidas entre 0 y 15 afios, con
unamedia de 9,7 afos. Las tres cuartas partes fueron nifios
entre 8y 15 afios (Fig. 1).
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Figura 1. Nimero de casos en cada grupo de edad.

Figura 2. Distribucién de los pacientes en funcion del ITP.
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Figura 3. Relacion entre el ITPy lamortalidad en nuestra serie.
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Figura 5. Severidad del trauma (en base d 1.S.S.) y mortalidad en los
distintos grupos de edad.

La causa de las |esiones fue en un 77,2% los accidentes
de tréfico (30 de automdvil, 18 atropellos, 8 de motocicleta
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Figura 4. Distribucion de los pacientes en funcion del Injury Severity
Score (1.S.S).

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

Utilizando e ITP en e momento de la categorizacion ini-
cial, tuvimos 58 pacientes con un ITP < 8 (73,4%) (Fig. 2).
El ITP mostré una estrecha correlacion inversa con la mor-
talidad, como se muestraen lafigura 3.

En cuanto d ISS, 43 pacientes (54,4%) tuvieron unapun-
tuacionentre 16y 20y e 12,6% (n = 10) por encimadetrein-
ta(Fig. 4).

Relacionando la severidad con |a edad de |os pacien-
tes, encontramos que tanto €l 1.S.S. promedio mas alto co-
mo lamayor mortalidad estuvieron en el grupo de edad en-
tre 4y 7 afos, aunque las diferencias con respecto al res-
to de grupos de edad no fueron estadisticamente signifi-
cativas (Fig. 5).

L os accidentes de tréfico, especialmente |os de automo-
vil y los atropellos, en este orden, fueron los causantes de los

CIRUGIA PEDIATRICA



a0, A
35+
30}, &
25 22
21
19 19
2011116 17 16
15 1
10
5 H
O % L g L o L g L g L \g L g §
§ g B g 8 8 § 8
S = o S 8‘
s} < 3 [a]
= &
ISS Mortalidad

Figura 6. Severidad de las lesiones (1.S.S.) y mortalidad en relacion
alaetiologiadel trauma.
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traumatismos més graves, al tener e 1.S.S. promedio mésa-
toy lamortalidad més elevada de forma estadisticamente Sig-
nificativa (Fig. 6). En este punto hay que destacar que cerca
de dos tercios de los nifios que sufrieron un accidente de au-
tomovil no portaban ningln tipo de dispositivo de retencidn,
y que la misma proporcion de nifios que sufrieron un acci-
dente de motocicleta no llevaban casco protector. La no uti-
lizacion de dispositivos de retencion en € automavil se aso-
ciaron aunamayor severidad, siendo aqui las diferencias es-
tadisticamente significativas (p<0,05) (Fig. 7).

En cuanto d nimero'y localizacion delaslesiones, € 48% de
los pacientes tuvo 5 0 mas lesiones, con unamediade 4,7 lesio-
nes por nifio, siendo la localizacion mas frecuente |a créneo-cer-
vical (87,3%), sequidapor el aparato locomotor (62%). El 78,1%
de los nifios tuvo afectacion de multiples regiones (Fig. 8).

Dosterceras partes delos casos requirieron ingreso en UCIP,
con una estancia media hospitalaria de 174 dias (rango 1-214
dias). El 64,6% preciso transfusiones de hemoderivados.
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Figura 7. Influencia del empleo de medidas de seguridad en la seve-
ridad delaslesiones(1.S.S)) y enlamortalidad en los accidentes de tré&
fico.

Un 58,2% de |os pacientes precisd algun tipo de proce-
dimiento quirdrgico. Durante €l ingreso presentaron aguna
complicacion el 51,9% de los nifios, siendo las més frecuen-
teslas ortopédicasy las infecciosas.

El 94% de los nifios presentaron secuelas anatémicas de
algunaclase. Lamortalidad en nuestra serie fue del 11,4%.

DISCUSION

Es un hecho conocido el que aproximadamente dos ter-
ceras partes de los traumatismos en lainfancialos sufren los
varones, y en el estudio se observaque esto esigual de cier-
to para los traumatismos severos en nuestro medio. Se acep-
taque el caracter propio delos nifios les hace més propensos
adesarrollar actividades de riesgo que |as nifias. El predo-
minio delos grupos de mayor edad en la serie podriatener la
misma explicacion.

En cuanto a los distintos mecanismos etiol dgicos, podia-
mos intuir que el grueso de nuestra poblacion pediétricagra-
vemente traumatizada fueran victimas de «accidentes» de tré-
fico, pero lo que no podiamos sospechar siquiera es que una
proporcidn tan elevada de los nifios que sufrieron un acci-
dente de automdvil no portaran ningun tipo de dispositivo de
retencion. No nos referimos ya a un dispositivo de retencion
homologado y adecuado al peso del nifio, como seria desea-
ble, sino a empleo de un simple cinturdn de seguridad. El
estudio demuestra que las lesiones fueron més gravesy lamor-
talidad fue mayor cuando no se emplearon dispositivos de
retencion, lo cual nos llevainevitablemente a pensar que al-
gunas de estas muertes y parte de las lesiones se podrian ha-
ber evitado con €l uso de una medida de prevencion tan sen-
cillay difundida (ademas de obligatoria) como es el empleo
del cinturdn de seguridad en el automavil. Otro tanto similar
se podria decir de los nifios que sufrieron accidentes de moto-
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cicletasin llevar € obligatorio casco. A lavista de estos datos
resulta fundamental insistir en las medidas de educacion vial
delapoblacidn, sobre todo en cuanto a unamedidatan basica
como es el uso prioritario del adecuado sistema de retencidn
en los automoviles. Somos | os Cirujanos Pedidtricos junto con
los Pediatras los que, por tratar nifios, jugamos un papel cru-
cia enlafuncion de difundir, ensefiar 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 |a herramienta de categorizacion més
especifica del nifio, en nuestra serie solo 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 indice de se-
veridad en 21 delos 79 nifios. Este es un nimero demasiado
grande de traumatismos severos pasados por alto en primera
instancia, y més alin teniendo en cuenta que a este indice se
le atribuye una alta sensibilidad a costa de una baja especifi-
cidad, con €l consiguiente «sobretriage» que ello conlleva.

El hecho de que lamayor severidad en nuestro estudio se
observara en el grupo de edad entre 4y 7 afios no debe ser
tomado en consideracidn, ya que el resultado no fue esta-
disticamente significativo. La explicacion radica en que se
trata del grupo menos numeroso y que incluye dos casos de
traumatismos mortales.

Lamortalidad global en nuestra serie fue de un 11,4%,
aumentando de formaprogresivaa disminuir € I TP por de-
bajo de 5y aumentar € 1SS por encimade 20. Estas cifrasde
mortalidad se encuentran dentro de lo esperado tratandose de
un grupo seleccionado por la severidad de sus lesiones’?).
Pero si lamortalidad es elevada, mucho més|o fuelainci-
dencia de secuelas, que se situd en € 94% de los nifios que
sobrevivieron. Si bien es cierto que muchas de ellas fueron
de gravedad menor (cicatrices inestéticas, dismetrias, pe-
quefias desviaciones axiaes de los miembros, etc.), otras fue-
ron detal gravedad que impidieron al paciente larealizacion
de susfunciones normales. El traumatismo craneoencefélico
fue €l responsable de |as secuelas mas severas, hecho ya co-
nocido en la literatura®1s),

Considerando que €l trauma es la enfermedad que més
muertes causa en lainfancia, deberia resultar una necesidad
prioritaria conocer su incidenciareal, epidemiologia, dife-
rencias entre | os distintos grupos de edad, asistencia pre-
hospitalaria, necesidades humanas y econdémicas, evolucion
delos pacientes, etc. Por el contrario sorprende |la escasez de
datos disponibles en este sentido en nuestro pais. Laimpor-
tanciade realizar un Registro de Trauma Pedidtrico radicaen
recoger todos los datos relacionados con €l traumay €l pa-
ciente, para poder conocer cuando, dénde y como se acci-
dentan nuestros nifios, como es €l manejo pre- e intrahospi-
talario, cudles son las lesiones que se producen y cémo in-
ciden todos estos factores en la evolucién del nifio y lamor-
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bimortalidad, y poder asi mejorar nuestra asistencia al trau-
ma desde |a misma prevencion(s19),
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Tratamiento quir argico de un feocromocitoma
bilateral en un paciente de 5 anos con enfermedad
de Von Hippel-Lindau
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REsuMEN: I ntroduccion. Laenfermedad de Von Hippel Lindau (VHL)
€s un trastorno hereditario que condiciona una predisposicion a de-
sarrollo de tumoraciones. Cerebelo, pancreas, rifion glandulas supra-
rrenales y retina son los drganos que més frecuentemente se afectan.
Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente de 5 afios de edad
con una hipertension arterial asintomética, en los antecedentes fami-
liares destaca el padre con feocromocitoma bilateral por lo que sere-
alizo estudio genético de sus 2 hijos. Nuestro paciente, el menor de
ellos, presentaba una mutacion del gen VHL en e brazo corto del cro-
mosoma 3, y en uno de los controles periddicos se detecto una hiper-
tension de 160/100 mm. Hg clinicamente asintomética. EI hermano no
presenté mutacion genéticay esta libre de enfermedad.

La presencia en orina de catecolaminas elevadas, |a deteccion de una
masa suprarrend izquierda de unos 3 cm de diametro por la ecografia,
(laTAC no mostr6 patologia de la suprerrenal derecha) y la gamam-
grafia con metaiodobencilguanidina (MIBG) confirmaron el diagnés-
tico de feocromocitoma. LaRNM mostr6 otramasade 0.8 cm. de dig-
metro confirmando un feocromocitma bilateral.

Seinicid tratamiento antihipertensivo con fenoxibenzaminay diltia-
zem controlandose la hipertension. Se prepar6 la estrategia anestésica
prey peroperatoria fundamental para el éxito quirtrgico. Lainter-
vencion seinicid por vialaparoscopica se hizo la adrenalectomiaiz-
quierda, sereconvirtié alaparotomia pararealizar adrenalectomia par-
cid derecha. A los 10 mesesdelaintervencion € paciente estalibre de
sintomatologiay sigue un tratamiento con glucocorticoides con dosis
que se van reduciendo.

Comentarios. El caso es excepcional porque reune las siguientes ca
racteristicas: edad de diagndstico precoz, la afectacion familiar, ha-
llazgo de una hipertension arterial asintomética. Requirié una adecua-
da preparacion preanestésica y anestésica, que propicio unainterven-
cién sin complicaciones. Con un postoperatorio estable.

PaLaBrAS cLAVE: Enfermedad de Von Hippd-Lindau; Feocromocitoma
bilateral.

SURGICAL TREATMENT OF A PHEOCROMOCYTOMA BILATERAL
INA 5 YEAR OLD PATIENT WITH THE VON HiPPEL-L INDAU 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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Organs such as the cerebellum, the pancreas, the kidney, the suprare-
na 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
isrelevant the case of the father, with pheocromocytomabilateral, which
led usto carry out agenetic study of histwo 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 contrals, 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 a3 cm left su-
prarenal mass through the ecography, the TAC that did not show aright
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 a so pre-
pared the pre-and-post operation anesthetic strategy, whichis soim-
portant for the surgical success. The operation started by alaparosco-
pic, we made left adrenalectomy and we had to reconvert to laparotomy
to make partial right adrenalectomy. Six months after the operation, the
patient isfree from symptomatology and follows a treatment with glu-
cocorticoides with smaller and smaller doses.

Comments. The caseis 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.

KEey worps: Von Hippel-Lindau disease; Pheocromocytomabilateral.

INTRODUCCION

Laenfermedad de Von Hippel Lindau (VHL) esun tras-
torno hereditario que condiciona una predisposicion a desa-
rrollo de tumoraciones. L os 6rganos que mas frecuentemen-
te se afectan son el cerebelo, pancreas, rifion glandulas su-
prarrenalesy retina. Es unaenfermedad con una herencia au-
tosdmica dominante de alta penetrancia, con una alteracion
del gen VHL que selocaizaen el brazo corto del cromoso-
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Figura 1. Imagen ecogréfica donde se observa masas suprarrenal iz-
quierdade 3 cm. de didmetro.

ma 3, con unaincidencia de presentacion 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 més de un si-
glo que se habian descrito los primeros casos. En 1904 Von
Hippel fue e primero en describir los hemangioblastomas de
retinay en 1926 Lindau asocié los hemangiomas retinianos
con los del sistema nerviosos central y los tumores viscera-
lesW), En 1995 National Cancer Institute de EE.UU. propu-
0 laclasificacion@? clinica en dos tipos: @) tipo uno, cuan-
do no se presenta feocromocitomay b) tipo dos, aquellos ca-
S0S que cursan con un feocromocitoma, sintomaticos o no,
que suele ser bilateral en mas del 50% de |os casos.

El motivo de presentar este caso se debe ala corta edad
del paciente, la deteccidn de una hipertension arterial asin-
tomética. Resdltar laimportancia, de unavez controladame-
dicamente la hipertension, preparar €l preoperatorio y una
anestesia que permitaun acto quirdrgico y postoperatorio sin
complicaciones importantes.

CASO CLINICO

Paciente de 5 afios de edad al que se habia realizado un
estudio genético por estar su padre afecto de la enfermedad
de VHL, e cua mostrd una mutacion G114S del gen VHL
en el brazo corto del cromosoma 3. En un delos controles pe-
riédicos se le habia constatado una hipertension de 160/100
mm Hg. clinicamente asintomética.

Antecedentes familiares. Padre afecto de enfermedad de
Von Hippel-Lindau, con insuficiencia suprarrenal secundaria
asupraadrenalectomia bilateral por feocromocitoma, hiper-
tenso, diabetes mellitus, didlipemia, cardidpatiaisquémica.

Antecedentes personales. Bronquitis de repeticidn con
crisis asmaticas, detectada alergiaa polvo, sin tratamiento
asmético de base.

Clinica. Debido ala deteccidn de una hipertension arte-
rial (HTA) asintométicay |os antecedentes familiares se prac-
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Figura 2. Imagen de TAC que muestra unamasas suprrarend izquierda,
otramasa en suprarrena derechay adenopatias paraadrticas.

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

El estudio ecogréfico abdominal detectd una masa su-
prarrenal izquierda de unos 3 cm de diametro (Fig. 1), lato-
mografiaaxial computerizada (TAC) confirm6 el diagnos-
tico ecogréfico, objetivandose ademas adenopatias paraa-
orticas en el lado izquierdo. La gammagrafia MIBG ratifi-
¢0 el diagndstico de feocromocitoma. Laresonancia nucle-
ar magnética (RNM) mostré latumoracion de la suprarre-
na izquierday otratumoracion de 0,8 cm. de didmetro en
lasuprarrena derecha, confirmando un feocromocitoma bi-
lateral (Fig. 2).
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Tratamiento. seinici6 tratamiento hipotensor por cua-
dro clinico de HTA grave (TAS 150-188/TAD 110-128
mmHg) bajo monitorizacion continua con enalapril y ni-
fedipino oral, con moderado éxito (TAS 122-160/TAD 68-
115 mmHg).

A lasdos semanas, y unavez confirmado el diagndstico,
se instaurd tratamiento con 2-2,5 mg/K g/dia de fenoxiben-
zamina, consiguiéndo cifras de HTA leve-moderaday recu-
perando €l ritmo nictameral.

Se detecto taquicardia debido a miocardiopatia hiper-
tréficade ventriculo izquierdo con funcion contréctil normal.
Setrat6 con diltiazem dada la contraindicacion parael uso de
beta-blogueantes por sus antecedentes asmaéticos.

Decididalaintervencion quirdrgicala estrategia anes-
tésicafue: bajo anestesia general se colocd al paciente en
decubito lateral, se punciono el espacio subaracnoideoen-
tre L4-L5 con equipo de raquianestesia continua 27G pun-
taldpiz (B. Braun Medical), traslasalidade LCR sein-
trodujo catéter por el que se administr6 0,4 mgr/kg de bu-
pivacaina con adrenalina 1:200.000 y 15 micro gr/kg de
morfina con laintencion de producir un bloqueo espinal
total. A las 2 horas, se administr6é lamitad deladosisini-
cial del anestésico local.

Por laparoscopia se localizd y disecd latumoracion su-
prarrenal izquierday a pesar de la manipulacion solo se
detect6 una ligera taquicardia que se control6 con 25 mg.
de labetalol, se practico la adrenal ectomia izquierda, pre-
sentando una tendencia a la hipotension. Se reconvirtio a
|aparotomia para realizar la adrenal ectomia parcial dere-
cha, dejando €l polo inferior de la glandula, persistiendo
Ia hipotensidn que se corrigid con de 10 micro gramos/kg/h
noradrenalina que se retir6 progresivamente antes de fi-
nalizar lacirugia. Se extrajeron las adenopatias mesenté-
ricasy paraaorticas.

Las primeras 48 horas permanecio en laUV|I, extuban-
dose alas 24 horas, manteniendo estables con 115/70, sin-
drome febril febril (38,2).

Tradladado aplantay ante |a persistencia de sindrome fe-
bril se realiz6 hemograma que result6 normal. Laradiogra-
fia de térax mostrd aumento de la densidad retrocardiacay
derrame pleural izquierdo, la ecografia traco-abdomina mos-
tro la presencia de liquido retroperitoneal izquierdo. Se cam-
bi6 tratamiento antibi6tico de amoxi-clavulanico y gentami-
cina por imipenen y eritromicina. Los controles mostraron
aumento del liquido retroperitoneal por lo que se decidio dre-
narlo, bajo anestesia general y TAC, 250 cc de liquido sero-
hemético con amilasas de 5914 U/L. Persistio € derrame pleu-
ral que se drend, 185 cc de liquido serohemético pero con
unas amilasas normales. Se dio de altaalos 22 diasde la
intervencion, con tratamiento de 10mgr/dia hidrocortisonay
de 0,1 mg/dia mineral corticoides.

A los 10 meses el paciente esta libre de sintomatol ogia
con tratamiento con de glucocorticoides en reduccién pro-
gresiva.
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DISCUSION

El caso es excepciona porque reune las siguientes ca-
racteristicas. edad de diagndstico precoz, |a afectacion fami-
liar y €l hallazgo de una hipertension arterial asintomatica
Este caso demuestra como debe ser obligatorio €l estudio ge-
nético de los hijos de los pacientes con enfermedad de VHL
y en aquellos que resulten portadores de la mutacion realizar
controles periddicos, determinando latension arterial para
detectar precozmente posibles alteraciones de lamisma®. Es
importante destacar que la mutacion GS114S del gen VHL
no ha sido descrita anteriormente.

Una adecuada y meticul osa preparacion preanestésicay
anestésica es fundamental parallevar a cabo unainterven-
cidn sin complicaciones. El blogueo subaracnoideo total con-
tinuo (BSTC) proporcionajunto a bloqueo afay betay a
relleno vascular una estabilidad hemodinamica sin crisis hi-
pertensivas intraoperatorias. Al mismo tiempo permite una
disminucién de los analgésicos sistémicos para el control del
dolor postoperatorio que proporcionael blogueo, sin riesgos
de lesion medular o toxicidad que presentan los blogqueos epi-
durales toracicos o lumbares, asi es como se obtiene un ra-
pido despertar y recuperacion del paciente.

Optamos por laparoscopia transperitoneal ya que se tra-
taba de un feocromocitoma bilateral y en €l caso de recon-
vertir lavia de acceso, como asi ocurrio, el acto quirirgico
nos permitié un abordaje y una supraadrenal ectomia derecha
parcial factibley segura®67,

Se mantuvo un postoperatorio estable a pesar de las com-
plicaciones que surgieron, la coleccidn retroperitoneal iz-
quierday el derrame pleural izquierdo, la primera conse-
cuenciadel acto quirlrgico al disecar pancreasy la segunda
como reaccion de la coleccion retroperitoneal.

Actuamente, alos 10 meses de laintervencion quirdrgi-
ca, € paciente estd asintomatico, con cifras de tension arte-
riad normales para su edad. Solamente sigue tratamiento con
corticoides que se estan reduciendo paulatinamente.
Esperamos sea factible la supresion tota, 1o que nosindica-
riaque el fragmento de suprarrenal derecha que logramos
conservar es funcionante y suficiente para sus necesidades
hormonales.
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Xantogranuloma juvenil intramuscular

B. Berenguer?, B. Gonzdlez!, M. Marint, P. Rodriguez?, F. Seguel?, J. Enriquez de Salamancal, |. de Prada?

1Seccidn de Cirugia Plastica, 2Servicio de Anatomia Patol 6gica. Hospital Nifio Jesis. Madrid.

ResumeN: El xantogranulomajuvenil (XGJ) intramuscular es unafor-
marara de este tumor, sin embargo, €l caso que presentamos presenta
similitudes clinicas e histol 6gicas con los pocos casos descritos en la
literatura. Aunque la mayoria de €llos precisaran confirmacion histo-
I6gicadel diagndstico, e cirujano que operatumores en lainfanciade-
beria considerarlo dentro del diagndstico diferencial de masas dorsa-
les, bien delimitadas, firmes, de crecimiento rapido en nifios menores
de 3 afios. El aspecto macroscdpico de la pieza durante la extirpacion
ayuda a apoyar este diagndstico. El conocimiento de esta variante de
XGJ puede evitar €l uso de pruebas diagndsticas o terapéuticas exce-
sivamente agresivas.

PALABRAS CLAVE: Xantogranulomajuvenil.

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 casesthat 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 thisvariant of JXG may avoid
aggressive diagnostic or therapeutic proceedures.

KEey worbs: Juvenile xanthogranuloma.

INTRODUCCION

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es un trastorno be-
nigno de lainfancia que tipicamente se manifiesta como
nodul os cutaneos amarillentos que invol ucionan esponté-
neamente. Adamson® fue el primero que describié esta
lesion y la denomind xanthoma multiplex congénito.
Posteriormente, en 1912, Mc Donagh® describi6 5 casos
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y cambi6 el nombre al de naevo-xantho-endothelioma.
Finalmente Helwing and Hackney® reconocieron que el
tumor no era de origen endotelial sino que se trata de una
proliferacién 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 localizacion mas comun eslapiel delaregion cérvi-
cofacia® y es 10 veces més frecuente en la raza caucésica
que en otras®. El diagnostico puede establecerse facilmente
de visu en | os casos tipicos pero puede ser mas dificil en las
variantes inusuales. Son precisamente estas formas atipicas
las que pueden ser remitidas a cirujano pararealizar unabiop-
sia. En ocasiones se indicatratamiento quirdrgico porgue son
confundidas con otros tumores. EI XGJ profundo, en tejido
celular subcutaneo 0 musculo es muy raro con unainciden-
ciaque se estima alrededor del 5%©. A pesar de que en las
Ultimas 2 décadas ha habido crecientes publicaciones con-
cernientes a formas infrecuentes de X GJ sdlo hemos encon-
trado 9 casos en los que el tumor se localizaba en 0 encima
del masculo. Esimportante conocer este tumor para evitar
procedi mientos diagndsticos o terapelti cos innecesariamen-
te agresivos. Por otro lado, ante el diagndstico de XGJ, € ci-
rujano debe descartar |a posible asociacion de problemas ocu-
lares, viscerales o sistémicos.

Describimos un caso de XGJ muscular solitario en lare-
gion dorsal y lo comparamos con las carécteristicas clinicas
e histoldgicas de las 9 lesiones intramuscul ares publicadas.

CASO CLINICO

Nifia negra de 9 meses de edad remitida por su pediatra
paratratamiento quirdrgico de unalesion en laregion lum-
bar izquierda, de 2 meses de evoluciony crecimiento rapido.
En laexploracion fisica se observd una masa de 3x3x3(cm),
no dolorosa, firme, bien delimitada, no mévil, adheridaalos
planos profundos y no alapiel. Esta Ultimatenia un aspec-
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Figura 1. Aspecto preoperatorio. Tumoracion lumbar dura, no mavil
con piel suprayacente normal.

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

to totalmente normal (Fig. 1). Larevision general de érganos
y sistemas no demostrd otras anomalias.

Se practico la extirpacion completadel tumor bgjo anes-
tesiageneral. La masa era circunscrita pero no encapsulada,
de color amarillento, de consistencia duray estabaimbrica-
daen lafasciade laporcidn més caudal del musculo latissi-
mus dorsi izquierdo (Fig. 2).

El andlisistisular mostré un tumor formado por laminas de
histiocitos con nicleos uniformes y vacuolizacion fina del ci-
toplasma. Intercaladas en lalesion se observaron las caracte-
risticas células gigantes multinucleadas de tipo Touton (Fig. 3).
El diagnostico histol 6gico fue: xantogranulomajuvenil.

Lapaciente cur6 sin incidencias y no se han observado
recidivas locales ni adistancia en un afio de seguimiento.

DISCUSION

El XGJ eslaformamas comdn de las histiocitosis no-
Langerhans. Los tipicos nédul os cutdneos amarillentos apa-
recen normalmente en lainfancia temprana, entre la edad
de 6 mesesy 3 afos; solo el 10% aparecen més tarde, en la
adolescencia o laedad adulta®. La manifestacion méstipica
€s un nodulo Unico, aunque pueden ser mltiplesy evolu-
cionar aritmo diferente®. Lalocalizacion més frecuente tan-
to en los solitarios como en los multiples es la cabezay el
cuello seguido por €l tronco superior y las extremidades®.
En lainfancia 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 |as razas pero son muy pocos |0s pa-
cientes negros descritos en laliteratura® 5 1),

En ¢ pasado algunos autores clasificaron € XGJen forma
micronodular (menor de 10 mm de didmetro) y macronodular
(mayor de 10 mm de didmetro). Se pensaba que la primerate-
niamayor probabilidad de asociar ateraciones sistémicas mien-
tras que la segunda se asociaria con problemas oculares. Sin em-
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Figura 3. Imagen histol6gicadel XGJ (HE 100x): Laminas de histio-
citos con células gigantes multinucleadas tipo Touton intercaladas.

bargo esta hipttesis no ha sido demostrada, por 1o que estacla-
sificacion no debe ser empleada para asignar un riesgo®.

Laenfermedad cutaneaes autolimitadaen lamayoriade los
casosy las|esiones regresan espontaneamente. Sin embargo, en
ocasiones pueden estar localizadas en zonas muy visibles, zo-
nas en las que ocasionen molestias por roce 0 apoyo, etc. Endl-
gunos de estos casos, debido aque e periodo de involucion pue-
de ser prolongado, puede estar indicada la extirpacion quirdrgi-
ca. En muchos casos la escision se rediza porque |0s tumores
son atipicosy se confunden con otras lesiones.

El XGJ se hadescrito en varias localizaciones extracuté-
neas. pulmon@@ 1), ojo, testes® epicardio12) y cavidad ora®),
pero se han publicado muy pocos casos de X GJ profundo, mus-
cular®681318), Estos casos pueden confundirse con tumores ma-
lignos de lainfanciacomo sarcomas o trastornos mieloprolife-
rativos por su crecimiento rapido, su firmezay su dureza. El
diagndstico clinico resultadificil en estasituaciony frecuente-
mente es necesario realizar unabiopsia para confirmacion his-
toldgica. Uno de las causas de este problema diagndstico es pre-
cisamente larareza del XGJ profundo, por 1o que no se suele
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Tablal XGJ muscularesdescritosen laliteratura

Ref. Localizacién Edad Sexo
Sonoda® (1985) Cuello posterior 14m H
Janney® (1991) Paraespind 8m M
White4 (1991) Paraspinal 3m H
Paraespind 2m H
Graaf® (1992) Paraespina 3? H
Favara1® (1995) Occipital 7m H
Y amanaka” (1995) Psoas 4m M
Nascimento®® (1997) Paraespina 6m H
Recto abdominal 4m H
Berenguer (2002) Latissimus Dorsi 9m M

pensar en € d redlizar € diagndstico diferencia. No obstante,
existen algunas similitudes clinicas e histol dgicas entre los
casos publicados, que seresumen en latablal. Laprimeracoin-
cidencia es su localizacion. Mientras que lamayoriadelasle-
siones cutaneas aparecen en lacabezay € cuello, 8 delos 10
tumores musculares selocalizaban en € tronco, 6 dedllosenla
musculatura paravertebral o dorsal. Todos los pacientes eran
menores de 3 afios y habia una predominancia masculinacomo
en laforma clasica de XGJ. Dos pacientes eran negros, cuan-
do la estimacidon general es que el XGJ es 10 veces mas fre-
cuente en laraza caucéasica®. En laforma cuténeade XGJ se
recomienda siempre una revision completade 6rganosy Sis-
temas para descartar posibles lesiones extracutaneas. Ademéas
debe descartarse la posible asociacion con neurofibromatosis
tipo 1 o con leucemia. En todos |os casos musculares las le-
siones eran aidadas, no presentaban problemas oculares ni vis-
cerales, ni coexistian otras enfermedades. Por |o tanto parece
que las formas musculares podrian tener menor riesgo de aso-
ciar otros problemas médicos. Las caracteristicas histol dgicas
clésicas han sido ampliamente descritas por Nascimento®. Las
formas musculares suelen ser més grandes que | as cuténess, con
un tamafio medio de 2,9 cm en las primeras comparado con 1,0
cmenlas Ultimas. A pesar de que las masas se delimitan bien
€n su mayoria, algunas tienen tendenciaainfiltrar € musculo.
Su consistencia es dura, aveces gomosa, y a corte son de co-
lor amarillento. Al microscopio las formas musculares mues-
tran una proliferacion histiocitaria més 0 menos homogénea,
que se diferencia en algunos casos de la forma cutanea por la
escasez de células xantomatosas y de células gigantes multi-
nucleadas tipo Touton. Ocasionalmente la actividad mitética
dentro de lalesion puede hacer pensar en malignidad, pero nun-
ca se observa atipia nuclear ni pleomorfismo celular. La utili-
zacion de marcadores de histiocitos, principamente el PG-M1
puede ayudar a establecer el diagndstico.

El pronéstico del XGJ muscular es excelente. No se han
descrito recidivas tras la extirpacion total ni parcia. Lare-
Seccion agresiva con margenes no esta justificada por la na-
turaleza autolimitada del tumor.
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REUNION ANUAL DEL GRUPO ESPANOL DE
ENDOCIRUGIA PEDIATRICA (GEEP)

Oviedo, 4 de Marzo de 2004

Hospital Central de Asturias. Servicio de Cirugia Pediatrica
Informacién: Dr. J. Alvarez Mufioz. Fax 985 510 80 15.
E-mail: alavarezmu@tel efonica.net

XX CURSO DE AVANCESEN CIRUGIA
PEDIATRICA

Oviedo, 5 de Marzo de 2004

Hospital Central de Asturias. Servicio de Cirugia Pediatrica
Informacion: Dr. J. Alvarez Mufioz. Fax 985 510 80 15.
E-mail: alavarezmu@telefonica.net

CURSO TEORICO-PRACTICO DE POLITRAUMA
PEDIATRICO: TRATAMIENTO INICIAL
(Paramédicosy enfermeros)

Madrid, 8-11 de Marzo de 2004

Organiza: Cuidados Intensivos Pedidtricos.

Hospital Nifio Jestis. Madrid.

Informacién: 91 503 59 00 (Ext. 384) Srta. M2 Jes(is

XV REUNION ANUAL DE LA SOCIEDAD
EUROPEA DE UROLOGIA PEDIATRICA (E.SP.U.)
Regensburg (Alemania), 21-24 de Abril de 2004

E-mail: info@comed-kongress.de

CURSO TEORICO-PRACTICO DE VENTILACION
MECANICA EN PEDIATRIA Y ViA AEREA
DIFICIL (Paramédicos)

Madrid, 19-22 de Mayo de 2004

Organiza: Cuidados Intensivos Pediétricos.

Hospital Nifio Jestis. Madrid.

Informacion: 91 503 59 00 (Ext. 384) Srta. M2 Jes(is

SIMPOSIUM PRE-CONGRESO DE LA
ASOCIACION IBEROAMERICANA DE CIRUGIA
PEDIATRICA

Madrid, 24 y 25 de Mayo de 2004

Mesas interactivas/intensivas sobre: Atresia esofagica,
Anomalias anorrectales, Cirugia de la via aérea, Trauma
pediatrico y Cirugia cibernéticainfantil.

Informacidn: Sra. Sedl: Tel/Fax 91 767 84 05, 91 650 31 18
E-mail: inge.seel @grupdia.com

PRE-CONGRESO: «EL QUIROFANO INTELIGENTE»
Presentado por la casa Sorz en la Sede del

XLI1 Congreso Nacional de Cirugia Pediatrica

Toledo, miércoles 26 de Mayo de 2004
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XLI11 CONGRESO NACIONAL DE CIRUGIA
PEDIATRICA.

1° CONGRESO IBEROAMERICANO DE CIRUGIA
PEDIATRICA
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Secretaria Técnica: Vigjes El Corte Inglés. Division de
Congresos. Tel: 96 3107189, Fax: 96 3411046

E-mail: congresos.valencia@viajeseci.es

62 REUNION HISPANO-MEXICANA DE CIRUGIA
PEDIATRICA.

XVI REUNION DE RESIDENTESY EXRESIDENTES
DEL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
Girona, 1-3 de Junio de 2004

Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
«Doctor Josep Trueta.

Informacion: cirpediatrica@htrueta.scs.es

LXIX CONGRESO NACIONAL DE UROLOGIA
Oviedo, 5-9 de Junio de 2004

Sede: Palacio de Congresos-Auditorio «Principe Felipe»
Secretaria Técnica: Viges El Corte Inglés,

Tel: 349 12042600, Fax: 349 15473324,

E-mail: dccimad8@viajescci.es

CONGRESO MUNDIAL DE CIRUGIA
PEDIATRICA

Zagreb, 22-27 de Junio de 2004
Informacion en www.zagreb2004.kdb.hr

CURSOSDE ASISTENCIA INICIAL AL TRAUMA
PEDIATRICO

Se celebran en: Hospital Gregorio Marafion, Hospital Vall
d’'Hebrdn de Barcelona, Hospital Juan Canadejo de A
Corunia, Hospital de Las Palmas, Hospital de Salamancay
Hospital La Fe de Vaencia.
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