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Teratoma sacrococcigeo

El teratoma sacrococcigeo (TSC) aparece en 1 de cada
40.000 recién nacidos vivos. La historia natural de los
TSC diagnosticados antes del nacimiento es diferente a la
de los neonatales. La primera causa de mortalidad de TSC
en el neonato es el crecimiento tumoral, lo que es poco
frecuente in utero. La causa fundamental de mortalidad
fetal por un TSC es la insuficiencia cardfaca por el robo
sanguineo en tumores muy vascularizados. E1 15% de los
TSC en fetos causan hidrops y, en estos casos, si no se
realiza ningun tipo de tratamiento intrauterino la mortali-
dad es cercana al 100%.

Puntos clave

M A pesar de ser una de las indicaciones establecidas
de cirugia fetal abierta, la experiencia descrita sobre el
teratoma sacroccigeo con hidrops es muy escasa.

. Se encuentra en marcha un estudio prospectivo
disenado por el instituto de salud norteamericano que

tratara de describir los beneficios de la cobertura prenatal del

mielomeningocele mediante cirugia fetal abierta en cuanto

a mortalidad y necesidad de colocacion posnatal de una

valvula de derivacién ventriculoperitoneal.

' Los resultados preliminares de este estudio describen

efectos beneficiosos sobre el desarrollo de la
malformacién de Arnold-Chiari, la necesidad de colocacion de
una valvula de derivacion y el desarrollo cognitivo en algunos
fetos.

#  El tratamiento del sindrome de transfusion fetofetal
es la coagulacion fetoscopica mediante laser

con indicaciones basadas en el oligohidramnios, la

visualizacién de vejiga y alteraciones en el Doppler. Existe

evidencia de que la coagulacién de los vasos entre ambos

gemelos es superior al amniodrenaje aislado.

#  No existe indicacion establecida de intervencién sobre
el feto en hidrocefalia aislada, gastrosquisis o labio
leporino.
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El diagnéstico prenatal mediante ecografia del TSC se basa
en la demostracién de un flujo vascular particular o de la
masa en si. De hecho, el TSC puede ser observado incluso
antes de las 14 semanas de gestacién.

Los TSC en el feto pueden ser quisticos, s6lidos o presentar
ambas caracteristicas y, en general, su aspecto es heterogé-
neo debido a la presencia de zonas de hemorragia, necrosis
y calcificacién. El diagnéstico diferencial incluye el mielo-
meningocele. En casos de tumores grandes y muy vascula-
rizados, se ha descrito un incremento del flujo adrtico distal
e incluso la presencia de vasos que salen directamente de la
placenta hacia el tumor.

El TSC puede provocar una complicacién materna par-
ticular, asociada también a la malformacién adenomatoidea
quistica, que se denomina sindrome de espejo materno o
sindrome de Ballantine. En este sindrome, la madre expe-
rimenta sintomas progresivos de preeclampsia, que inclu-
yen vomitos, hipertensién, edema periférico, proteinuria
y edema pulmonar, debido probablemente a la liberacién
de factores vasoactivos o a toxinas de células endoteliales
procedentes de la placenta edematosa. En este caso, la
reseccién de la masa podria revertir el hidrops pero no la
enfermedad materna; la impresiéon de varios autores es que
el tratamiento prenatal tiene pocas esperanzas de éxito si
ya existe hidrops y placentomegalia. La técnica quirdrgica
es semejante a la posnatal y se lleva a cabo mediante cirugia
fetal abierta.

Inicialmente, Harrison describié un torniquete que, rodean-
do la base de la masa, trataba de impedir el robo de flujo
sanguineo y el crecimiento tumoral. Existia, sin embargo, el
riesgo elevado de lesionar el recto y el complejo muscular,
que generalmente se localizan en la base de la masa, y es ne-
cesario realizar cierta diseccién de estos elementos antes de
colocar el torniquete. Este simple paso eliminaria en teoria el
problema hemodindmico fetal, pero si no se reseca la masa, se
abandonaria tejido necrético intrauterino durante el resto de
la gestacién con un prondstico incierto.

Se han descrito varios intentos fallidos de embolizacién,
esclerosis o fulguracién con ldser de los vasos principales del
tumor mediante abordaje fetoscépico o percutineo guiado
por ecografia.

Hay descritos pocos supervivientes a largo plazo en nifios con
tumores grandes muy vascularizados o en aquellos en los que
se asocia hidrops.



Una de las mayores series publicadas describe 5 casos con
TSC grandes con hidrops. Todos los casos fueron operados
mediante cirugia fetal abierta, y a pesar del tratamiento to-
colitico agresivo, presentaron parto pretérmino. Dos nifios
murieron, uno como consecuencia de una embolia gaseosa
durante la cirugfa de reseccién tumoral prenatal y el otro du-
rante el parto’.

En conclusién, el tratamiento de eleccién del TSC con
hidrops es la extirpacién de la masa mediante cirugia fetal
abierta; no hay series grandes y la mortalidad del procedi-
miento es elevada.

Mielomeningocele

El mielomeningocele (MMC) es un defecto generalmente
lumbosacro que permite la exposicién del canal neuronal al
liquido amniético. Uno de cada 2.000 recién nacidos vivos
presentan MMC y el 80% de ellos necesita una derivacién
ventricular por hidrocefalia. La mayor parte de los nifios con
MMC pueden ser diagnosticados prenatalmente mediante
determinacién de alfafetoproteina en suero materno, mien-
tras que la visualizacién ecogrifica directa del MMC no suele
realizarse hasta la semana 16 de gestacién. Otras malforma-
ciones observadas ecogrificamente y asociadas al MIMC son:
malformacién de Chiari tipo 1I, hidrocefalia, microcefalia y
encefalocele.

Los nifios con MMC se ven sometidos hasta su adolescen-
cia a diversas intervenciones quirtrgicas para conseguir la
continencia urinaria, y el seguimiento a largo plazo de este
problema suele ser complejo y supone un reto para cual-
quier sistema de salud. E1 MMC, por lo tanto, puede no
amenazar la vida del nifio, pero se relaciona con frecuencia
a secuelas neuroldgicas, uroldgicas, sexuales y oseas devasta-
doras, y esto trae consigo enormes costes personales, fami-
liares, sanitarios y sociales.

La razén del planteamiento inicial de una intervencién pre-
natal se basé en la observacién de que los movimientos de las
extremidades inferiores, presentes en las primeras semanas
del embarazo, se van perdiendo de manera progresiva en los
nifios con MMC. Varios estudios experimentales han confir-
mado posteriormente este punto.

Algunos trabajos con animales han demostrado de manera
sélida que la reparacién intrauterina del MMC puede pre-
servar la funcién de los nervios periféricos en las extremi-
dades inferiores®. Aunque se asume que la médula espinal
se encuentra intrinsecamente dafiada en el MMC, estos
trabajos sugieren que, al menos en parte, el dafio neuronal
se puede deber a la exposicién medular al liquido amniético
y, en estadios avanzados, también a la orina y al meconio.
De la misma manera, cubrir el defecto evitaria la pérdida de
liquido cefalorraquideo, reduciendo la frecuencia de malfor-
maciones cerebrales y Chiari II e hidrocefalia, y reduciria
asi la necesidad posterior de colocar una derivacién ventri-
culoperitoneal.

Desde 1997 se ha corregido prenatalmente el MMC en
mas de 200 fetos humanos mediante cirugia fetal abierta
(fig. 1)°

La evidencia clinica preliminar sugiere que este proce-
dimiento reduce la necesidad de establecimiento de una
derivacién ventricular y restablece el cerebro y cerebelo a
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Figura 1. Correccion prenatal de un mielomeningocele mediante
cirugia fetal abierta. Histerotomia y exposicion del defecto fetal,
(Dr. Peird, Vall d’Hebron.)

una configuracién morfoldgica semejante a la normal. Sin
embargo, estos estudios iniciales en seres humanos hicieron
comparaciones con controles histéricos y estudiaron unica-
mente la eficacia del procedimiento y no la seguridad del
mismo.

El National Institute of Health (NIH) en EE.UU. ha puesto
en marcha un estudio multicéntrico y aleatorizado cerrado a
centros externos a los EE.UU. (Management of Mielomenin-
gocele Study, MOMS). Este estudio trabajard sobre 200 pa-
cientes con MMC, que serdn tratados mediante cirugia fetal
abierta en 100 casos, en 3 hospitales (Children’s Hospital of
Philadelphia, UCSF, y Universidad de Vanderbilt) y cirugia
posnatal en los otros 100.

Los objetivos de este estudio son:

— Determinar si la reparacién completa del MMC entre las
semanas 19 y 26 de gestacién mejora el resultado en cuanto
a mortalidad y necesidad de una derivacién ventricular antes
del afio de edad.

— Establecer si la reparacién completa del MMC en ese
periodo mejora la funcién cognitiva medida por la escala
de desarrollo infantil de Bayley a los 30 meses de edad
corregida.

Los criterios de inclusién generales son: feto menor de 26
semanas, cariotipo normal, movimientos de extremidades in-
feriores presentes y tamafio ventricular méximo de 17 mm.
Los resultados preliminares tras 2 afios se han publicado re-
cientemente y describen la correccién intrauterina de la mal-
formacién de Chiari tipo II, asi como la reduccion al 43% de
la necesidad a los 2 afios de establecimiento de una derivacién
ventriculoperitoneal. También se ha descrito cierta mejoria
cognitiva en algunos nifios.

Los resultados urolégicos de la correccién prenatal son esca-
sos. Varios grupos han hecho seguimientos urodindmicos de
grupos reducidos de pacientes y todos ellos coinciden en las
pocas diferencias que existen entre el tratamiento prenatal
y el posnatal. Sélo el grupo de Filadelfia ha descrito cierta
mejoria en términos de continencia en el grupo de trata-
miento prenatal.
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Recientemente algunos trabajos sobre animales de experi-
mentacién han descrito resultados prometedores mediante
la aplicacién prenatal sobre el defecto de células madre*.

Sindrome de transfusion fetofetal

El sindrome de transfusién fetofetal (STFF) es la complica-
cién mds comun en los embarazos gemelares monocoriales
(entre el 5y el 35% presenta STFF y representa el 17% de la
mortalidad en embarazos gemelares).

Las anomalias asociadas son extremadamente raras, pero el
STFF se asocia con un riesgo elevado de abortos esponti-
neos, dafio cerebral, muerte perinatal y morbilidad en los
supervivientes.

El prondstico depende del momento de diagndstico; los casos
con diagndstico previo a la semana 20, sin tratamiento in-
trauterino, tienen una mortalidad cercana al 100%.
Ecograficamente puede demostrarse un reparto desigual de los
vasos placentarios. Los vasos dirigidos al gemelo pequefio suelen
ser marginales o velamentosos y los que se dirigen al gemelo
grande provienen del centro de la placenta. Entre los 2 gemelos
se producen anastomosis vasculares en la superficie de la placenta
con desviacién del flujo sanguineo de un gemelo a otro.

Por regla general, mediante ecografia puede observarse en el
gemelo pequefio un oligohidramnios grave. El gemelo recep-
tor, por otro lado, desarrolla polihidramnios y miocardiopatia
por sobrecarga crénica de volumen.

La comunicacién vascular puede observarse con frecuencia
mediante eco-Doppler y se trata de vasos impares con flujo
de donante a receptor.

El tratamiento es la coagulaciéon fetoscépica mediante
liser con indicaciones basadas en el oligohidramnios, la vi-
sualizacién de vejiga y alteraciones en el eco-Doppler. Hay
evidencia de que la coagulacién de los vasos entre ambos
gemelos es superior al amniodrenaje aislado o la septos-
tomfa’. La coagulacién incompleta de estas anastomosis
puede asociarse a recidiva del cuadro y anemia fetal. Esta
condicién puramente obstétrica suele ser la indicacidn
fetoscépica mds frecuente y no debe ser en realidad consi-
derada dentro del término “cirugia fetal” al ser un procedi-
miento sobre la placenta.

Obstruccion congénita
de las vias aéreas altas

La causa de la obstruccién congénita de las vias aéreas altas
(CHAOS) es generalmente una atresia de triquea o laringe,
0 una compresién extrinseca por una gran masa cervical como
un teratoma o un linfangioma. Los hallazgos ecogréficos o
mediante resonancia magnética (RM) consisten en pulmones
distendidos, diafragmas desplazados hacia cavidad abdomi-
nal, hidrops por compresién mediastinica y polihidramnios
por compresién esofigica.

Si no se desarrolla hidrops durante el embarazo el nifio debe
ser extraido asegurando la via aérea mediante un procedimien-
to EXIT; durante este procedimiento y si el nifio no puede
ser intubado se tratard de extirpar la masa o se realizard una
traqueostomia. El procedimiento EXIT en nifios con masas
cervicales sin hidrops proporciona un tiempo indispensable
sin el cual en ocasiones no es posible asegurar la via aérea. La
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ausencia de ventilacién adecuada mayor a 5 min, en nifios con
intubaciones dificiles por compresién traqueal tumoral, se aso-
cia a lesiones neuroldgicas en el 100% de los casos.

El tratamiento del polihidramnios consiste en reposo,
vaciamiento periédico y tratamiento médico. Si el po-
lihidramnios persiste, la masa crece o aparece hidrops,
serd necesaria la extirpacién de la masa o la realizacion de
una traqueostomia prenatal, descrita recientemente y por
primera vez, mediante abordaje fetoscépico con un tnico
trocar, por el autor alemédn Kohl.

Hay unicamente 3 casos conocidos de supervivencia después
de un diagnéstico prenatal de CHAOS por masa cervical con
hidrops y sin tratamiento prenatal.

Bridas o bandas amnioticas

Las lesiones producidas por bridas amniéticas se observan en
1/1.200 recién nacidos vivos.

La etiopatogenia de las bandas es confusa. Probablemente
haya varios tipos dentro de los cuales solamente serdn sus-
ceptibles de recibir tratamiento prenatal aquellos cuya etio-
patogenia se base en la compresién extrinseca sobre el feto.
En este dltimo caso, la rotura precoz del amnios produciria
bandas mesodérmicas que comprimen el cuerpo del nifio y
causan dificultad en la vascularizacién de la zona afectada
y dificultad para el libre movimiento de éste dentro de la
cavidad amniética. Estas bandas pueden dar lugar a amputa-
ciones y deformidades posturales, que se han reproducido en
animales de experimentacién.

La gravedad de la lesién probablemente esta relacionada con
el momento de aparicién de la banda amindética; las bandas
en el primer trimestre de gestacién se relacionan con lesiones
viscerales y craneales, mientras que en el segundo trimestre se
asocian a defectos en las extremidades en forma de amputa-
ciones y sindactilia.

Se han descrito resoluciones espontineas, amputaciones pro-
gresivas del miembro documentadas ecogrificamente y muer-
te fetal si estd afectado el cordén.

Su etiopatogenia desconocida y la inexistencia de signos eco-
grificos sélidos que determinen su pronéstico hacen dificil
establecer claramente las indicaciones. Estas se basan en la
presencia de linfedema o de fractura 6sea o en la afectacién
del flujo distal recogido por Doppler.

El tratamiento prenatal es semejante al de los procedimientos
fetoscépicos usados en el tratamiento del STFF y consiste
basicamente en el abordaje de la cavidad uterina mediante
un trocar de 3 mm y la seccién de la brida mediante ldser en
un punto del miembro donde haya menor riesgo de lesionar
las estructuras vasculares o nerviosas. Se han realizado varias
descripciones con éxito basadas en esta técnica (grupo del
Hospital Vall d'Hebron, Barcelona), tanto para rescatar la
extremidad fetal como para proteger el cordén (fig. 2)°.

Hidrocefalia

La hidrocefalia se describe en 2,5 de cada 1.000 recién naci-
dos vivos y se asocia en el 30% a la malformacién de Chiari
tipo II y en el 10% a la malformacién de Dandy Walker.
Durante el embarazo, el limite superior del didmetro ventri-
cular entre las semanas 15 y 35 es de 10 mm; el prondstico



Figura 2. Liberacion fetoscdpica de banda amnidtica constrictiva

en pierna derecha en feto humano de 21 semanas. Edad

gestacional mediante YAG-ldser. (Dr. Peird, Vall d’Hebron.)

fetal y neonatal de esta malformacién es particularmente
dificil de predecir.

Harrison describié su modelo experimental de hidrocefalia
en cordero y varios tipos de drenaje ventricular intrauterino
mediante cirugia abierta (ventriculoamniético, ventricu-
loauricular y ventriculopleural). Sus trabajos le permitieron
describir la evolucién de esta enfermedad en el animal, pero
no fue capaz de describir cudles de ellos se beneficiarian de la
disposicién de una derivacién.

En el ser humano, se ha descrito el tratamiento fetal en
casos puntuales mediante drenaje ventricular percutineo
y se dispone de referencias recientes sobre animales de
experimentacién’. No existe actualmente indicacién del
tratamiento prenatal de la hidrocefalia mediante drenaje
continuo o seriado.

Malformaciones cardiacas

Este es un campo de gran interés que excede ampliamente los
objetivos de este tercer capitulo de cirugia fetal.

Las indicaciones principales de cirugia fetal en malforma-
ciones cardiacas son la atresia pulmonar con septo integro,
la enfermedad obstructiva izquierda y el bloqueo cardiaco
completo, y los procedimientos se basan generalmente en el
abordaje percutineo guiado por ecografia.

En casos de atresia pulmonar con septo integro en fetos hi-
drépicos se han descrito valvuloplastias de la pulmonar con
resultados positivos. En la misma enfermedad se han reali-
zado septostomias interauriculares con cierta mejoria en la
funcién respiratoria perinatal.

En cuanto a la enfermedad obstructiva izquierda, Tierney
ha descrito recientemente la serie de Boston compuesta por
26 fetos con mejoria en la funcidn ventricular izquierda tras
una valvuloplastia adrtica. En este mismo trabajo describié
también cambios significativos en la funcién cardiaca pre y
postintervencién.

El bloqueo cardiaco completo puede beneficiarse del trata-
miento intrauterino mediante la colocacién intrauterina de
marcapasos®.

Labio leporino y paladar hendido

Las primeras descripciones sobre la ausencia de cicatrices en
heridas fetales realizadas durante el primer y segundo trimes-
tre de gestacion resultaban muy atractivas en el tratamiento
de este tipo de malformacién. Estos beneficios teéricos no
se han probado; actualmente no existe justificacién para los
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Figura 3. Reparacion fetoscopica de fisura labiopalatina en feto
de oveja. (Dr. Peird, Vall d"Hebron.)

riesgos de la cirugia fetal y sélo el procedimiento EXIT se
reserva para aquellas malformaciones maxilares en las que
pueda ser dificil controlar la via aérea en el periodo posnatal
inmediato.

La observacién de la cicatrizacién sin secuelas en fetos duran-
te el periodo gestacional precoz mantiene sin embargo abier-
tas algunas lineas de investigacién; estas lineas han descrito
resultados con éxito en la cicatrizacién cutdnea y prometedo-
res en la correccidon de los defectos dseos maxilares, haciendo
especial énfasis en que el grado de mejoria depende de la pre-
cocidad la intervencién. Existen referencias en este sentido de
grupos nacionales y extranjeros’ (fig. 3).

Gastrosquisis

Los nifios que nacen con gastrosquisis son intervenidos en el
periodo neonatal inmediato generalmente con éxito. A pe-
sar de esto, a menudo presentan alteraciones de la absorcién
de nutrientes, en la motilidad del intestino o en su longitud.
En ocasiones el intestino de los nifios con gastrosquisis
presenta al nacimiento un aspecto edematoso y engrosado
que puede deberse a dificultad de retorno venoso o linfitico
y a la exposicién de éste al liquido amnidtico, la orina y el
meconio. Se ha intentado limitar este problema prenatal-
mente mediante cambios secuenciales del liquido amniético
y los resultados hasta ahora no son satisfactorios. Nuestra
capacidad para identificar el dafio intestinal fetal es limita-
da y es posible que la cantidad de liquido amnidtico que se
extrae sea insuficiente. Los hallazgos ecogréficos prenatales
de afectacién intestinal, como sonolucencia (inflamacién de
la pared) y dilatacién intestinal aparecen normalmente des-
pués de las 34 semanas de edad gestacional.

Peiro, del grupo del Hospital Vall d'Hebron, describié en
2005 que el adelantamiento del parto a la semana 34 permitia
una reduccién sencilla del contenido intestinal sin ampliar el
defecto abdominal gracias a la ausencia de engrosamiento de
la pared intestinal. Describié también una reduccién signifi-
cativa del tiempo de ingreso y menor dependencia de nutri-
cién parenteral total'.
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