CAPITULO DE CIRUGIA PEDIATRICA
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ASPECTOS LEGALES EN LA PRÁCTICA DE LA CIRUGÍA PEDIÁTRICA
Los niños no son adultos pequeños. Los profesionales de cualquier especialidad entrenados en adultos requieren de una certificación para poder atender  niños. La dirección de los hospitales pediátricos debe establecer cual será el entrenamiento y por qué tiempo, que permita a un especialista formado en la atención de adultos, poder atender niños. La certificación debe estar expresada por escrito y forma parte del expediente del médico.

Las operaciones  programadas en niños deben realizarse en centros especialmente diseñados para esta función o que cuenten con la base material y el personal entrenado en la práctica pediátrica y que se encuentren debidamente certificados. En niños mayores  de los seis años y dejando bien definidas las condiciones y afecciones específicas, se pueden hacer excepciones en centros bien establecidos que no cumplan con todos los requisitos, especialmente para enfrentar las urgencias y que tienen que ser revaloradas anualmente por un equipo de expertos.

En situaciones especiales, intervenciones de emergencia se practicarán en niños en cualquier lugar y condición, si la  urgencia  lo exige, el procedimiento será realizado en el lugar más adecuado y el niño será  trasladado una vez estabilizado a un centro especializado.

ABDOMEN AGUDO  EN EL NIÑO

CONCEPTO. Conjunto de síndromes que  cursan con dolor abdominal y que requieren para su solución un tratamiento urgente, generalmente quirúrgico, pues de lo contrario se producirían serias complicaciones, la muerte o secuelas importantes.
CLASIFICACIÓN 
Según la edad: 

En el recién nacido

En el niño mayor de un año

(En el síndrome obstructivo específicamente, se divide en el recién nacido, en el lactante y en el niño mayor de un año) 

Sindrómica

· Síndrome peritoneal

· Síndrome obstructivo

· Síndrome hemorrágico 

· Síndrome perforativo

· Síndrome de torsión

Grandes dramas abdominales:

· Pancreatitis aguda 

· Enteritis necrosante 

· Vólvulo del intestino medio

 (Las dos últimas afecciones son complicaciones de los defectos de fijación del intestino).

· Síndrome peritoneal 
Concepto. Cuadro clínico provocado por la inflamación aguda de la serosa peritoneal. (Ver peritonitis)

Etiología

Recién nacido: Enterocolitis necrosante (la más frecuente), peritonitis primaria (a menudo secundaria a onfalitis), diverticulitis de Meckel aguda (rara) y apendicitis aguda (rara).

Niño mayor de un año: Apendicitis aguda (peritonitis más frecuente en  el niño y adolescentes y es la causa más frecuente de abdomen agudo en la infancia),  colecistitis aguda, diverticulitis de Meckel aguda, peritonitis primaria, absceso tubo-ovárico, salpingitis aguda supurada, adenitis mesentérica supurada, muy poco frecuentes: omentitis aguda y  epiploitis aguda.

Cuadro clínico

Varía según la edad, en el recién nacido es muy inespecífico y generalmente llega a la perforación de la víscera afectada hecho muy frecuente hasta los cuatro años de edad, a partir de la cual el cuadro clínico presenta signos y síntomas típicos. (Ver apendicitis aguda).

Tratamiento

Quirúrgico. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).
· Síndrome obstructivo mecánico

Concepto. Cuadro clínico producido por la imposibilidad al libre paso del contenido intestinal por el tubo digestivo en la porción comprendida entre el duodeno y el ano.

La agangliosis intestinal es de causa funcional, pero se comporta como un obstáculo mecánico porque generalmente afecta  un segmento del intestino.

No se incluye el íleo paralítico porque por su etiología no es una obstrucción mecánica, es de tratamiento  fundamentalmente farmacológico y no requiere de intervenciones quirúrgicas.

Clasificación

Topográfica: alta (incluye al duodeno y primera asa yeyunal), media (incluye al yeyuno e ileon) y baja (incluye el colon, recto y ano).

Otras clasificaciones: extrínseca e intrínseca  y con o sin compromiso vascular.

Etiología

Recién Nacido: Atresias y estenosis del intestino (es la causa más frecuente y dentro de estas, la duodenal), malformaciones anorrectales, agangliosis intestinal congénita, páncreas anular, malrotación intestinal, duplicidades digestivas, vólvulos de ciego, sigmoides o de intestino delgado localizado, íleo meconial, tapón de meconio (alto y bajo), peritonitis meconial, colon izquierdo hipoplásico, hernias internas, compresión por un gran tumor, bridas congénitas, vasos anómalos.

Lactante: Invaginación intestinal, hernia inguinal complicada, obstrucción intestinal por bridas postoperatorias, malrotación intestinal, agangliosis intestinal congénita, vólvulos de ciego, sigmoides o de intestino delgado, hernias internas.

Niño mayor de un año: obstrucción intestinal por bridas postoperatorias, hernia inguinal complicada, invaginación intestinal, malrotación intestinal, agangliosis intestinal congénita, vólvulos de ciego, sigmoides o de intestino delgado, obstrucción intestinal por ascariasis masiva o por ingestión de cuerpo extraño, hernias internas.

Cuadro clínico

Recién nacido

Antecedentes de polihidramnio materno, hijo de madre diabética, síndrome de Down, historia familiar de agangliosis intestinal congénita o de atresia intestinal.

Lactante.

Antecedentes de hernias de la pared abdominal, especialmente inguinal. Historia de laparotomías previas. 
Niño mayor de un año.

Antecedentes de intervención quirúrgica abdominal previa. Historia de episodios similares que cedieron espontáneamente. Hernias de la pared abdominal.

Síntomas. Dolor a tipo cólico (síntoma cardinal). Vómito (precoz en las obstrucciones altas, tardío en las bajas) o retención de contenido gástrico. Ausencia de expulsión de heces y gases por el recto.

Examen físico del abdomen..

Inspección. Distensión abdominal que  es más evidente entre más baja sea la obstrucción. 
Auscultación. Ruidos hidroaéreos aumentados. 

Percusión. Timpanismo.

Palpación. Dolorosa, se puede palpar un tumor y asas dilatadas de acuerdo a la etiología.

Tacto rectal y examen perineal. Obligado y cuidadoso. Varían de acuerdo a la etiología. La exploración en el recién nacido debe ir dirigida a precisar si hay ano, si este es permeable,  la salida de un meconio grisáceo es típico de las atresias intestinales, un tapón de meconio puede ser la causa de una ampolla rectal vacía con  una diarrea explosiva  al retirar el dedo y es sugestiva de agangliosis intestinal.

El tacto rectal en el síndrome oclusivo  en el niño mayor de un año  se caracteriza por ampolla rectal vacía.
Diagnóstico positivo

Clínico. Ver Cuadro clínico.

Laboratorio clínico. Hemograma,  ionograma y gasometría.
Ultrasonido. Útil en la invaginación intestinal o si tumor.

Radiología. Rayos X de abdomen simple posteroanterior de pie: niveles hidroaéreos. Acostado: asas dilatadas y lateral  ausencia de heces y gases en ampolla rectal.

Colon por enema: De mucho valor en el recién nacido. La presencia de un colon de calibre reducido  confirma la presencia de atresia u otra obstrucción total del intestino, permite confirmar o descartar defectos de fijación y es útil en los casos de agangliosis.

Complicaciones. Desequilibrio hidromineral, ácido-básico o ambos. Todo síndrome obstructivo mecánico de no tratarse puede llevar a la perforación del intestino.

Tratamiento curativo. Suprimir la causa que lo origina  mediante laparotomía o cirugía videoendoscópica. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

· Síndrome hemorrágico

Concepto. Presencia de sangre libre en cavidad peritoneal. 

Etiología

Recién nacido (secundario a un trauma obstétrico): rupturas hepática (la más frecuente), esplénica, renal y hemorragia suprarrenal. 

Niño mayor de un año: 

Traumáticas (rupturas hepática, esplénica, renal y de grandes vasos), por accidentes del tránsito, caídas de altura y niños maltratados.
Ginecológicas: Embarazo ectópico roto y folículo ovárico hemorrágico.

Cuadro clínico

Varía de acuerdo con el volumen y la velocidad de las pérdidas sanguíneas, pero sospechar ante un paciente pálido sudoroso con abdomen globuloso, azulado si hemorragia extensa y piel blanca, con abombamiento de uno de sus flancos; ausencia o disminución a veces de los ruidos hidroaéreos; matidez declive o diferencia de la sonoridad entre el hemiabdomen  superior e inferior y una palpación casi siempre dolorosa y en ocasiones  una tumoración en relación con la víscera afectada. Taquicardia y frecuencia respiratoria aumentada.

Diagnóstico.

Clínico. Ver cuadro clínico.

Complementarios.

Laboratorio clínico. Hemoglobinas seriadas, hematocrito, grupo y  factor sanguíneo.

Ultrasonido. Es el estudio fundamental, identifica la víscera lesionada y el volumen aproximado de la sangre perdida. 

Radiología. Su mayor valor está en identificar lesiones asociadas.

TAC. Se usa, pero no ha demostrado su superioridad sobre el ultrasonido.

Videolaparoscopia. En caso de dudas es  un procedimiento diagnóstico y puede ser terapéutico. Laparoscopia en caso de no contar con videoendoscopia.

Punción abdominal. En  desuso. 

Tratamiento quirúrgico. Se realiza ante el fracaso del tratamiento no quirúrgico (dirigido a lograr la estabilidad del paciente con reposición de volúmenes y la monitorización de los parámetros vitales). La cirugía viedeoendoscópica es de gran utilidad. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

· Síndrome perforativo

Concepto. Cuadro clínico producido por la perforación aguda de una víscera hueca  intrabdominal (exceptuando el apéndice).
Etiología
Recién nacido: enterocolitis necrosante, úlcera péptica gástrica, perforación iatrogénica de estómago  o por hipoxia, perforación iatrogénica de colon.

En el lactante y niño mayor de un año. Perforación por úlcera péptica gástrica o duodenal, traumatismos abdominales, colitis, fiebre tifoidea, cuerpos extraños, ascariasis, enteritis necrosante en el curso del tratamiento con citostáticos.

Cuadro clínico: Ver peritonitis.

Tratamiento

 Quirúrgico: Dirigido al cierre o exteriorización de la perforación.
 Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

· Síndrome de torsión

Concepto. Torsión sobre su pedículo de una víscera maciza sana o tumoral. Poco frecuente en el niño,  casi exclusivo de las niñas por torción de un ovario tumoral.
Etiología. Torsión de pedículo ovárico, y raramente, testi retroperitoneal, pedículo esplénico, epiplón mayor y apéndice epiploico.

Cuadro clínico

Antecedentes: De quiste de ovario o un hemiescroto vacío.
Síntomas y signos. Es poco definido, pero hay dolor y puede haber masa abdominal palpable, con dolor o irritabilidad. También puede haber vómitos y náuseas.

Tacto rectal: Se puede palpar el ovario torcido

Diagnóstico positivo

Clínico.  Ver cuadro clínico.

Laboratorio clínico. Hemograma, Grupo y Rh.

Ultrasonido. Corrobora el diagnóstico clínico al evidenciar el tumor. Videolaparoscopia y  laparoscopia.  En caso de duda en estudios previos.

Tratamiento. El principio básico es conservar el órgano torcido de ser posible. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

El tratamiento  videolaparoscópico es el de elección a todas   las edades.
· Pancreatitis aguda hemorrágica

Concepto. Afección grave en la que se liberan enzimas pancreáticas con la digestión en mayor o menor grado del órgano y de estructuras vecinas que provocan un efecto sistémico desfavorable en el organismo y en el que por lo general  predomina el cuadro de choque.

Cuadro clínico

Síntomas.  Dolor severo en epigastrio, vómitos frecuentes, deshidratación, hipo, fiebre, colapso y choque.

Examen físico. Abdomen. Doloroso en la proyección del páncreas con elementos del síndrome peritoneal, pero con un componente sistémico marcado. 

Diagnóstico positivo 
Clínico. Ver cuadro clínico.

Laboratorio clínico. Hemograma (leucocitosis y hemoconcentración), ionograma (hipocloremia e hipocalcemia por los vómitos), gasometría (alcalosis metabólica), amilasa en sangre (aumentada varias veces su valor normal) y orina (alta, aún después que la sanguínea se ha normalizado) y lipasa pancreática (alta).

Ultrasonido. Permite diagnosticar la mayoría de los casos. 

Radiología.  Rayos x de abdomen simple. Imágenes inespecíficas, pero de gran valor al relacionarlas con la clínica.

Tomografía Axial Computarizada. Sólo en caso de dudas, pero tiene alta sensibilidad.

Videoendoscopia. De gran valor para el diagnóstico en caso de dudas y para el tratamiento de las complicaciones.

Tratamiento 
Bases fundamentales del tratamiento no quirúrgico. Analgesia, corrección del desequilibrio hidromineral y ácido básico, descompresión gástrica, nutrición parenteral, inhibidores de la actividad digestiva (bloqueadores H2 y anticolinérgicos, inhibidores de las proteasas, somatostatina, los bloqueadores histamínicos), antibióticos  si signos de infección y medidas generales. 

Tratamiento quirúrgico. Reservado solamente para las complicaciones como son los pseudoquistes  y abscesos. La endoscopia y la videoendoscopia en el tratamiento de las complicaciones han demostrado efectividad. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

· Enterocolitis necrosante

Concepto. Afección caracterizada por lesiones severas en la mucosa intestinal, con un elevado componente inflamatorio y de necrosis, que puede afectar cualquier segmento del tubo digestivo.

Factores predisponentes. Hipoxia (prenatal, perinatal o postnatal), prematuridad, bajo peso, síndrome de insuficiencia respiratoria, cardiopatías congénitas, exanguíneo transfusión, alimentación artificial, infección bacteriana, sufrimiento fetal, apgar bajo, necesidad de resucitación, cateterismo umbilical, colestasis,  enfermedades diarreicas agudas, oclusiones intestinales, medicamentos (xantinas, prostaglandinas, indometacina y vitamina E).

Etiología. El factor fundamental es la isquemia intestinal de cualquier causa, otros de importancia son la colonización   bacteriana sobreañadida y  dietas hiperosmolares.

Cuadro clínico

Emergencia gastrointestinal más devastadora y frecuente del recién nacido.

Tríada clásica: Distensión abdominal, vómitos o retención gástrica y hematoquesis).

Aspecto séptico

Diagnóstico

Cuadro clínico: Ver cuadro clínico

Laboratorio clínico: Leucograma, coagulograma, gasometría e ionograma, proteína C,  Gram en heces fecales  alta.

Microbiología. Hemocultivo 

Radiología. El rayos X simple de abdomen en sus tres vistas: La neumatosis intestinal es patognomónica con la presencia del cuadro clínico, neumoperitoneo (como expresión de perforación intestinal), signos de peritonitis.

Ultrasonografía. Tiene valor en la búsqueda de colecciones líquidas dentro de la cavidad abdominal. 

Tratamiento
Profiláctico. Prevención y tratamiento de la hipoxia, lactancia materna y estricto control epidemiológico en las unidades neonatales.

 En el niño de riesgo valorar: Uso de madurantes intestinales e inmunoglobulinas.

Específico.

 No quirúrgico: Suspensión de la alimentación oral y descompresión nasogástrica, alimentación parenteral, estricto control hidroelectrolítico, antibióticos de amplio espectro parenteral, oxigenación adecuada y si es necesario ventilación mecánica, tratamiento dopamínico en casos de choque, expansores plasmáticos  mantener niveles de hemoglobina adecuados, control de la diuresis,  medidas de cuidados y sostén del paciente grave, seguimiento clínico y por complementarios seriados. (Rayos X de abdomen, hemograma, plaquetas y hemogasometría cada 6 u 8 horas).

Quirúrgico.

Indicaciones absolutas: Perforación intestinal (neumoperitoneo) y peritonitis purulenta. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

Complicaciones.  Perforación, peritonitis, recidiva, estenosis intestinales (precoces o tardías), quistes o pseudoquistes intestinales, fístulas entéricas internas o externas, síndrome del intestino corto.

· Vólvulo del intestino medio

El vólvulo del intestino medio es relativamente frecuente en el período neonatal y raro en el resto de las edades. Esta afección se debe a defectos de fijación del intestino, donde esté sufre torción (en el vólvulo) y se encarcela  en el caso de las hernias internas. El cuadro clínico y radiológico se comporta muy parecido al síndrome obstructivo mecánico pero con toma  precoz del estado general,  deshidratación y los signos de respuesta inflamatoria sistémica, como regla general.  

Tratamiento 

· Quirúrgico. Es posible por vía videoendoscópica. Cumplir estrictamente las medidas pre y post operatorias (ver pre y post operatorio).

PRE Y POSTOPERATORIO EN CIRUGÍA PEDIÁTRICA

Preoperatorio

CONCEPTO

Tiempo que transcurre desde el momento en que se decide una intervención quirúrgica hasta el instante en que se lleva a cabo.

PRINCIPIOS GENERALES DE LA EVALUACIÓN PREOPERATORIA

1- Consulta en un local con privacidad, facilidades para el examen y que favorezca una adecuada relación médico paciente.

2- Interrogatorio exhaustivo, con los propósitos siguientes:

-  Precisar la historia de la enfermedad del niño.

- Identificar los antecedentes personales o familiares que puedan influir en el desarrollo o resultado de la operación: vacunación antitetánica, infecciones recientes, parasitismo, enfermedades crónicas.

- Indagar por el uso previo de anestésicos y reacciones a los mismos, alergia a otros medicamentos (antibióticos, analgésicos, yodo), medicación que el paciente recibe o recibió. Se suspenderán una o más semanas antes de la operación: ácido acetil salicílico, anticonceptivos orales y antidepresivos.
3- Examen físico minucioso. Pesar al paciente. Buscar signos de enfermedades inadvertidas en exámenes previos: caries dentales, soplos cardíacos, piodermitis o escabiosis, hematomas o púrpuras, anemia y malnutrición.

4- Solicitar recomendaciones preoperatorias a otros especialistas en casos de cardiopatías, diabetes sacarina, fibrosis quística y coagulopatías.

5- Información al niño (adecuada a su edad y estado mental) y familiares.

6- Evaluación de exámenes complementarios.

      -  Hemograma: Es obligatorio. Las cifras de hemoglobina y hematocrito deben ser normales, según la edad del niño. Generalmente se acepta hemoglobina ≥ 10 g/l y hematocrito ≥ 30%, ero en dependencia del paciente puede ser menor. 

-  Coagulograma: tiempo de coagulación y de sangrado  en cirugía electiva si hay antecedentes que lo justifiquen.de discrasia sanguínea o  tratamiento con anticoagulantes. 

-    Grupo sanguíneo ABO y factor RH: obligado en grandes operaciones.

-   Otros exámenes dependerán de la clínica del paciente y la enfermedad, tipo de operación y como parte de la evaluación nutricional de pacientes que serán sometidos a grandes intervenciones: albúmina sérica, globulinas, glucemia, creatinina, urea, transaminasas, velocidad de sedimentación globular (eritrosedimentación),  exámenes imagenológicos.

7- Valoración nutricional e inmunológica. 

Se requiere de una precisa evaluación  de estos aspectos, en particular en las operaciones mayores complejas, para las cuales puede ser necesaria una recuperación nutricional previa y tratamiento específico para mejorar la inmunidad. Seguimiento especializado en conjunto con el médico de la familia.

8- Coordinación con el médico de la familia.

Enfermedades que contraindican las operaciones electivas

1. Infecciones respiratorias, digestivas, cutáneas o de otra localización.

2. Parasitismo intestinal por vermes.

3. Secreciones en piel o en orificios naturales, aunque no sean purulentas.

4. Fiebre, aunque no sea de etiología infecciosa.

5. Enfermedades crónicas no controladas: diabetes sacarina, epilepsia, asma bronquial, laringitis no infecciosa (pseudocrup).

6. Caries dentales.

7. Malnutrición por defecto.

8. Inmunodepresión.

MEDIDAS PREOPERATORIAS EN CIRUGÍA ELECTIVA

1. Ayuno: no es necesario si se emplearán anestésicos locales.

	Periodos de ayuno antes de la anestesia general en cirugía electiva

	Edad
	Sólidos
	Lácteos
	Líquidos claros *

	< 6 meses
	
	4 horas
	2 horas

	6 meses a 3 años
	6 horas
	6 horas
	2 horas

	> 3 años
	8 horas
	8 horas
	2 horas


(*) Se consideran líquidos claros: refrescos, caldos colados e infusiones edulcoradas. No administrar bebidas gaseosas.

Se iniciará el aporte intravenoso (IV)  de soluciones glucosadas con electrolitos en el preoperatorio, si la entrada al quirófano no es inmediata.

2. Acceso venoso preferiblemente con cánulas de guía metálica (trocar). Si se emplea catéter venoso central, hacer un  control radiológico preoperatorio.

3. Termorregulación.

-  Neonatos y lactantes hasta 3 meses: traslado al quirófano en una cuna térmica o incubadora. 

     -  Lactantes mayores de 3 meses: ajustar la temperatura del quirófano hasta que el niño esté bajo los paños del campo operatorio.

4. Preparación de la piel: bañar al paciente en la mañana de la operación. 

5. Evacuación vesical por micción espontánea antes de entrar al quirófano. Si la intervención lo requiere  colocar sonda vesical.

6. En cirugía de colon, enemas evacuantes. La frecuencia dependerá del protocolo vigente para la preparación del colon.

7. Evacuación gástrica y colocación de sonda nasogástrica. Indicada en: coma o daño cerebral, hiperemesis preoperatoria, peligro de broncoaspiración durante maniobras de inducción anestésica o intubación endotraqueal, prevención de íleo paralítico prolongado en el postoperatorio e intervenciones que necesiten descompresión gástrica.

8. Preparación psicológica del niño desde la consulta médica: dar explicación sencilla de la enfermedad, exámenes que se indican y el procedimiento quirúrgico. Si hay condiciones en la sala de preparación preoperatoria, permitir a los padres acompañar al niño.

9. Sedación preoperatoria: según el protocolo aprobado en cada institución.
10. Profilaxis antibiótica de ser necesaria. (Ver capítulo correspondiente).
MEDIDAS PREOPERATORIAS EN CIRUGÍA DE URGENCIA

1. No se dan alimentos ni líquidos orales antes de la operación. Si el paciente los ha ingerido, considerar si puede esperarse el vaciamiento gástrico espontáneo. Si no es posible, evacuar el contenido gástrico con una sonda. 

2. Acceso venoso, termorregulación, evacuación vesical, preparación de piel, preparación psicológica y profilaxis antibiótica: igual a la cirugía electiva.

3. Aporte hídrico endovenoso. 

4. Corrección preoperatoria de otras complicaciones: desequilibrio ácido – básico (alcalosis metabólica en la estenosis pilórica, acidosis metabólica en la peritonitis), hipovolemia con o sin choque, insuficiencia respiratoria.

CIRUGÍA AMBULATORIA
Modalidad de atención médica en la cual el paciente, después de finalizada la operación, permanece en el hospital unas horas hasta recuperarse totalmente de los efectos anestésicos y pueda trasladarse a su domicilio con seguridad, para seguimiento conjunto con el médico de la familia que desde el proceso preoperatorio estará trabajando en conjunto con el cirujano.

Enfermedades con indicación de cirugía ambulatoria

1. Operaciones realizadas con anestésicos locales.

2. Afecciones benignas de la mama: nódulo benigno, ginecomastia.

3. Afecciones de la piel y tejidos blandos.

4. Hernia inguinal, hidroceles, otras hernias de la pared abdominal.

5. Afecciones genitales: testículo no descendido,  fimosis, reducción de parafimosis, escroto agudo.

6. Operaciones intrabdominales poco complejas realizadas en horas tempranas del día (apendicectomías, colecistectomías, lisis de bridas, cistectomías ováricas).

Criterios para utilizar la cirugía ambulatoria

1. Aceptación por el paciente y sus familiares.

2. Edad mayor de 1 año.

3. Residencia del paciente en localidades que dispongan de hospital o policlínico con servicios de urgencia médica las 24 horas.

4. Tiempo de traslado del paciente hasta su domicilio no mayor de una  hora.

5. Riesgo anestésico y quirúrgico bajo. No son candidatos los pacientes con: cardiopatías, enfermedades neurológicas o neuromusculares, trastornos de la coagulación, neumopatías severas, trastornos psiquiátricos, retraso mental.

6. Seguimiento efectivo por el médico de la familia.

POSTOPERATORIO
CONCEPTO

Período que comienza una vez terminado el acto quirúrgico y que concluye con el alta clínica.

CLASIFICACIÓN

1. Postoperatorio inmediato: primeras 24 horas después de la operación. En pacientes graves puede prolongarse hasta que las funciones vitales se normalicen.

2. Postoperatorio mediato: a partir de las primeras 24 horas después de la intervención quirúrgica o a partir de la recuperación de funciones vitales del paciente. Dura semanas a meses, hasta la total normalización de la integridad física y psicológica del niño.

MEDIDAS EN EL POSTOPERATORIO INMEDIATO

1. Control sistemático de la frecuencia y dinámica respiratoria, frecuencia cardíaca, saturación de oxígeno (oxímetría de pulso) y temperatura.

2. Mantener vía aérea permeable y adecuada oxigenación: aspiración de secreciones, aporte suplementario de oxígeno mediante catéter nasal, máscara o cámara de Hood; estimular al niño si hace apneas por efecto de agentes anestésicos.

3. Cuidados de vías venosas, sondas, drenajes y vendaje quirúrgico. Medición y observación de todas las secreciones, en interés del balance hidroelectrolítico y de la detección precoz de complicaciones (hemorragia, infección).

4. Perfusión endovenosa de soluciones acorde a las necesidades del niño.

5. Inicio de alimentación oral: dependerá del estado de conciencia del niño, magnitud de la intervención, restablecimiento del peristaltismo intestinal y la presencia o no de incisiones y suturas en el tubo digestivo. Se hará primero con agua y luego líquidos claros; en menores de 3 meses puede ofrecerse leche materna o la que ingiera habitualmente el niño. 

      -  Cirugía sin invasión de la cavidad abdominal con anestesia general: iniciar la vía oral 4 horas después de concluido el tiempo anestésico.

- Cirugía intrabdominal con procedimientos sencillos en el tubo digestivo (por ejemplo, apendicectomías no complicadas): iniciar vía oral cuando el paciente tenga evidencias de peristalsis y no muestre náuseas o vómitos. Generalmente 6 a 8 horas después de concluido el tiempo anestésico.

- Cirugía intrabdominal no complicada, con resecciones intestinales o suturas (por ejemplo, resección de divertículo de Meckel): generalmente 24 a 48 horas después de concluido el tiempo quirúrgico. 

- Otras intervenciones: iniciar la vía oral dependerá del juicio clínico y la discusión del equipo que atiende al paciente.

La alimentación debe ser  lo más precoz posible, de igual forma si va a ser imposible la alimentación oral, por más de cinco días, debe  iniciarse la alimentación parenteral con la mayor inmediatez posible.

6. Alivio del dolor: dipirona (metamizol), diclofenato, tramadol .

7. Control de náuseas y vómitos: Ondansetrón, dimenhidrinato. Si no se controlan, colocar sonda nasogástrica. Si ya está colocada, verificar la  permeabilidad y ubicación en el estómago.

8. Antibióticos: utilizar protocolo de profilaxis antibiótica perioperatoria vigente.
9. Termorregulación: emplear incubadoras o cunas térmicas en neonatos y lactantes menores de 3 meses. Abrigar a los demás niños, controlando y ajustando la temperatura de los sistemas de climatización.

10. Exámenes complementarios: dependerán de la intervención.

11. Flujograma: Una vez concluido el acto quirúrgico el niño pasa a la sala de recuperación o local de recuperación, donde es de total responsabilidad del anestesiólogo actuante, el cual firmará el alta una vez que considere que está recuperado y puede ir para una sala de hospitalización. Si el paciente por su estado necesita de cuidados especiales o intensivos, el anestesiólogo hará las coordinaciones pertinentes y entregará al paciente al intensivista, quedando la responsabilidad del seguimiento en este último. Debe quedar constancia en la historia clínica de este proceso.

MEDIDAS EN EL POSTOPERATORIO MEDIATO

1. Vigilancia de infecciones postoperatorias, fundamentalmente en pacientes con riesgo elevado: operaciones sucias, menores de un año, ventilación mecánica, cateterismo venoso central o periférico si es repetido o prolongado, sondas intracavitarias, malnutrición, estancia hospitalaria prolongada, enfermedades crónicas.

2. Nutrición adecuada. Verificar el suministro adecuado de proteínas y vitaminas.

3. Cuidados de la  herida quirúrgica. 

4. Deambulación y egreso precoz de la unidad hospitalaria.

5. Apoyo psicológico al niño y familiares mientras esté en el hospital.

6. Seguimiento en conjunto con el médico de la familia. 

APENDICITIS AGUDA 

CONCEPTO 

Inflamación aguda del apéndice cecal. 

Urgencia quirúrgica más frecuente en la infancia.

LOCALIZACIÓN: el apéndice puede estar localizado en los siguientes cuadrantes: 

· Inferior izquierdo, el 0,3 %

· Superior izquierdo, 0.58%

· Superior derecho, 3.91%

· Inferior derecho, 96%

· Anterior al ciego, 74% 
· Retrocecal,  26%
ETIOPATOGENIA
Factores locales predisponentes
· Obstrucción de la luz (Fecalito, parásitos, cuerpo extraño)

· Espasmos vasculares persistentes

· Anafiláctico o hiperérgico

· Afecciones propias de temporada

· Infecciones exantemáticas o no

· Parasitismo intestinal

· Anatómicas 
 CLASIFICACION: 
Clínica: 

· No complicada : cuando en el momento del acto quirúrgico no se encuentra  presencia de líquido purulento o fecaloideo. 

· Complicada: presencia de líquido purulento o fecaloideo intraperitoneal, apêndice gangrenada

Anatomopatológica:

· Focal aguda o hiperemia 

· Flemonosa

· Supurada (localizada o generalizada)

· Gangrenosa

· Perforada

Evolutiva

· Aguda

· Crónica

CUADRO CLÍNICO:


Manifestaciones clínicas:

Triada de Murphi: dolor,  náuseas o vómitos,  fiebre ligera, en esta triada, el dolor es el síntoma constante.

Puede acompañarse de diarreas o  estreñimiento. 
Manifestaciones generales: anorexia, dificultad para la marcha.

El dolor por lo general comienza en epigastrio o región periumbilical para luego localizarse en el lugar en que se encuentra el apéndice cecal.

Las náuseas se presentan al principio de la crisis y no siempre están acompañadas de vómitos, se originan por la irritación peritoneal.

El enfermo presentará, fiebre ligera y taquicardia, su ausencia no excluye la enfermedad.

Anorexia

Examen físico:

El niño tiende a estar tranquilo, evita los movimientos bruscos, la respiración se hace superficial y a expensas de la torácica, se queja de dolor abdominal a los golpes de tos. A la auscultación, los ruidos hidroaéreos tienden a estar disminuidos, la percusión es dolorosa, y la palpación superficial y profunda determinan sensibilidad dolorosa y contractura muscular en el sitio donde se encuentra el apéndice inflamado. Existe dolor provocado por la descompresión brusca del abdomen (signo de Blumberg). Existe disociación de la temperatura axilo-rectal de 0.5 a 1° C (signo de Lennander).  El tacto rectal tanto en el varón como en la hembra es de utilidad cuando existe duda diagnóstica, pues se puede constatar aumento de la temperatura local, dolor,  abombamiento del fondo de saco de Douglas, además  se puede detectar una tumoración. 

Hay que tener presente las características del cuadro clínico de la apendicitis en el lactante y el recién nacido, que aunque es muy infrecuente, generalmente se presenta con un cuadro de oclusión intestinal o de sepsis generalizada donde predomina la distensión abdominal. En otros, comienza con diarreas de origen inexplicable que se puede acompañar de  vómitos, pueden permanecer irritables, inquietos y es confundido con enfermedades gastrointestinales agudas,  ingresando en salas de pediatría, evolucionando hacia etapas de complicación de la enfermedad por demoras en su diagnóstico.   

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS:
Laboratorio

· Hemograma completo: es el de mayor valor, leucocitosis por encima de 12 x 10,09 g/l, polimorfonucleares por encima de 70 y presencia de células jóvenes como el stab, son característicos de este cuadro peritoneal. Y generalmente no pasa de 16 a 18 excepto que se trate de una peritonitis. Para realizar la intervención quirúrgica se requiere de la hemoglobina. Estudios de coagulación sólo cuando existan antecedentes que lo justifiquen.

No se indica cituria, ya que una cituria patológica no excluye que el paciente presente apendicitis aguda, las posiciones anatómicas: apéndice pelviana (irritación de la vejiga) y apéndice retrocecal (irrita el uréter), pueden presentar alteraciones de este examen, así como en niñas con leucorrea puede también estar alterado por contaminación. 

Imagenológicos

· Radiografías simples de abdomen 3 vistas: se pueden observar signos directos e indirectos de apendicitis aguda. Directo: presencia de fecalito en fosa ilíaca derecha. Indirectos: íleo segmentario, niveles hidroaéreos, asa en centinela, borramiento del psoas, borramiento de la  línea preperitoneal, escoliosis antálgica, engrosamiento interasas y neumoperitoneo. 
· Radiografía simple de tórax: se indica cuando hay sintomatología respiratoria asociada para descartar procesos inflamatorios pulmonares. 

· Ecografía abdominal: se observa engrosamiento del órgano y líquido libre en cavidad, aumento de su vascularización y otras alteraciones intraabdominales.

Otros

· Laparoscopia: muy utilizada en el adulto, en el niño se reserva para situaciones extremas, pacientes con riesgo y duda diagnóstica.

· Videoendoscopia: es de máxima efectividad en casos dudosos y además de diagnóstica es terapéutica, pues permite hacer la apendicectomía.
· Punción abdominal: también se debe reservar para los casos de difícil diagnóstico fundamentalmente  en los menores de 1 año. Se usa de forma excepcional.

Diagnóstico diferencial:
· Infecciones urinarias

· Adenitis mesentérica

· Cólico urinario

· Neumonías de  base derecha

· Ingesta aguda

· Embarazo ectópico

· Quiste de ovario torcido

· Enfermedad inflamatoria pélvica

· Infecciones ginecológicas 
TRATAMIENTO:
Preoperatorio

· Ingreso en sala 

· Vía oral suspendida

· Hidratación para reposición de volumen calculado a 2000 ml/m2/día Dextrosa al 5% y cálculo de electrolitos
· Profilaxis antibiótica con aminoglucósidos o cefalosporina
Intraoperatorio

Apendicetomía laparoscópica o por laparotomía.

Postoperatorio
·  Vía oral suspendida durante 12 a 24 horas según el estado del paciente y que se restablezca el tránsito intestinal, luego iniciar con líquidos fríos  paulatinamente.

· Fluidoterapia endovenosa cuando está con vía oral suspendida, se mantendrá según el estado clínico del paciente.

· Antibioticoterapia según estadio del apéndice, basado en el protocolo de cada servicio de cirugía pediátrica. 

· Tratamiento sintomático al dolor y fiebre.

· Medidas especiales: deambulación precoz, cuidados de la herida, se retirarán los puntos de piel a los 7 días en su área de salud. Reincorporación precoz a su escuela sin realizar esfuerzos físicos por 30 días.
COMPLICACIONES.
Locales: sepsis de la herida, celulitis, seromas, hematomas, dehiscencias.

Generales: flebitis, abscesos postquirúrgicos, dehiscencias de suturas (de la pared abdominal, vasculares y del muñón apendicular), oclusión intestinal por bridas, pileflebitis, sepsis, shock, disfunción múltiple de órganos.

PLASTRÓN APENDICULAR

Se manifiesta como una tumoración, es un proceso fibrinoplástico de defensa del organismo que se desarrolla a punto de partida de una apendicitis aguda, para englobar el proceso séptico iniciado en el apéndice. Su tratamiento es conservador con antibióticos y medidas de sostén, si no presenta complicaciones.  Entre los 3 a 6 meses de solucionado el plastrón requiere apendicetomía preferiblemente por vía videolaparoscópica.

PERITONITIS EN EL NIÑO
CONCEPTO 

Proceso inflamatorio general o localizado de la membrana peritoneal secundaria a una irritación química, invasión bacteriana, necrosis local o contusión directa.

CLASIFICACIÓN
Clasificación etiológica: 

   -  Peritonitis primaria, espontánea o idiopática

   -  Secundarias

   -  Terciarias

De acuerdo a la extensión:

   -  Localizadas

   -  Difusas

Según el tiempo de evolución:

   -  Peritonitis agudas

   -  Peritonitis subagudas o crónicas

Peritonitis primaria
Concepto

Infección de la cavidad peritoneal cuya causa no la producen las vísceras intraabdominales. También se le conoce como peritonitis bacteriana espontánea.

Etiología

Su causa es casi siempre monomicrobiana. 

· Rara en niños sanos, generalmente ocurre en asociación a enfermedades que tienen como carácter común la inmunosupresión. 

· Síndrome nefrótico 

· SIDA

·  Enfermedades hepáticas

·  Aganmaglobulinemia

·  Fibrosis quística del páncreas

·  Tuberculosis

·  Asociadas a diálisis peritoneal continua.

·  Por la presencia de dispositivos intraabdominales (derivaciones ventriculoperitoneales, derivaciones peritoneovasculares de LaVeen y de Denver).

Gérmenes

Son monomicrobianas: Estreptococo pneumoniae y del grupo A, estafilococos y los bacilos gram negativos, cándida albicans, bacilo de la tuberculosis.
Mecanismos de producción: 

a) Por diseminación hematógena de los microorganismos. 

b) Por migración transmural de bacterias intestinales endógenas.

c) Por diseminación de la infección por contigüidad a través de los linfáticos desde órganos intrabominales.

Cuadro clínico

Similar al cuadro clínico de las peritonitis secundarias: dolor abdominal agudo difuso, fiebre alta, náuseas, vómitos y diarreas. 

Examen físico: distensión abdominal, dolor generalizado a la palpación, reacción peritoneal, ruidos hidroaéreos disminuidos.

Diagnóstico

-    El diagnóstico es fundamentalmente clínico y se corrobora con:

-  Punción abdominal para toma de muestra con cultivo y Gram del líquido intraperitoneal. Útil en los grupos de mayor riesgo (recién nacidos y síndrome nefrótico). Valor predictivo si: > 500 leucocitos polimorfonucleares / ml, ph < 7.35, niveles de lactato > 32 mg/dl.

-   Toma de muestras de orina y sangre.

-  Baciloscopía del líquido peritoneal o biopsia de peritoneo para descartar peritonitis tuberculosa.

-   Videolaparoscopia cuando hay dudas de diagnóstico o si no se soluciona el problema en 48 horas.

Tratamiento

1. Vía oral suspendida.

2. Reposición de volumen: balance hidromineral.

3. Uso de antibioticoterapia en dependencia de la causa.

· Inicialmente debe tratarse con cefalosporinas de tercera generación, en espera del resultado de los cultivos. 

· Si se sospecha Estafilococo aureus, utilizar cefalosporina de primera generación.

· Si la coloración del líquido es sugestiva de gérmenes bacteriorides o se sospecha infección polimicrobiana, asociar Clindamicina o Metronidazol.

· Mantener el tratamiento con antibióticos de 10 a 14 días.

4. Tratamiento sintomático para el dolor y la fiebre.

5. Si después de las 24 - 48 horas de tratamiento el paciente no mejora, no  descartar totalmente la posibilidad  de peritonitis secundaria y que necesite tratamiento quirúrgico. Realizar videolaparoscopia preferiblemente o laparoscopia

6. En pacientes con síndrome nefrótico debe emplearse vacunación antineumocóccica profiláctica.

7. Tener en cuenta posibilidades de recidiva de la peritonitis primaria fundamentalmente en pacientes con cirrosis hepática. 

Peritonitis secundaria
Concepto

Infección bacteriana del peritoneo secundaria a una infección del conducto gastrointestinal, sistema biliar, páncreas y tracto genitourinario. Es la forma más frecuente de peritonitis.
Etiología

Recién nacido: 

· Enterocolitis necrosante (la más frecuente).

·  Diverticulitis de Meckel aguda (rara). 

·  Apendicitis aguda (rara).

Niño mayor: 

· Apendicitis aguda (peritonitis más frecuente en pediatría).

·  Colecistitis aguda.
·  Diverticulitis de Meckel aguda
· Absceso tuboovárico.
·  Salpingitis aguda supurada.
·  Omentitis aguda.
·  Epiploitis aguda.
·  Adenitis mesentérica.
Todos los síndromes que integran el abdomen agudo, en su estadio final se comportan como una peritonitis, excepto el hemorrágico que la manifestación principal es la hipovolemia.

Gérmenes

Son infecciones polimicrobianas mixtas, aerobios y anaerobios Gram negativos: enterobactereáceas, enterococos, bacteroides fragilis.

Cuadro clínico

Dolor abdominal, distensión abdominal, fiebre, mal estado general, taquicardia, vómitos, anorexia, oliguria, deshidratación. Pueden existir signos de sepsis severa y shock.

El examen físico varía dependiendo de la causa y extensión de la peritonitis: contractura y defensa abdominal localizada a la zona afectada, dolor a la descompresión, defensa muscular de la pared. Debe realizarse tacto rectal y tomar la temperatura rectal y axilar, donde existe disociación de más de medio grado a favor de la rectal.

Diagnóstico

Es fundamentalmente clínico. Pueden indicarse:

1. Hemograma, leucograma y eritrosedimentación, ionograma y gasometría.

2. Estudios imagenológicos: Rx. simple de abdomen, ecografía abdominal, TAC es una indicación excepcional.

3. Exámenes que demuestran la infección: paracentesis diagnóstica, cultivos de líquido intraperitoneal y hemocultivo. 

4. Videolaparoscopia, que es un procedimiento diagnóstico y terapéutico.

Tratamiento

1. Ingreso en UTIP / UCIM según el estado clínico del paciente.

2. Estabilización hemodinámica preoperatoria: reposición de volúmenes, antibióticoterapia de amplio espectro por vía endovenosa, uso de inotrópicos.

3. Otras medidas de sostén: intubación naso-gástrica, mantener oxigenación adecuada, medición de la diuresis.

4. Tratamiento de la causa: eliminar el foco séptico, aspiración del contenido peritoneal infectado, toma de muestra para estudio de Gram y cultivo,  drenaje de la zona afectada.

5. Tratamiento quirúrgico para eliminar la causa, realizarlo de forma precoz. 

6. Tratamiento postoperatorio del paciente en UTIP o UCIM: mantener en posición semisentada (fowler), antibioticoterapia, apoyo hemodinámico, apoyo nutricional, detección precoz y tratamiento de las complicaciones, medir la presión intraperitoneal, lavados peritoneales si estuviera indicado, relaparotomía programada en casos que lo necesiten.

7. Tratamiento medicamentoso: relacionado con la causa específica, teniendo en cuenta los gérmenes más frecuentes.

Combinaciones que se sugieren:

· Antianaerobio (Metronidazol o Clindamicina) + aminoglucósido + cefalosporinas de tercera  generación.

· Antianaerobio + cefalosporinas de tercera generación. 

· Clindamicina + Aztreonam.

· Inhibidores de beta lactamasa, asociados o no a aminoglucósidos.

En infecciones severas: Meropenen (monoterapia), o Imipenen + Cilastatin, o Piperacillin / Tazobactam, o Ticarcilina + Clavulánico.

Peritonitis terciaria
Concepto 

Peritonitis difusas y persistentes, sin foco infeccioso evidente, con poco exudado fibrinoso y ausencia de tabicación intraperitoneal. Se observa en pacientes que han presentado peritonitis secundarias que no se resuelve ni evoluciona hacia la formación de abscesos intraabodminales bien delimitados. Ocurre con mayor frecuencia en pacientes inmunosuprimidos con múltiples operaciones y críticos de larga estadía en UCIP. Son pacientes con factores predisponentes y que desarrollan peritonitis difusas con gérmenes poco frecuentes en las peritonitis secundarias. 

Etiología.

Aun no existe evidencia cierta de cual es la causa directa.  Algunos responsabilizan al intestino con su translocación bacteriana, otros a los fenómenos de la microcirculación y otros a los mediadores liberados en la respuesta del hospedero. 

Gérmenes

Generalmente ocurre por gérmenes multirresistentes. Son infecciones mixtas. Diferentes especies de cándidas, estafilococos coagulasa negativos, diferentes especies de pseudomonas, cepas resistentes de serratia, acinetobacter, enterococos del género faecium y hongos (cándidas  albicans y glabratas). 

Cuadro clínico

El mismo del resto de las peritonitis, pero desarrollan cuadros de sepsis grave con estado de hipercatabolia, febrícula e hiperdinamia vascular y que evolucionan al fallo multiorgánico.

Hallazgo quirúrgico

Peritonitis de aspecto inflamatorio, con poco o escaso exudado purulento, siendo en ocasiones estériles y que no evolucionan a la formación de abscesos.

Tratamiento

1. Tratamiento en UTIP.

2. Medidas específicas de sostén, apoyo hemodinámico y nutricional de acuerdo a la gravedad del paciente.

3. Antibioticoterapia dirigida a tratar los gérmenes antes mencionados:

· Peritonitis por cándidas: Fluconazol / Anfotericin B.

· Carbapenemicos: Meropenen.

· Combinaciones de Clindamicina + Aztreonan, Metronidazol + Ciproflozacilo.

4. Conducta quirúrgica.

Los procedimientos y tendencias son muy diferentes y van desde los que preconizan el abdomen abierto para la limpieza constante de la cavidad hasta los que recomiendan no operar, de igual manera los que prefieren las exterilizaciones del tubo digestivo, ostomías a los que por el contrario tratan de lograr anastomosis para el restablecimiento de la alimentación precoz.

Todo hace indicar que con los avances en la videolaparoscopia y los drenajes de colecciones por cateterismos dirigidos por ultrasonido abren una nueva etapa en el complicado tratamiento de estas peritonitis.

Cirugía videoendoscópica: Cada vez  se emplea más esta técnica con excelentes resultados en las peritonitis.
ESTENOSIS HIPERTRÓFICA  DEL PÍLORO

CONCEPTO

Es una afección que se debe  se debe a una hipertrofia e hiperplasia de las fibras musculares circulares de la región del píloro, produciendo disminución de la luz pilórica e impidiendo el adecuado paso de los alimentos.

ETIOLOGÍA

 No está bien conocida y existen diferentes teorías.

CUADRO CLÍNICO.
  - Vómito pospandrial inmediato, no bilioso, en proyectil.

  - Onda antiperistáltica visible  en epigastrio.

  - Oliva pilórica palpable,  signo patognomónico.

  - Deshidratación.

    -  Llanto por hambre. 

  - Alcalosis metabólica hipoclorémica.

  -  Ictero.

  -  Desnutrición si el proceso no se soluciona cuando comienza la 

     sintomatología

  - Pseudoestreñimiento.

DIAGNÓSTICO POSITIVO

Clínico epidemiológico: se presenta de 1 a 4 x cada 1000 nacidos vivos. Más frecuente en primogénitos, varones, con una relación de 4 a 1. 

 Examen físico: fascie  ¨pilórica¨, desnutrición, ondas peristálticas  gástricas visibles de izquierda a derecha. Se puede palpar en ocasiones la oliva pilórica a la derecha de la línea media.

Radiológico.:Rx de abdomen simple. Estómago dilatado, con disminución del patrón gaseoso normal. 

Rx de esófago, estómago y duodeno contrastado: se observan signos  radiológicos específicos.

Signo directo:

· Signo de la cuerda,  por estrechamiento y alargamiento de la luz  del píloro.

    Signos indirectos:

· Estómago grande con 

· Visualización de ondas peristálticas (estómago de lucha).

· Aumento de las secreciones gástricas.

· Reflujo gastroesofágico secundario.

· Terminación redondeada del antro pilórico.

· Existencia de más del 50% del contraste en el estómago después de 3 horas de ingerido.

Ultrasonido abdominal: complementario que ofrece el diagnóstico de certeza actualmente sin necesidad de someter al niño a las radiaciones y evita el peligro de bronco aspiración de material de contraste .Una vez diagnosticada la enfermedad por US  no es necesario el estudio radiográfico contrastado, el cual se hará solo en caso de dudas.

Los parámetros aceptados son: diámetro del píloro mayor de 14 mm, pared muscular de más de 4 mm y una longitud del canal pilórico mayor de 16 mm.

                                                                                  - Oliva pilórica 






                                  >14 mm

                                              >16 mm  

- Grosor de la pared: > 4mm, en      prematuros>3 mm 

 Hemogasométricos: ionograma y gasometría: alcalosis metabólica hipoclorémica, hipopotasemia e hipocalcemia en dependencia del cuadro emético.

COMPLICACIONES.

 Preoperatorias:

   - Desnutrición.

   - Deshidratación.

   - Alcalosis metabólica.

 Transoperatorias:

    - Perforación de la mucosa.

    - Sangramiento.

   Postoperatorias:

    -Vómitos.

    -Sepsis.

    -Piloromiotomía incompleta: Por técnica quirúrgica deficiente.

CONDUCTA A SEGUIR

 Preoperatorio: corrección del balance hídrico y hemogasométrico.

 Operatorio: piloromiotomía extramucosa.

 Postoperatorio: inicio de la vía oral a las 6h de operado.

Cirugía videoendoscópica: aún es controversial su uso, en particular con las facilidades de  la vía umbilical abierta.                                                                                                  

CRITERO DE REMISIÓN

Una vez sospechada la entidad, el paciente debe ser remitido a un servicio de cirugía pediátrica.

CRITERIO DE ALTA

Cuarto o quinto día sin complicaciones.

SEGUIMIENTO

Se seguirá por el médico de la familia como un niño sano.

INVAGINACIÓN INTESTINAL

CONCEPTO
 Es la introducción de un segmento de intestino dentro de otro, generalmente distal, en forma telescópica.

ETIOLOGÍA

 Aunque puede ocurrir a cualquier edad, es más frecuente en los dos primeros años, sobre todo entre los 3 y 9 meses  y en el sexo masculino. En alrededor del 90% de los casos en niños hasta 2 años se considera originada por la hiperplasia del tejido linfoide del íleon terminal. A partir de esa edad, la frecuencia de la invaginación disminuye, pero aumentan las  lesiones orgánicas que las originan, las más frecuentes son: divertículo de Meckel, linfoma intestinal, duplicidad digestiva, ganglios mesentéricos hipertrofiados, pólipos, pero sigue siendo la hiperplasia  de tejido linfoide el hallazgo más frecuentemente.

CUADRO CLÍNICO

       -   Casos con presentación típica (20-30%): lactante eutrófico con episodios de dolor a tipo cólico, vómitos, primero de alimentos y luego de contenido bilioso y deposiciones con mucus y sangre. 

       -   En más de la mitad de los pacientes el niño se encuentra letárgico y pueden aparecer signos de deshidratación. 

        -     Pueden faltar algunos de estos signos, lo que con frecuencia hace difícil el planteamiento diagnóstico. 

        -      Al examen físico el abdomen no está distendido y la palpación revela una 

   masa alargada, en forma de embutido. La fosa ilíaca derecha aparece vacía 

  (signo de Dance). Los ruidos hidroaéreos están aumentados. 

       -     Tacto rectal: se constata la presencia de mucus y sangre y se puede tactar una masa en el recto si la invaginación ha progresado hasta esa zona.                                        -         Los pacientes que acuden después de 36 - 48 horas de evolución se observan deshidratados, con fiebre, distensión abdominal y pueden presentar signos de peritonitis y shock.

CLASIFICACIÓN
- Según su localización:
        De intestino delgado: yeyuno-yeyunales, íleo-ileales.

        De intestino grueso: colo-cólicas

        Mixtas: íleo-cólicas (son las más frecuentes en el lactante)

   - Según su evolución: agudas y crónicas

   - Situaciones especiales:
        Recurrentes 

        Post-operatorias

DIAGNÓSTICO POSITIVO 

Aunque se sospecha por los antecedentes y el examen físico, debe confirmarse mediante estudios de imágenes.

Bioquímico: los estudios de laboratorio no son específicos para el diagnóstico de la invaginación. Dependiendo de la duración de la enfermedad, puede encontrarse en el leucograma una leucocitosis con desviación izquierda y en la gasometría una acidosis metabólica.

Imagenológico. 

- Rayos X de abdomen simple: patrón gaseoso disminuido, asas delgadas    distendidas. En casos con más de 36 horas de evolución: signos de oclusión    mecánica.

- Ecografía: en la actualidad es el estudio de elección en el diagnóstico. Los    signos característicos son el ”signo de la diana” en el corte transversal y el    “signo del pseudo riñón” en el corte longitudinal. La precisión diagnóstica del    estudio por personal entrenado se acerca al 100%. Otras ventajas de la    ecografía son la ausencia de radiaciones ionizantes, la posibilidad de diagnosticar una invaginación de intestino delgado y de identificar causas anatómicas.
- Otros estudios de imágenes que pueden ser utilizados son el colon por enema con bario y el neumocolon. Los signos clásicos son la imagen “en espiral” y la imagen en “copa invertida o muela de cangrejo”.

COMPLICACIONES
 La invaginación no tratada cursa hacia la isquemia intestinal, necrosis y perforación, con muerte por fallo multiorgánico.

CONDUCTA A SEGUIR 
El tratamiento de la invaginación debe realizarse en un hospital pediátrico que cuente con servicio de Cirugía Pediátrica.
Las invaginaciones no complicadas (hasta 36 horas de evolución), en niños hasta 2 años pueden ser tratadas mediante técnicas de reducción con enemas. Puede utilizarse la reducción con enemas de bario o aire con guía de fluoroscopia o con enemas de solución salina con guía ecográfica.

Medidas generales:
- Suspender la vía oral.
- Reposición de volumen. 
- Sonda nasogástrica.

- Profilaxis antimicrobiana (Ver capítulo correspondiente). 

- No está demostrado que la sedación mejore el índice de reducciones.
Detalles de la técnica:
- El cirujano debe estar presente durante la reducción.

- Pueden realizarse tres intentos de tres  minutos de duración cuando se utiliza fluoroscopia. Con guía ecográfica el número de intentos y su duración no están limitados por el tiempo, sino por el estado clínico del paciente.

- No debe sobrepasarse una presión hidrostática o neumática de 100-120 mm Hg.

Criterios de reducción:

Clínicos: desaparición de los cólicos, los vómitos y la tumoración.

Imagenológicos: desaparición de la imagen de invaginación, con paso de líquido/aire a intestino delgado.

Invaginaciones recurrentes:

- Son más frecuentes después de la reducción no quirúrgica, sobre todo en las 48  

  horas siguientes a la reducción, aunque pueden presentarse hasta semanas o 

  meses después.

- Por lo general se diagnostican precozmente.

- En niños hasta 2 años pueden tratarse con seguridad mediante enemas con 

  seguimiento radiológico.

Algoritmo de diagnóstico y tratamiento de la invaginación intestinal


Indicaciones de tratamiento quirúrgico:

- Fallo en la reducción mediante enemas.

- Perforación durante el intento de reducción con enemas.

- Tiempo de evolución de los síntomas mayor de 36 horas.

- Signos de oclusión mecánica o de perforación en la radiografía simple de  

  abdomen.

- Signos de peritonitis o shock al ingreso.

- Identificación de una causa anatómica en la ecografía.

- A partir de la tercera recurrencia de la invaginación.

Indicaciones de la laparoscopia en el tratamiento de la invaginación:

          No está justificada antes de intentar la reducción mediante enemas. 

     Está demostrada su efectividad:

      .  Como tratamiento quirúrgico 
      • Comprobación de una reducción dudosa.

      • Demostración de una causa anatómica.

           • Realización de pexias en casos de recurrencias múltiples.
Criterios de remisión
 Ante la sospecha clínica de invaginación, debe remitirse el paciente a un hospital pediátrico con servicio de Cirugía Pediátrica para la confirmación del diagnóstico y tratamiento. 
Criterios de alta
 Después de una reducción exitosa de una invaginación mediante enemas, debe ingresarse el  paciente en observación durante 24 horas y realizar una ecografía evolutiva antes del egreso.
Después de tratamiento quirúrgico, el alta estará determinada por la evolución postoperatoria, con seguimiento por el médico de la familia.
EMBARAZO ECTÓPICO EN LA ADOLESCENCIA

CONCEPTO

 Es la implantación y desarrollo del blastocito fuera de la cavidad endometrial, el producto de la concepción casi siempre se pierde y es un trastorno que puede causar la muerte.

ETIOLOGÍA

Factores predisponentes:

Factores tubarios:

· Inflamaciones pélvicas

· Cirugías pélvicas o abdominales

· Anomalías congénitas

· Tumores abdominales

· Disfunción endocrina que ocasiona alteraciones en la movilidad tubaria

· Dispositivos intrauterinos

· Estudios contrastados

· Regulaciones menstruales

Factores ovulares:

· Crecimiento demasiado rápido de la mórula con enclavamiento en la trompa.

· La rotura prematura de la pelúcida e implantación precoz.

· Los fenómenos de trasmigración uterina (interna y externa) produciendo un alargamiento del camino a recorrer.

· Fecundación precoz del óvulo, antes de su llegada a la trompa.

· Anomalías cromosómicas.

CLASIFICACIÓN

De acuerdo a su localización:
· Abdominal primitivo

· Ovárico: superficial y profundo

· Cornual (en el cuerno uterino)

· Tubario (más frecuente): fímbrico; ampular, istmico o intersticial

· Cervical (en el cuello uterino)

· Intraligamentario.

Dependientes del número de embarazos.

· Gemelares (dobles o triples).

· Bilaterales.

· Combinado (heterotópico): embarazo normal con embarazo ectópico.

FORMAS CLÍNICAS:

· No complicado.

· Complicado con estabilidad hemodinámica.

· Con signos de descompensación hemodinámica o shock.

CUADRO CLÍNICO.

 Etapa inicial: evolución tranquila

 Amenorrea de pocas semanas, asociada a síntomas sugestivos de embarazo normal. Puede presentar ligeras molestias abdominales y el dolor acentuado es tardío.

Tacto vaginal: cuello poco elevado,  no francamente reblandecido, tiene dolor a la movilización, el tamaño del útero no se corresponde con una  implantación uterina normal. Se puede palpar el anejo engrosado.

Segunda fase: evolución intranquila. 

Dolor abdominal que comienza como punzada o sensación de peso unilateral, que no se alivia con los analgésicos habituales con irradiación lumbar, epigastrio, hipocondrio derecho y subclavicular. Existe goteo intermitente de sangre oscura, maloliente. Se acompaña de pequeñas lipotimias, vértigos, zumbidos de oídos, náuseas. A la palpación del abdomen por lo general es negativo.

Tacto vaginal: ablandamiento del fondo de saco de  Douglas por acúmulo de sangre.

Tercera fase: cataclismo.

Cuadro de hemorragia intraperitoneal masiva, llevando a un shock hipovolémico y muerte.

Signos clínicos de embarazo ectópico. (Más importantes)

· Cullen: coloración azulada periumbilical

· Lafont: dolor en los hombros, subclavicular o subescapular relacionado con ruptura tubárica, característico de sangre libre en cavidad por irritación del nervio frénico.

· Douglas: fondo de saco  abombado y doloroso.  

DIAGNÓSTICO POSITIVO

1.-Interrogatorio y examen físico.

2.- Dosificación de la fracción beta de la gonadotropina coriónica. 

3.- Pruebas inmunológicas de embarazo. 

4.- Estudios ecográficos ya sea vía abdominal o transvaginal, demuestra que el embarazo no está en el interior del útero.

5.- La videolaparoscopia  o en su defecto laparoscopia diagnóstica en casos de abdomen agudo de etiología no  precisada. 

6.- Punción abdominal. 

7.- Punción del fondo de saco de Douglas. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Embarazo ectópico no complicado:

· Quiste de ovario

· Anexitis aguda

· Distrofia ovárica: quiste folicular o quiste luteínico

Embarazo ectópico complicado:

· Metropatía hemorrágica

· Torsión del pedículo ovárico

· Aborto uterino

· Rotura de un piosalpinx

· Apendicitis aguda

· Otros cuadros de abdomen agudo
TRATAMIENTO

· Puede utilizarse tratamiento farmacológico (Methotrexate), el cual tiene indicaciones muy específicas.

· Tratamiento quirúrgico, ya sea por vía laparoscópica o por laparotomía. 

Se deben utilizar técnicas tratando siempre que sea posible conservar el órgano. 

· Profilaxis antimicrobiana  (ver capítulo correspondiente).

FLUJOGRAMA DE ATENCIÓN DEL EMBARAZO ECTÓPICO

Cuerpo  de guardia del hospital


INGRESAR A LA PACIENTE

	
SOSPECHA CLÍNICA
NO COMPLICADA

                                 ECOGRAFÍA
	
SOSPECHA CLÍNICA
COMPLICADA

Punción del Douglas

Negativa         Positiva
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LAPAROTOMÍA
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NEGATIVA
	
	LAPAROSCOPIA    
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	           Tratamiento         
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videolaparoscopia


ESCROTO AGUDO EN LA INFANCIA

CONCEPTO 

Es la inflamación aguda del escroto por cambios en su contenido, que requieren un  tratamiento específico que en algunos casos es quirúrgico de urgencia. Los signos clásicos de la inflamación están presentes: dolor, calor rubor e impotencia funcional.

 ETIOLOGÍA

· Torsión testicular

· Torsión de apéndices o hidátides: apéndice testicular (Morgagni), apéndice de epidídimo, órgano de Giraldes, vaso aberrante de Helen.

· Epididimitis y orquitis

· Hernia inguinal complicada

Torsión testicular: de mayor incidencia en la adolescencia. Consiste en la rotación de la gónada sobre su eje mayor. Mientras más grados gire el testículo y más tiempo medie entre el inicio del cuadro y el tratamiento definitivo mayor será el riesgo de compromiso vascular y de necrosis testicular.
La torsión testicular se presenta con un cuadro de dolor brusco en el testículo y puede irradiarse a la región inguinal de ese lado, a la parte baja del abdomen y en ocasiones a la región lumbar.  El 80 % de los pacientes presentan nauseas, vómitos y  algunos pueden desarrollar un síndrome de repuesta inflamatoria sistémica. La fiebre y otros  síntomas no son frecuentes.

La localización y aumento de la consistencia de las estructuras intraescrotales  son vitales para establecer la presencia de un testículo aumentado de tamaño.

Algunos cambios en la estructura anatómica intraescrotal pueden servir de ayuda diagnóstica como son: anormal orientación del testículo en relación con la línea transversa escrotal, epidídimo del testículo en posición anterior, elevación del testículo, ausencia del reflejo cremasteriano, entre otros. Estas alteraciones no son patognomónicas pero pueden tener significación. 

La ecografía doppler: permite visualizar la vascularización testicular, el flujo circulatorio, el cual esta disminuido o ausente en la torsión del testículo. 

El tratamiento es quirúrgico.

La demora en el tratamiento quirúrgico puede llevar a la pérdida de la glándula por compromiso vascular irreversible.

Torsión de hidátides: los apéndices testiculares son restos embrionarios derivados del conducto de Müller. La torsión de la hidátide de Morgagni es la causa más común de escroto agudo en los niños entre  10 y 14 años. Los síntomas generales son parecidos a las formas leves de torsión testicular, en otras ocasiones pueden producir gran dolor y síntomas locales que se confunden con una torsión testicular grave.

Examen físico: dolor selectivo en el polo superior del testículo, tumoración dolorosa pequeña y el signo de que con frecuencia se observa una mancha azulada o negruzca a través de la piel, (signo de la mancha suspendida). 

Conducta: si existe la certeza de que el paciente presenta una torsión de hidátides, se puede esperar la resolución espontánea, el tratamiento será con reposo, antinflamatorios y analgésicos hasta que desaparezcan los síntomas. Si hay duda debe realizarse intervención quirúrgica de urgencia, para exploración del escroto.  La recuperación es rápida y sin consecuencias.

Orquiepididimitis: no se observan con frecuencia en la etapa prepuberal sino en períodos posteriores, presentan generalmente una sintomatología urinaria baja como: disuria, piuria y  fiebre. Existe enrojecimiento y edema del escroto,  que es doloroso a la palpación, en ocasiones es difícil de distinguir el epidídimo del testículo. El cordón espermático se encuentra aumentado de tamaño y doloroso. En etapas iniciales el teste es de tamaño normal, pero a medida que transcurre el tiempo, el hidrocele secundario al proceso inflamatorio puede confundir con aumento real del testículo. Se encuentra además el signo de Prenh positivo (al elevar el testículo enfermo, se produce mejoría del dolor), aunque no es patognomónico de esta entidad. 

El diagnostico de la epididimitis y orquitis es esencialmente clínico. Algunos complementarios pueden orientar en el diagnóstico.

Hemograma: Leucocitosis con desviación a la izquierda. 

Estudios de orina: Puede existir piuria.

Ecografía testicular: muestra engrosamiento y edema de las túnicas escrotales, puede existir ligero hidrocele, se visualizará un epidídimo engrosado y un testículo aumentado de tamaño hipoecogénico.

 Conducta: medidas generales, reposo, elevación del teste, antinflamatorios, analgésicos y antibióticos. De elección Ciproflozacilo o Amoxicilina con Clavulánico.

 La intervención quirúrgica puede estar indicada si se sospecha un absceso y en casos de gran edema para la descompresión.

Requiere de seguimiento en conjunto con la atención primaria, para estudio de las vías urinarias e infecciones uretrales en los adolescentes.

Hernias inguino escrotales incarcerada y atascadas: ocurre como complicación de una hernia inguinal por persistencia del conducto peritoneo vaginal. (Ver tema: Anomalías  por persistencia del conducto peritoneo vaginal).

Se palpa un aumento de volumen doloroso en la zona escrotal y en el canal inguinal, cordón espermático o ligamento redondo en la hembra.  La zona de la piel está  enrojecida y edematosa. No es posible su reducción.

Tratamiento quirúrgico de urgencia.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL:

Otras causas pueden provocar un cuadro muy semejante al escroto agudo,  pero son fáciles de distinguir por ser diferentes los antecedentes y etiología.

· Infecciones de la piel del escroto 

· Traumatismos

· Tumores

· Edema escrotal

· Hidrocele

· Púrpura  de Scholein-Henoch

· Picadura de insecto

Infección de la piel. Existe el antecedente de un foco primario y  el contenido del escroto es normal

Traumatismo testicular: frecuente en el niño, pero debido a la gran movilidad del teste y el pequeño tamaño, las lesiones no son tan graves. Se presenta como un dolor intenso después del trauma que cede espontáneamente en breve tiempo. Puede llegar a producir cuadro vagal y síncope en algunos pacientes.  Examen físico: puede presentarse aumento de volumen del hemiescroto o de ambos escrotos, enrojecimiento y tumefacción por la inflamación, puede existir hematocele y también equimosis y hematoma escrotal de intensidad y tamaño variable. Doloroso a la palpación y difícil de definir las características del teste. Transiluminación negativa. La ecografia testicular visualiza un hematocele e integridad o no del testículo y epidídimo. 

Tratamiento: si es una contusión simple: tratamiento ambulatorio con antinflamatorios, reposo y fomentos fríos. Seguimiento en su área de salud.

Si el dolor persiste o aumentan los signos físicos,  después de una hora de transcurrido el trauma, hay que valorar la posible rotura o torsión del teste y está indicado el tratamiento quirúrgico 

Edema escrotal idiopático: generalmente se observa  la piel del escroto  edematosa, bilateral, es poco doloroso y no hay aumento de la temperatura. El tratamiento es sintomático (reposo, fomentos fríos) y se soluciona espontáneamente en pocos días sin dejar secuelas.

Hidrocele: hay una alteración en el contenido del escroto, pero  está ocupado por líquido, es translúcido. No se presenta como un cuadro agudo, la piel del escroto es normal, no está enrojecida.

Picadura de insecto, produce un cuadro de edema escrotal  e inflamación de la piel, el dolor en la zona es frecuente, un examen cuidadoso puede hacer patente la zona específica de la picadura. El contenido del escroto es normal.

Tratamiento farmacológico, con antihistamínicos y antinflamatorios si es necesario.

Escroto agudo en el curso de un síndrome purpúrico anafilactoide de Scholein-Henoch: Hasta un tercio de los pacientes  con este síndrome pueden presentar aumento de volumen y edema del escroto, dolor y enrojecimiento. 

Conducta: el tratamiento es el del síndrome que lo origina. Se reporta que tiene buena respuesta al tratamiento con esteroides.

No necesita tratamiento quirúrgico. 

Tumores testiculares: los tumores del testículo y de las estructuras paratesticulares, pueden simular un escroto agudo en un 10 – 15% de los casos. Una buena anamnesis establece la diferencia con un proceso agudo. Son lesiones del teste poco dolorosas o indoloras, que se presentan como un nódulo sólido, firme y duro, generalmente de superficie irregular sin lesión de la pared escrotal, cuando es dolorosa puede confundirse con una orquiepididimitis o con una torsión testicular. En ocasiones provocan dolor del cordón espermático y sensación de pesantez escrotal e hidrocele secundario. La ecografía escrotal tiene sensibilidad de un 100% para el diagnóstico de las   lesiones tumorales testiculares, debe completarse el estudio con TAC y marcadores tumorales para determinar la extensión de la lesión.

Necesita tratamiento quirúrgico  con criterios oncológicos pero como una urgencia relativa, luego de hacer los estudios correspondientes similares en general a los necesarios ante un tumor abdominal. (Ver conducta a seguir ante un tumor abdominal)

CUERPO EXTRAÑO EN VIAS DIGESTIVAS

CONCEPTO Y ETIOLOGÍA

 La ingestión de cuerpo extraño se produce con  más frecuencia durante el primer año de vida, por lo general los lactantes tragan objetos que se encuentran en sus alrededores o que cogen del suelo mientras gatean.

Las monedas son los cuerpos extraños que ingieren con más frecuencia los niños pequeños,  en niños mayores y adolescentes las espinas de pescado o los huesos de pollo son los objetos que con mas frecuencia se ingieren accidentalmente, el riesgo de ingestión aumenta tras el consumo de bebidas frías porque se produce  una disminución de la agudeza sensitiva oral. 

En niños pequeños o con problemas siquiátricos, las ingestiones pueden ser repetidas. En ocasiones puede ocurrir introducción de objetos en el recto.

CLASIFICACIÓN: 

· Por su forma: romos y punzantes.
·  Por su localización: según la porción del tubo digestivo donde se encuentren.
CUADRO CLÍNICO:

Puede no haber ningún síntoma y probablemente innumerables pequeños cuerpos extraños son expulsados sin que hayan generado complicaciones.

Los síntomas iniciales suelen ser crisis tusígenas, atragantamiento, náuseas y sialorrea. 

Estos síntomas pueden desaparecer y si el cuerpo extraño está impactado en el esófago aparece tardíamente disfagia o disnea.

DIAGNÓSTICO POSITIVO:

Por la anamnesis y síntomas acompañantes los pacientes con cuerpos extraños no alimenticios cuentan a menudo una historia de ingestión o puede haber testigos.

El 90% de los objetos ingeridos son radiopacos, la exploración radiológica se realiza de manera sistemática (cuello,  tórax y abdomen  ántero posterior  y lateral) para determinar el número tipo y localización de objetos sospechosos, en ciertos casos son necesarias las radiografías con contraste, ejemplo: objetos plásticos.

COMPLICACIONES

Una vez en el estómago, el 95% de los objetos ingeridos pasan sin dificultad a través del tubo digestivo.  

1- La perforación debida a cuerpos extraños es inferior al 1% y suelen producirse en zonas del esfínter fisiológico (píloro y válvula ileocecal), en zonas de angulación aguda (curva duodenal), en las malformaciones intestinales congénitas (membranas, diafragmas o divertículos) o en zonas de cirugía intestinal previa.

2-  Las perforaciones producidas en la extracción del cuerpo extraño.

CONDUCTA A SEGUIR:

1- Tratamiento preventivo educativo.

2- Tratamiento médico conservador, indicado en la mayor parte de los cuerpos extraños que han pasado por el esófago y han llegado al estómago, la mayoría atravesará el intestino en 4 o 5 días siendo favorecida la misma por la ingestión de dieta rica en residuos. Los padres deben revisar las heces y evitar los catárticos. Se mantendrá al paciente en vigilancia en su hogar y se indicará que comuniquen inmediatamente a su médico la aparición de síntomas como dolor abdominal, vómitos, fiebre hematemesis o melena.

      3- Está indicada la extracción endoscópica en:

      - Todos los objetos impactados en el esófago. 

      - Todos los objetos ovales de más de 5cm de diámetro o de 2cm de grosor que se encuentren en el estómago.

      - Todos los objetos delgados de más de 10 cm. de longitud que no pueden progresar por la curva duodenal.

      - Y en  los lactantes,  los objetos de más de 3cm de longitud o 20 mm de diámetro que no pueden pasar el píloro.

4- Los imperdibles abiertos y otros objetos punzantes pueden tratarse conservadoramente con ingreso de corta estadía. 

      5- Un caso particular corresponde a la ingestión de baterías (pilas de botón)  que pueden originar cuatro tipos de lesiones:

    - Corriente eléctrica

    - Liberación de sustancias potencialmente cáusticas: sodio, potasio, metales pesados. 

     - Lesiones de necrosis por compresión a nivel esofágico. 

     - Efectos tóxicos excepcionales por absorción de sustancias contenidas en las pilas.

Una pila de botón de localización esofágica debe ser extraída con urgencia.

En las de localización gástrica la actitud es controvertida, en dependencia de la experiencia y recursos del endoscopista, deben extraerse si permanecen más de 24 horas en el estómago, 72 horas sin expulsarse o antes, si aparecen síntomas. Las localizadas en intestino se recomienda monitorizar su tránsito digestivo y comprobar la eliminación espontánea con las heces. 

     6- Otro caso particular de ingestión de cuerpo extraño es el de  las piezas metálicas imantadas, cuando la ingestión es de un solo imán no suele haber problemas, sin embargo la ingestión de varias piezas puede favorecer la formación de vólvulos intestinales.

7- Los objetos que se localizan en el recto .que son pequeños y romos pueden ser expulsados espontáneamente, debe observarse de 12 a 24 horas, suele ser necesario extraer los grandes y puntiagudos. Es esencial sedar  o dormir al niño para relajar el esfínter anal antes de intentar la extracción endoscópica o con espéculo.

8- Se realizará laparotomía o cirugía videolaparoscópica si fallan los tratamientos anteriores.

Bezoares 

Son cuerpos extraños de naturaleza orgánica, pueden ser: por ingestión de cabellos (tricobezoares), por restos de vegetales (fitobezoares) y  por ingestión de leche en polvo con menor proporción de agua (lactobezoares). Clínicamente suelen aparecer como cuadros obstructivos y en ocasiones se presentan como síndrome pilórico y se palpa una tumoración en epigastrio y periumbilical, en dependencia del tamaño del mismo. Es útil para su diagnóstico una radiografía simple de abdomen. Si el bezoar es de pequeño tamaño puede extraerse por vía endoscópica. Si es de gran tamaño, está indicado el  tratamiento quirúrgico.

REGIONALIZACIÓN DE LA CIRUGÍA NEONATAL

INTRODUCCIÓN

Los resultados nacionales y la organización internacional de la Cirugía Neonatal muestran la necesidad de la regionalización de la cirugía neonatal para un grupo de afecciones, donde se requiere de centros altamente especializados.

ASPECTOS ORGANIZATIVOS
1. Los  centros regionales serán los  Hospital Pediátricos Provinciales de Holguín, Camaguey, Santa Clara y el William Soler de la capital del país.

2. Distribución por provincias

-  Al centro de Holguín deben ser enviados los neonatos de Holguín, Guantánamo, Santiago de Cuba, Granma y Las Tunas.

-  Al centro de Camaguey deben ser enviados los de Camaguey y  Ciego de Ávila.

-  Al centro de Santa Clara deben ser enviados los neonatos de Santa Clara, Sancti Spíritus y  Cienfuegos.

           -  Al centro del Hospital .William Soler deben  ser enviados los neonatos de          Matanzas, Pinar del Río e Isla de la Juventud

3. Las afecciones que deben remitirse por definición son las siguientes:

· Atresias esofágicas

· Defectos diafragmáticos

· Defectos de la pared abdominal (gastrosquisis y onfaloceles)

· Atresias y estenosis intestinales

· Malformaciones complejas múltiples

· Necesidad de reintervención de alguna afección no incluida en las antes mencionadas. 

4. Cada paciente es un reto individual donde se impone un análisis entre el centro emisor y el receptor, por ello es posible que algunas afecciones no incluidas entre las antes señaladas requieran de traslado y de igual manera pueda requerirse una cirugía de control de daño en un centro emisor.

5. Todos los pacientes deben coordinarse entre los servicios de neonatología (de neonatólogo a neonatólogo), que son los que toman la decisión y garantizan el traslado, pero en cada centro emisor debe haber existido la valoración quirúrgica u opinión de los cirujanos. Hay casos que no requieren la evaluación quirúrgica por su evidencia.

6. El traslado se realizará con los medios y recursos del SIUM, que se refuerzan con la presencia del neonatólogo y la enfermera. 

7. La comunicación primordial y vital será la telefónica ante un posible traslado y luego para  la confirmación y ejecución  del mismo. Se utilizará además el correo electrónico  como medio auxiliar y complementario.

8. Se realizará una evaluación integral de cada paciente entre el equipo de traslado y el de recepción a la llegada al centro regional  (evaluación de los resultados del traslado).

9. El seguimiento posterior de cada paciente es una decisión coordinada entre los médicos de asistencia, que puede ir desde completar su recuperación en la sala de neonatología del centro emisor, seguimiento  en la provincia de origen si las condiciones lo permiten o continuidad por el tiempo que sea necesario en el centro de cirugía neonatal. 

10. Toda la actividad debe funcionar como un sistema  integral de referencia y contra referencia.

Atresia esofágica

CONCEPTO

Malformación congénita en la cual hay una discontinuidad  en el esófago que se asocia frecuentemente con fístulas  que unen el esófago con la tráquea.

CLASIFICACIÓN

1. Tipo A: atresia esofágica sin fístula traqueoesofágica.

2. Tipo B: atresia esofágica con fístula traqueoesofágica proximal.

3. Tipo C: atresia esofágica con fístula traqueoesofágica distal  (la más frecuente, 90 %).

4. Tipo D: atresia esofágica con fístula traqueoesofágica proximal y distal.

DIAGNÓSTICO

Se establece  en el momento del nacimiento al intentar pasar la sonda nasogástrica y observar que no progresa al estómago. Si no se establece en ese momento el neonato va a presentar sofocación  espontáneamente o cuando se trate de alimentar, sialorrea, tos, cianosis.

Es obligado pasar sonda nasogástrica en el momento del nacimiento a los siguientes casos:

1- Todos los pacientes con antecedentes de polihidramnios, ausencia de burbuja gástrica en la ecografía prenatal, o con otros signos de diagnóstico prenatal sugestivo de la malformación.

2- Cuando el neonato presenta los síntomas de la enfermedad, sialorrea, regurgitación, atoro, tos, cianosis.

Si la sonda no progresa, realizar radiografía de tórax para confirmar la posición de la misma. El contraste a utilizar debe ser aire, 10 ml que permiten dibujar el bolsón superior atrésico.

En casos excepcionales se puede utilizar contraste que no sea irritante a las vías aéreas. Nunca bario.

Otros estudios complementarios
1- Radiografía de abdomen simple que  orientará sobre la variedad anatómica de la atresia e indica sobre  posibles malformaciones digestivas asociadas.

2- Evaluación ultrasonográfica: ecocardiograma y estudio renal.

3- Puede requerir de otros estudios específicos para descartar la asociación con otras malformaciones congénitas y para establecer el mejor momento para la intervención quirúrgica.

TRATAMIENTO

Preoperatorio

Preoperatorio en unidad de cuidados intensivos pediátricos:

· Incubadora para mantener la temperatura adecuada.

· Mantener el paciente en la posición semisentado 60 grados.

· Monitorización de los signos vitales con vigilancia de la saturación de oxígeno. Puede requerir ventilación mecánica.

· Aspiración de las secreciones bucofaríngeas.

· Garantizar vía venosa adecuada para infusión de todo tipo de líquidos.

· Antibioticoterapia acorde con la política vigente en el servicio.

No es una emergencia: se debe operar con el paciente hemodinamicamente compensado.

Si el paciente requiere de traslado, se deben garantizar todas las condiciones antes expuestas.

HERNIA DIAFRAGMÁTICA CONGÉNITA
concepto

Protrusión de los órganos abdominales hacia el interior del tórax, o el descenso de los órganos torácicos al interior del abdomen (hernias pulmonares transdiafragmáticas de Wieting).

ETIOLOGÍA

No está bien conocida. 

EPIDEMIOLOGÍA

La tasa de incidencia se estima en 1 x cada 2000 y 1 por 5000 nacidos vivos. 

Clasificación

1- Congénitas: son las más frecuentes y dentro de estas la de Hiss-Bochdalek, que es un defecto situado en el triángulo látero posterior del  hemidiafragma izquierdo.

2- Adquiridas: pueden ser de diferentes tipos, pero las más frecuentes son la hiatales y las traumáticas

CUADRO CLÍNICO

1. Prenatal

     -Ecografía: Permite establecer el diagnóstico en el 88-94% de los casos.

    - Ultrasonografía  Doppler: para medir volumen Tidal.

    - Amniocentesis: disminución de la concentración de lecitina y esfingomielina.

2. Postnatal

Distress respiratorio del recién nacido.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

1. Eventración diafragmática.

2. Hernia diafragmática de Morgagni.

3. Hernia hiatal congénita.

4. Enfermedad congénita quística del parénquima pulmonar.

5. Agenesia primaria del pulmón.

Exámenes complementarios

Radiografía de tórax anteroposterior vertical:

· Hemidiafragma no nítido.

· Hemidiafragma elevado.

· Patrón de gas anormal con intestino por encima del diafragma.

· Punta de la sonda nasogástrica (levine) en tórax.

· Angulación del mediastino, y desviación de la silueta cardiaca hacia el hemitórax        contralateral.

· Neumotórax atípico.

· Atelectasia en forma de plato junto al diafragma.

· Buscar anomalías asociadas con ultrasonografía, radiografías, ecocardiografía, solo en caso de dudas está indicada tomografía axial computarizada (TAC), fundamentalmente renal y craneal.

· Laboratorio

· Hemograma, gasometría, ionograma, glicemia y bilirrubina.

anomalías asociadas

Aparecen entre el 25 y el 55%. 

1- Las malformaciones cardiovasculares son las más comunes en estos pacientes (63%): síndrome del corazón hipoplásico (más común), defectos del tabique ventricular, anillos vasculares, coartación aórtica.

2- Otras anomalías:

           - Aparato gastrointestinal (atresia esofágica, estenosis duodenal, onfalocele y paladar hendido).

           - Sistema nervioso central (mielomeningocele, anencefalia, hidrocefalia).

           - Genitourinario (hidronefrosis, enfermedad quística renal).

           - Cromosómicas: 

           - Síndrome de Pallister- Killian 

3- Otros síndromes genéticos en los que puede asociarse HDC: 

    - Trisomía 13 (síndrome de Patau). 

         - Trisomía 18 (síndrome de Edwards). 

         - Trisomía 21 (síndrome de Down). Factores que están muy ligados al pronóstico y por tanto, a la mortalidad.

TRATAMIENTO

Asistencia del paciente con HDC en la sala de partos:

1. Intubación inmediata antes que el recién nacido respire

2. No ventilar con mascarilla o careta.

3. Sonda nasogástrica abierta.

4. Cateterización de vena profunda

5. Perfusión de suero glucosado al 10%.

6. Traslado urgente a unidad neonatal especializada.

7. Evitar al máximo hipoxia, acidosis y enfriamiento.

8. Saber que se trata de una urgencia fisiopatológica, por lo que la corrección quirúrgica no es lo fundamental.

Momento de la cirugía correctiva

1.  Buscar estabilidad del paciente.

2. Presión de la arteria pulmonar de 25 a 50 mm Hg. Ecocardiografía Döppler: el shunt Derecha -Izquierda se hace bidireccional o desaparece.

3. Mejoría en los índices ventilatorios.

4. Suele ser entre los 3 a 20 días (media de 8 días).

5. Si se logran esos criterios antes de las 48 horas: buen pronóstico.

Cirugía videotoracoscópica: está demostrada su eficacia para la corrección quirúrgica de esta afección.

Secuelas

1. Insuficiencia respiratoria crónica con necesidad de oxigenoterapia domiciliaria.

2. Defecto ponderal (peso < P5) en el 39% de los casos.

3. Retraso del crecimiento (45%); generalmente se compensa posteriormente.

4. Trastornos sensoriales: hipoacusia (21%), alteración de potenciales evocados (21%).

5. Reflujo gastro-esofágico, suele ceder en dos años.

6. A los 8 años la capacidad vital es de un 89% de lo normal. La perfusión está disminuida en el pulmón más hipoplásico.

Pronóstico

La mortalidad es alta, alrededor del 50%. En niños que debutan después de las 24 horas es menor del 10%. En los que al nacer presentan dificultad respiratoria  grave, la mortalidad es mayor del 80%, es este grupo precisamente al que corresponde la mayoría de los pacientes.

ONFALOCELE Y GRASTOQUISIS

CONCEPTO

El onfalocele  está caracterizado por un defecto en el sitio del anillo umbilical, con la protrusión o hernia de los órganos abdominales. El contenido eviscerado está cubierto por un saco que consiste en una membrana avascular, translúcida, compuesta por peritoneo, gelatina de Wharthon’s y amnios
. 

La gastrosquisis es un defecto de la pared abdominal donde el cordón umbilical se encuentra en posición normal, lateral al defecto y en general a la izquierda de las vísceras expuestas.

El onfalocele y la gastrosquisis son los dos tipos más comunes de defectos de la pared abdominal en el recién nacido.

ETIOLOGÍA

Existen controversias con respecto a su origen y patogénesis, la cual está relacionada con defectos en los eventos embriológicos  de la rotación del intestino medio y el cierre de la pared abdominal.

CUADRO CLÍNICO

 Onfalocele  

 El tamaño del defecto de la pared abdominal es variable (4 -12 cm). El saco usualmente contiene intestino y con frecuencia hígado, bazo y estómago. Puede romperse intraútero, durante la labor del parto o después del nacimiento. La ruptura temprana provoca gran edema y exudado sobre la serosa de las vísceras expuestas.

Anomalías asociadas.

La presencia de otras malformaciones en el onfalocele es muy frecuente. Las anomalías cardiovasculares son comunes, con mayor frecuencia la tetralogía de Fallot y los defectos del tabique auricular, asociados con hernias diafragmáticas y defectos esternales. Los síndromes asociados incluyen: trisomías cromosómicas (13 -15, 18 y 21) y el síndrome de Beckwith – Wiedemann. Las anomalías genitourinarias se asocian con el onfalocele hipogástrico y consisten en extrofia vesical, criptorquidia y malformación renal. El síndrome de la línea media baja consiste en onfalocele hipogástrico, extrofia vesical, duplicidad de colon, ano imperforado, atresia de colon, anomalías sacras, esqueléticas y mielomeningocele. Pueden encontrarse otras anomalías congénitas.

Gastrosquisis                               

Nunca tiene saco y la evisceración generalmente contiene asas intestinales edematosas y acartonadas. Puede estar presente el estómago pero casi nunca el hígado. Excluyendo las anomalías del tracto gastrointestinal, las anomalías asociadas son raras. Se han visto enfermedades cardíacas congénitas y hernias diafragmáticas.

Tabla 1. Diferencias clínicas entre onfalocele y gastrosquisis

	
	Onfalocele
	Gastrosquisis

	Localización
	Anillo umbilical
	Lateral al cordón

	Tamaño del defecto
	Variable (4-10 cm)
	Pequeño (< 4 cm)

	Saco
	Presente
	Ausente

	Inserción del cordón
	En el saco
	Normal

	Aspecto del intestino
	Normal
	Edematoso

	Herniación del hígado
	Frecuente 
	Inusual

	Malrotación
	Presente
	Presente

	Cavidad abdominal
	Pequeña
	A veces normal

	Anomalías asociadas
	Comunes (40-80 %)
	Raras

	Estrangulación del intestino
	Rara
	Gran riesgo

	Atresia intestinal
	Rara 
	Común


CLASIFICACIÓN

Los onfaloceles se clasifican según:

-Tamaño del defecto: Grandes, medianos, pequeños.

-Estado del saco: Roto y no roto.

DIAGNÓSTICO POSITIVO

El diagnóstico es  totalmente clínico, los complementarios tienen como finalidad  descartar otras malformaciones asociadas y conocer el estado del paciente.

COMPLICACIONES 

Preoperatorias

- Alto riesgo de hipotermia, deshidratación, hipovolemia e infección, a punto de partida de las vísceras expuestas. 

-Isquemia, necrosis e infección del intestino.

-Vólvulo del intestino.

Postoperatorias.

-Síndrome compartimental.

-Nutricionales.

-Hernia incisional.

-Dehiscencia y sepsis de la herida quirúrgica.

CONDUCTA A SEGUIR

Diagnóstico prenatal: no existe como tal un método preventivo. El diagnóstico prenatal es muy importante y se basa en la ultrasonografía detectando el defecto de la pared abdominal y las anomalías asociadas, que ayuda a una correcta recepción del niño y un mejor tratamiento perinatal.

Tratamiento curativo.

-La protección adecuada del contenido herniado es vital, cubriéndolo con gasas húmedas y tibias mediante una técnica aséptica. El uso de una bolsa plástica para evitar la pérdida de calor es muy efectivo.

-Acceso endovenoso  por encima del diafragma.

-Realizar descompresión gastrointestinal (sonda nasogástrica).

-Reposición de líquidos y electrolitos. 

-Soporte  ventilatorio  mecánico si es necesario.

-Antibioticoterapia de amplio espectro.

-Evaluación cardíaca y renal   completa.

-Prevención de la hipotermia.

Todas estas condicionales hay que mantenerlas durante el traslado si este fuera necesario.

Tratamiento específico.

El  objetivo del tratamiento es el cierre quirúrgico de la pared luego de reintegrar las vísceras herniadas a la cavidad abdominal. En ocasiones se requiere el uso de mallas protésicas.

CRITERIOS DE REMISIÓN
    Remitir siempre a una Unidad de Cuidados Intensivos Quirúrgicos-Neonatales.

CRITERIOS DE ALTA

Depende principalmente del grado de prematuridad, las anomalías asociadas y las complicaciones intestinales. Siempre con seguimiento en conjunto con el médico de la familia.

ATRESIAS Y ESTENOSIS INTESTINALES

CONCEPTOS

Atresia es la imperforación u oclusión de un orificio o conducto normal del cuerpo humano y en el caso del intestino provoca la obstrucción congénita del mismo.

ESTENOSIS  es una estrechez o estrechamiento de un orificio o conducto que puede ser congénito o adquirido.  

FRECUENCIA

Los segmentos afectados más frecuentemente son el yeyuno y el íleon (atresia yeyunoileal, responsable de la tercera parte de los casos de obstrucción intestinal neonatal).  Le siguen en orden de frecuencia las atresias duodenales y  las del colon.

ATRESIAS Y ESTENOSIS DUODENALES

ETIOLOGÍA Y PATOGENIA  

Parecen ser debidas a un error en las primeras etapas del desarrollo embrionario.

MALFORMACIONES ASOCIADAS

· Trisomía 21  

· Defectos de rotación del intestino

· Cardiopatías congénitas.  

· Quistes del colédoco, atresia de vías biliares.

· Anomalías de los conductos biliares y pancreáticos. 

· Atresia esofágica,.

PREVENCIÓN

No existe. En ocasiones es posible hacer el diagnóstico prenatal 

CUADRO CLÍNICO

· Antecedentes de polihidramnios.

· Vómitos biliosos o  aspiración de un contenido gástrico de color bilioso de más de 30 ml como primer síntoma de una obstrucción duodenal congénita.

· Distensión en el epigastrio.

· Resto del abdomen está excavado.

En los casos con estenosis duodenal, generalmente no hay antecedentes de polihidramnios ni se comprueba obstrucción duodenal en la ecografía prenatal, pero pueden existir los signos antes expuestos al nacimiento o más adelante en sus vidas.

DIAGNÓSTICO

· La ecografía prenatal en ocasiones 

· Estudio radiográfico simple del abdomen: se observa la imagen típica de doble burbuja.

· Ecografía abdominal: resulta útil para establecer el diagnóstico diferencial con el páncreas anular.  

· Si este estudio se realiza con Doppler, puede ser posible diagnosticar la presencia de una vena porta preduodenal comprimiendo el duodeno.

· Estudios del tractus digestivo superior con contraste  excepcionalmente utilizados, pero el colon por enema para demostrar colon de desuso  tiene valor.

EVOLUCIÓN, PRONÓSTICO Y COMPLICACIONES

 Cuando se diagnostica tempranamente y se realiza una intervención quirúrgica oportuna, la supervivencia puede variar  desde el 60 % hasta más del 90 %.

En los pacientes con estenosis duodenal el pronóstico es más favorable y pueden evolucionar sin síntomas hasta la edad preescolar o hasta la adultez.

Las complicaciones preoperatorios mas frecuentes son las relacionadas con los desequilibrios hidroelectrolítico y las post operatorias, las sépticas.

TRATAMIENTO

Cuando el niño está compensado, se realiza la intervención quirúrgica. 

  ATRESIAS Y ESTENOSIS YEYUNOILEALES

  ETIOLOGÍA

1- Teoría de la falta de revacuolización del intestino.

2- Catástrofes vasculares mesentéricas tardías durante el desarrollo embrionario.

3- Transmisión autosómica recesiva.

4- Lesiones iatrogénicas, como la perforación in útero debida a una amniocentesis, o la ligadura de un   cordón umbilical que contiene intestino.

4- Adquirida como consecuencia de enteritis necrosante.

 INCIDENCIA

· La atresia y la estenosis yeyunoileales son de las causas más importantes de la obstrucción intestinal en el recién nacido.

· Entre las atresias y estenosis, las primeras constituyen el 95% del total.

· Según diferentes series, la incidencia varía de 1 en 330 nacidos vivos hasta 1 en 10000.

PREVENCIÓN

No existe forma de prevenir estas anomalías y el diagnóstico prenatal es más impreciso que en las duodenales.

CUADRO CLÍNICO

· Antecedentes de polihidramnios  con más  frecuencia en los casos de atresia yeyunal proximal.

· Vómitos biliosos

· Distensión abdominal

· Imposibilidad de expulsar meconio

· Ictericia en ocasiones. 

· En casos muy distendidos o complicados se pueden apreciar en la pared del abdomen venas, asas intestinales y en ocasiones ondas peristálticas. 

· En los casos de estenosis yeyunoileal existe una oclusión parcial de la luz,  el cuadro clínico es de una obstrucción intestinal incompleta.

DIAGNÓSTICO

· Ecografía prenatal: polihidramnios 

· Estudio radiográfico de abdomen simple en las posiciones vertical y acostado.  La presencia de varias asas intestinales dilatadas y de niveles hidroaéreos sugieren fuertemente una obstrucción intestinal mecánica en el recién nacido. 

· Colon por enema: microcolon por desuso.

EVOLUCIÓN, PRONÓSTICO Y COMPLICACIONES

La supervivencia puede variar desde un 50% hasta un 90%.

Es mejor el pronóstico en las atresias únicas más distales y se observa un aumento de la mortalidad en aquellos pacientes con atresias múltiples, en las atresias “en árbol de navidad” y cuando la atresia se asocia con íleo meconial, peritonitis meconial o gastrosquisis.

Las complicaciones preoperatorios más frecuentes son las relacionadas con los desequilibrios hidroelectrolíticos y las post operatorias, las sépticas.

-      Síndrome de intestino corto.

-     Disfunción hepática inducida por alimentación parenteral prolongada.

TRATAMIENTO

Cuando el niño está compensado, se realiza la intervención quirúrgica. 

ATRESIAS Y ESTENOSIS DEL COLON

ETIOLOGÍA Y PATOGENIA:

Solamente del 2 al 15 % de las atresias intestinales  ocurren en el colon, su incidencia puede llegar hasta 1 por cada 66 000 nacimientos

 Al igual que las demás atresias intestinales se puede asociar a otras malformaciones, no existe prevención, la clasificación es casi similar a la de las atresias yeyuno ileales y el cuadro clínico es también muy similar, pero por ser obstrucciones bajas, la aparición de los vómitos es tardía y la distensión paulatina y generalizada. El diagnóstico se establece por los estudios radiológicos de abdomen simple y se corrobora con el colon por enema. La evolución es generalmente satisfactoria luego de la corrección quirúrgica

Cirugía videoendoscópica en las atresias intestinales: cada día aparecen nuevos reportes de  resultados favorables en el tratamiento quirúrgico de las atresias y estenosis intestinales con el uso de la cirugía videolaparoscópica.

Tratamiento quirúrgico

· Se realizará en un servicio de cirugía neonatal altamente especializado, ver regionalización.

PRONÓSTICO

Depende fundamentalmente de la presencia de otras malformaciones mayores frecuentes (cardiovasculares, digestivas, renales, óseas, entre otras), de la necesidad de ventilación mecánica y aunque en menor grado del peso al nacer.

SEGUIMIENTO

El seguimiento es complejo y prolongado, por lo que en cada paciente se impone un programa específico, donde el médico de la familia juega el papel fundamental para lograr el tratamiento integral que requieren.

MALFORMACIONES ANORRECTALES

CONCEPTO
 Constituyen una de las principales causas de obstrucción intestinal del recién nacido debido a un conjunto de malformaciones del ano y el recto, con expresión variable en su complejidad que pudieran asociarse a otras anomalías congénitas.

ETIOLOGÍA
No son un evento aislado, existe una relación estrecha entre la genética y la embriología, donde la dismorfogénesis del mesodermo regional  y el papel del tabique urorrectal resultan  importantes en la remodelación final  de la región anorrectal.

CUADRO CLÍNICO
 Definido por la ausencia del ano u otras  malformaciones  de la región anorrectal donde en ocasiones existe fecaluria en el varón,  expulsión de meconio por la vagina o el vestíbulo de la vulva en la hembra o a través de una fístula cutánea en ambos sexos, asociado muchas veces a otras anomalías congénitas fundamentalmente genitourinarias, cardiovasculares, esqueléticas y nerviosas, entre otras.

CLASIFICACIÓN.

Se clasifican en: MAR con fístula y sin fístula, de acuerdo al sexo.

1. Defectos en el varón:

· Fístula cutánea

· Estenosis anal

          -    Membrana anal

          -    Malformación tipo “bucket-handle” (asa  de cubo)

          -    Fístula rectouretral bulbar

          -    Fístula rectouretral prostática

          -    Fístula rectovesical

            -   Imperforación anal sin fístula

            -   Atresia y estenosis anal

2. Defectos en la hembra:

 -   Fístula cutánea

 -   Fístula recto vestibular

 -   Fístula vaginal

 -   Imperforación anal sin fístula

 -   Atresia rectal y estenosis

 -   Persistencia de la cloaca

 -   Defectos complejos

 -   Grupo de defectos heterogéneos inusuales

DIAGNÓSTICO POSITIVO
Clínico-epidemiológico: Constituyen el 25% de las malformaciones digestivas. Tiene una frecuencia de 1 x 4000 nacidos vivos. Más frecuentes en el varón (1.4:1), aunque varía en las lesiones bajas (V-H; 1-1) y altas (V-H; 1.8 -1).

Casi siempre se sospecha por el obstetra o el neonatólogo en el salón de partos. Un buen examen físico de la región perineal con la visualización o no de una fístula, así como los hallazgos clínicos antes mencionados y la presencia en ocasiones  de anomalías congénitas asociadas, ayudan a su diagnóstico.

Imagenológico: La radiografía lateral de abdomen con el paciente en decúbito prono y elevación de las caderas sustituyó el clásico invertograma; se realiza en ocasiones cuando se desea precisar entre la variedad alta y baja sin fístula, se necesita esperar 24 horas después de nacido el niño  para que el aire deglutido llegue a la porción más distal del bolsón rectal ciego.

Resulta de gran valor la realización de:

1- Ultrasonido abdominal y perineal

2- Radiografía del hueso sacro

3-  Estudio contrastado del cabo distal de la colostomía.

4-  Ecocardiografía

5-  Tomografía axial computarizada y la resonancia magnética nuclear  para precisar el diagnóstico y establecer  un pronóstico son indicaciones excepcionales. 

COMPLICACIONES.

Los pacientes con malformaciones anorrectales presentan complicaciones inherentes al síndrome oclusivo intestinal y a sus anomalías congénitas asociadas. Una vez corregida la malformación puede encontrarse  estreñimiento o incontinencia fecal, trastornos urinarios y disfunción sexual, asociados en ocasiones a la técnica quirúrgica o a la complejidad del tipo de malformación.

CONDUCTA A SEGUIR.

Criterios de remisión: una vez sospechada la malformación anorrectal, el paciente debe ser hospitalizado en el servicio de Neonatología o Cirugía, en dependencia de la edad para concluir el diagnóstico y tomar la conducta consecuente según el tipo de malformación y el sexo, como expresan los algoritmos de conducta siguientes.

Tratamiento curativo: solución quirúrgica en dependencia del tipo de malformación.

CRITERIOS DE ALTA: estos pacientes se siguen por consulta externa  durante toda la edad pediátrica interviniendo ante la presencia de variadas complicaciones; siempre se recomiendan normas de hábito defecatorio. 

Algoritmo de conducta en la hembra














GU: Genito Urinaria

ARSPS: Ano rectoplastia sagital posterior

VUP: Vaginoplastia, uretroplastia, perinoplastia

Algoritmo de conducta en el varón





AGANGLIONOSIS CONGÉNITA DEL COLON.  (ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG)
CONCEPTO: La enfermedad de Hirschsprung es una malformación congénita del sistema nervioso entérico que se caracteriza por la ausencia de células ganglionares a nivel de los plexos mientéricos de Auerbach y submucosos de Meissner y Henles del intestino distal.

EPIDEMIOLOGIA:

· Se presenta con una incidencia de 1/5000 recién nacidos vivos.

· Con una relación de 4:1 a favor del sexo masculino.

· Rara en raza negra y en asiáticos. 

ETIOLOGÍA: 

· Genética. Herencia multifactorial poligénica sin claro diseño hereditario. 

· Neurocrestopatía. Fallo o detención  en la migración cefalocaudal de los precursores neuronales, derivados de la cresta neural, a lo largo del intestino durante la embriogénesis.
· Inmunológica. Basada en la demostración de un incremento en la expresión del antígeno tipo dos en la mucosa y submucosa de los pacientes con la enfermedad, lo que podría ser responsable de una respuesta inmunológica en contra de los neuroblastos. 

CUADRO CLÍNICO:

Formas clínicas de presentación:

Retardo en la expulsión de meconio: Considerado el elemento cardinal en la historia de la enfermedad. Su presencia sugiere la misma en más del 90 % de los casos.

Oclusión intestinal: Cuadro doloroso abdominal a tipo cólico, no expulsión de heces ni gases, vómitos que varían de biliosos a fecaloideos, distensión abdominal progresiva con asas intestinales visibles en la pared abdominal y ruidos hidroaéros aumentados. 

Perforación intestinal: Cuadro peritoneal secundario a la perforación del intestino distendido generalmente a nivel de ciego y en la etapa neonatal.

Enterocolitis: Proceso infeccioso intestinal grave caracterizado por  distensión abdominal, vómitos biliosos, fiebre y  episodios de diarreas explosivas fétidas, sobre todo al estímulo rectal.

Estreñimiento crónico: Puede debutar desde el periodo neonatal como un retardo o no expulsión de meconio y extenderse al periodo de lactante y niño mayor, donde se pueden encontrar fecalomas palpables en el marco cólico, con marcada distención abdominal, extremidades delgadas y grado variable de malnutrición.

CLASIFICACIÓN:

Según extensión del segmento intestinal agangliónico:

Acalasia del esfínter anal interno (segmento ultracorto).

Rectosigmoidea clásica (75 % de los pacientes).

Aganglionosis de segmento largo: Extendida más allá del colon sigmoide proximal.

Aganglionosis total del colon.

Aganglionosis total del intestino (forma más rara de la enfermedad)

DIAGNOSTICO POSITIVO:

Antecedentes:  
Polihidramnios.

      Retardo en la expulsión de meconio.

Cuadro clínico: (ver formas de presentación).

· Examen físico: Los hallazgos están en relación con la edad al momento del debut de la  enfermedad y la forma clínica de presentación de la misma.

· Tacto rectal: Canal anorrectal estrecho y largo que ajusta al dedo del guante del explorador con ampolla rectal vacía, es frecuente una  diarrea explosiva al retirar el dedo del recto.  Puede existir grado variable de hipertonía del esfínter anal interno.

COMPLEMENTARIOS.

Rx de  abdomen simple: Distensión intestinal a predominio del colon y en ocasiones signos de oclusión mecánica. El neumoperitoneo pudiera estar presente cuando existe perforación intestinal asociada.

Colostograma: Se observa en la mayoría  de los casos cambio de calibre (zona de transición) en forma de embudo durante el paso de contraste retrógrado por el recto (Técnica de Neuhauser), con una mala evacuación del mismo durante el vaciamiento (persistencia del contraste en el colon  a las 24 horas de hecho el estudio). Microcolon en la aganglionosis total.

Manometría rectal: Demostración fisiopatológica de la ausencia de relajación del esfínter anal interno y recto ante la dilatación con balón (ausencia del reflejo rectoanal inhibitorio).

Biopsia rectal: Expresión histológica y confirmación diagnóstica de la enfermedad, dada por la ausencia de células ganglionares en los plexos mientéricos y submucosos del intestino e hipertrofia de los troncos nerviosos. Desde el punto de vista histoquímico se demuestra por un incremento marcado en la reacción de acetilcolinesterasa en la lámina propia y muscularis mucosae del segmento agangliónico.
COMPLICACIONES:

Preoperatorias

· Enterocolitis asociada a enfermedad deHirschsprung

· Perforación intestinal

· Oclusión intestinal

· Retraso del desarrollo pondoestatural

Postoperatorias

· Estenosis de la anastomosis

· Dehiscencia

· Retracción

· Absceso perirrectal
· Incontinencia

· Constipación

· Aganglionosis residual

TRATAMIENTO:

En relación con la forma clínica de presentación. 

Oclusión intestinal: Colostomía terminal en el sitio donde existan células ganglionares (mapeo intestinal). De no disponer del estudio histológico transoperatorio, se realiza colostomía transversa derecha. 

Perforación intestinal: Similar al proceder anterior, además se exterioriza el sitio de la perforación intestinal.

Enterocolitis: Tratamiento antibiótico enérgico, estímulo rectal periódico e irrigación rectal retrógrada.

Constipación crónica: Laxantes, irrigación intestinal retrógrada y estímulo rectal hasta que se decide la intervención quirúrgica definitiva. Cuando  el colon esta dilatado, es conveniente realizar una colostomía terminal previo mapeo  del mismo, para recuperar el calibre normal del intestino antes del descenso.

La cirugía definitiva debe realizarse una vez establecido el diagnóstico, de preferencia en etapa neonatal y en un solo tiempo quirúrgico, siempre que sea factible y respetando los principios del tratamiento quirúrgico de la enfermedad, independientemente de la técnica utilizada.

Las técnicas quirúrgicas más utilizadas han sido la de Swenson,  Duhamel y Soave. Actualmente la rectosigmoidectomía transanal primaria ha devenido en el estándar de oro para el tratamiento definitivo de la enfermedad de Hirschsprung rectosigmoidea clásica. El transplante de intestino se reserva para los casos de aganglionosis intestinal total.

Cirugía videoendoscópica: De gran utilidad en los casos de áreas extensas de agangliosis.

CALENDARIO QUIRURGICO PEDIATRICO

	PROCESO
	EDAD DE LA INTERVENCIÓN

	Quiste de la cola de la ceja                       
	Mayor de  3 mm, puede diferirse hasta el año de edad. 

	Adenitis cervical 
	Cuando persista después de un período de 6 a 8 semanas y que no haya respondido a un ciclo completo de tratamiento antimicrobiano Si Baaf negativa.

	Quiste tirogloso                                             
	De  4 - 5años. (Edad preescolar).             

	REMANENTES BRANQUIALES

	1er arco
	De 1 - 5 años. (En ausencia de infección).

	2do arco
	Al diagnóstico. Si lactante: Mayor de 3 meses.

	Tortícolis congénita 
	Cuando hay fallo del tratamiento médico no quirúrgico; limitación persistente de la rotación de la cabeza por acortamiento del músculo (ECM) después de 12 a 15 m de edad; acortamiento persistente del ECM con hemi-hipoplasia facial progresiva o en  niños con presentación inicial después del año de edad.

	Nódulos tiroideo 
	Cuando hay histología positiva o indeterminada; aumento progresivo del nódulo, recurrencia de un nódulo quístico después de la aspiración o  edad mayor de 13 años. 

	TUMORES DE GLÁNDULAS SALIVALES

	Quistes y tumores benignos de parótida.        
	De 4 - 5años

	Neoplasias benignas de la glándula submaxilar.  .
	Más de 6 meses

	Ránula sublingual                                                             
	Mayor de  6 meses  


	Estenosis esofágica 
	Imposibilidad o fracaso de un esquema adecuado de dilataciones. 

	Quiste tímico                                                 
	De  6 meses  a  1 año

	Linfangiona quístico mediastinal
	De  6 meses  a  2 años

	Hiperplasia tímica 
	No es quirúrgica, excepto que se comporte como una urgencia por compresión de las vías respiratorias.

	Miastenia grave
	El fracaso del tratamiento médico obliga a la intervención a cualquier edad.

	Quiste pericárdico
	Si es sintomático : Después de los 6 meses.     

	Linfoma de Hodgkin y no Hodgkin
	Cuando hay signos de compresión aguda u otras complicaciones.

	Tumores sólidos del mediastino posterior
	Al  realizarse el diagnóstico

	Duplicidad esofágica
	Al diagnóstico

	Pectum carinatum




	Adolescencia

	Pectum excavatum
	Después de los 7 años 

	Traqueomalacia
	Después del año, ante el fallo de medidas conservadoras. Antes si: 1-Crisis severas de dificultad respiratoria con compromiso para la vida o en pacientes que no pueden ser extubados. 2- Crisis repetidas y severas de neumonía.

	Hendidura laríngea
	Después del año de edad, si es hendidura laringo-traqueal en el período neonatal.

	Neoplasias de la mama benignas en niños.
	 Mayor de 4 años

	Neoplasias de la mama benignas en niñas. 
	Mayor de 12 años, si edad prepuberal sólo con aumento significativo de volumen o si son sintomáticas.

	Fibroadenoma de la mama               
	Al diagnóstico

	Ginecomastia  
	Adolescencia

	Acalasia
	Al diagnóstico


	Atresia de vías biliares
	Entre 4 y 8 semanas

	Hipertensión portal 
	Pacientes grupo III (Ver HTP).

Absolutas: con fallo de tratamiento esclerosante, un sangrado digestivo masivo. 

Relativas: hiperesplenismo severo, esplenomegalia gigante; varios episodios de sangrado, várices en localización de  difícil acceso para el tratamiento endoscópico, evidencias de autoderivación  con desarrollo del síndrome hepatopulmonar u otra manifestación hemodinámica grave, pacientes incluidos en el programa de transplante hepático, domicilio en área de difícil acceso.

Grupo IV (Ver HTP).
Fallo de tres sesiones de escleroterapia de urgencia; sangrado recurrente después de retirar la sonda de balón y necesidad de transfundir más de la mitad de la volemia o inestabilidad hemodinámica a pesar de una correcta reanimación con volumen. 

	Litiasis vesicular                    
	Litiasis sintomática y  asintomática cuando: persiste por más de 12 meses después del diagnóstico y los cálculos son  radiopacos.

	Reflujo gastroesofágico
	Absolutas: Pacientes con episodios de apnea que hayan requerido reanimación (SMSI) o pacientes con afección respiratoria mantenida o recurrente. Pacientes con esofagitis clínica demostrada; fallo del tratamiento médico y afección neurológica devastadora con decúbito supino o gastrostomía permanente.

Relativas: cuadro asmatiforme atípico; crisis de pseudocrup nocturno; episodios de atragantamiento; vómitos crónicos; dismotilidad esofágica intrínseca en pacientes operados de atresia esofágica; hernia hiatal; dismotilidad esofágica no asociada a atresia esofágica.

	Nesidioblastosis
	Casos severos y refractarios al tratamiento médico no quirúrgico.

	ESPLENOPATÍAS NO TRAUMÁTICAS

	Esferocitosis
	Mayor de  5 años

	Talasemia 
	Aumento de la necesidad de transfusiones por año o  la necesidad de  transfundir  más de 200 a 250 ml/kg por año.

	Sicklemia 
	Ante una crisis severa de secuestro o dos crisis moderadas.

	PTI 
	No remisión espontánea después de 6 meses.(PTI crónica) o fallo del tratamiento esteroideo definido como persistencia de la plaquetopenia después de 2 ciclos de esteroides o contraindicaciones del mismo.


	Fístula onfalomesentérica                                 
	Al diagnóstico

	Quiste del conducto onfalomesentérico            
	Después de los 3 meses                                          

	Pólipo umbilical                                                
	Después de los 3 meses                                           

	Granuloma umbilical 
	Con criterio quirúrgico

	Divertículo de Meckel 
	Sintomático  se opera de urgencia y asintomático cuando  laparotomía blanca y se encuentra: engrosamiento palpable de la base consistente con mucosa heterotópica; historia de dolor abdominal inexplicable; remanentes del conducto onfalomesentérico con fijación a la pared abdominal; evidencia de inflamación crónica; estrechamiento de la base.      

	Anomalías del uraco

	Quiste del uraco                                                 
	Después de los 3 meses                                           

	Fístula uracal
	Después de los 3 meses                                           

	HERNIAS E HIDROCELE                

	Hernia umbilical 
	Mayor de 4 años

	Hernia inguinal 
	Al diagnóstico

	Hernia epigástrica 
	Sintomática o cuando no ocurre el cierre espontáneo después de los 4 años.

	Hidrocele
	A los 2 años


	AFECCIONES UROLÓGICAS

	Fimosis
	De 3 - 5 años.

	Criptorquidia
	De 6 meses a 2 años.

	Varicocele con criterio quirúrgico                                   
	Adolescencia con criterio quirúrgico.

	Hipospadias

	De 6 meses a 18 meses. 

	Estenosis de meato
	Al diagnóstico.

	Genitales ambiguos

	Clítorolabioplastia
	Neonatal.

	Vaginoplastia
	Neonatal o diferir hasta la pubertad.

	Reconstrucción uretral
	De 6 meses a 1 año

	Escrotoplastia
	De 6 meses a 1 año

	AFECCIONES GINECOLÓGICAS

	Tumores de ovario. 
	Período neonatal con diagnóstico de ultrasonografía  pre o postnatal; periodo pre-puberal; en la pubertad o adolescencia si tiene más de 5 cm de diámetro, se presenta como dolor abdominal independientemente del diámetro o aumenta progresivamente de tamaño en exámenes sucesivos. Quistes entre 3 y 5 cm de diámetro deben ser observados  al menos 2 ciclos menstruales. Si aumentan de tamaño o persisten por más de tres meses está indicada la resección quirúrgica. A cualquier edad con cualquier dimensión si tiene componentes sólidos o si es un quiste de ovario torcido.

	Agenesia vaginal y septun vaginal transverso.
	Sin útero. Antes del comienzo de la vida sexual activa.

Con útero. Antes de la menarquia.

	Himen imperforado
	Pubertad antes de la primera posible menstruación.


	Hemangiomas                    
	Fracaso de tratamiento médico no quirúrgico.

	Linfangiomas  
	Fracaso de tratamiento médico no quirúrgico; o aumento rápido y progresivo; se tornen sintomáticos (2 a 6 meses de edad y debe hacerse siempre antes de los 2 años.

	Pólipo rectal 
	Preescolar.

	Fisura anal
	Si evoluciona a ulceración anal crónica.

	Prolapso rectal
	Persistente después de varios meses de tratamiento conservador.

	MALFORMACIONES ANORRECTALES

	Varón
	Variedad baja: R.N

Variedad alta con o sin  fístula rectourinaria: Colostomía R N / ARPSP entre 4 y 8 semanas.

	Hembra
	Variedad baja: R.N
Variedad alta con o sin fístula rectovaginal:

Colostomía R N / ARPSP entre 4 y 8 semanas

Cloaca: Colostomía/Vaginostomía si necesario

 en período neonatal.

ARPSP después de 6 meses

	Enfermedad de Hirschsprung

	Cuadro oclusivo agudo: Colostomía  en 

el R.N y descenso entre 6 y 12 meses.

Constipación crónica: Descenso entre 6 y

 12 meses sin colostomía.


	Secuestro pulmonar

	Intralobar al diagnóstico.

Extralobar raramente  quirúrgico.

	Quistes broncógenos y pulmonares 
	Al diagnóstico.

	Enfisema lobar 
	Si insuficiencia respiratoria progresiva con compromiso para la vida. Si  dificultad respiratoria no grave  puede diferirse hasta después de los 6 meses de edad. 

	Tumores benignos del pulmón   y la pleura
	Mayor de seis meses.

	Atelectasia  
	Fracaso del tratamiento médico no  quirúrgico.

	Hernia diafragmática congénita
	RN con estabilización fisiológica preoperatorio (que puede llegar hasta 7 o más días).

	Malformación quística adenomatoidea               
	Al diagnóstico.

	Quilotórax 
	El fracaso del tratamiento médico no quirúrgico o ante la imposibilidad de sostener el estado nutricional del paciente.

	Bronquiectasias                                          
	Después de los 4 años.


ANOMALÍAS POR PERSISTENCIA DEL CONDUCTO PERITONEO VAGINAL

El conducto peritoneo vaginal (CPV) se desarrolla durante el tercer mes de la gestación como una prolongación del peritoneo parietal a través del anillo inguinal profundo. Este conducto se oblitera espontáneamente desde el anillo inguinal  profundo (AIP) hasta el testículo después del descenso testicular completo, esto puede ocurrir inmediatamente después del nacimiento, persistir por años o permanecer permeable toda la vida.

ETIOLOGÍA

Los mecanismos de control de este evento son desconocidos, pero algunos factores hormonales relacionados con el descenso del testículo pudieran estar involucrados, como por ejemplo el péptido de calcitonina. 

Variantes de persistencia del CPV 

1.- Hernia inguinal: persistencia parcial de la porción  proximal del conducto con diámetro suficiente como para permitir la salida de vísceras abdominales. El aumento de volumen se observa en la región inguinal.

2.-Hernia inguinoescrotal: persistencia total del CPV, las vísceras abdominales llegan al escroto.

3.- Hidrocele comunicante: persistencia total del CPV con diámetro pequeño que sólo permite la salida de líquido intrabdominal al escroto, cambia de volumen con el reposo y los cambios de posición.

 4.- Hidrocele no comunicante: presencia de líquido en la capa vaginal del testículo que por obliteración del conducto no permite su intercambio con la cavidad abdominal, es llamado también hidrocele tabicado.

5.- Quiste del cordón: se obliteran las porciones  proximal y distal del conducto quedando el líquido retenido en un punto intermedio del canal inguinal, la tumoración  no es reductible. La lesión equivalente en la mujer se denomina quiste o hidrocele del conducto de Nuck.

Factores contribuyentes en el desarrollo de  la hernia inguinal congénita

1.- Urogenitales 

     .a) Testículo no descendido  

       b) Extrofia vesical

2.- Incremento del líquido peritoneal 

      a) Ascitis 

       b) Cortocircuitos ventrículo-peritoneal  

       c) Diálisis  peritoneal

3.-Incremento de la presión intrabdominal  

       a) Onfalocele y gastrosquisis reparados  

       b) Ascitis severa 

       c) Peritonitis meconial.

4.- Enfermedad respiratoria crónica
        a) Fibrosis quística

5.- Alteraciones del tejido conectivo 

        a) Síndrome de Ehlers-Danlos

        b) Síndrome de Hunter-Hurler

        c) Síndrome de Marfán 

        d)  Mucopolisacaridosis.

DIAGNÓSTICO 

I- Clínico. Es  imprescindible una anamnesis y examen físico adecuados.

Hernias. Se establece al detectar una masa palpable  que emerge a través del anillo inguinal, lateralmente al tubérculo púbico, pueden ser bilaterales, que aumentan a los esfuerzos, como el llanto, los pujos, golpes de tos, puede palparse un tumor o por el contrario sólo un engrosamiento del cordón (signo del guante de seda), que puede reducir espontáneamente o por maniobra de presión gentil. Si llegan al escroto llenan este de arriba hacia abajo. Cuando se hacen dolorosas e irreductibles con cambios de coloración, signos de oclusión intestinal total o parcial, vómitos, evidencian su complicación. Los testículos no descendidos se asocian a hernias generalmente. 

Hidrocele. Puede ser evidente desde el nacimiento, unilateral o bilateral. Se caracteriza por un escroto suave, renitente, translúcido, fluctuante alrededor del testículo, mayor en las noches, más pequeño e incluso desaparecer en las mañanas (si es comunicante). El escroto se va llenando de líquido de abajo hacia arriba. Pueden ser irreductible cuando es tabicado, quístico o  a tensión.  

El diagnóstico de todas estas afecciones es esencialmente clínico.

2- Imagenología. Puede ser útil  en algunos casos para establecer el diagnóstico diferencial sobre todo ante las complicaciones. Puede realizarse ultrasonido simple o Doppler, para descartar si existe una torsión testicular con compromiso del órgano. 

3-  Laboratorio. Hemograma con diferencial, 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Las siguientes entidades deben  diferenciarse de las anomalías del CPV

1.- Procesos de la pared y del tejido celular subcutáneo. Lipomas, quistes sebáceos, quistes dermoides, hemangiomas, traumas, picaduras de insectos, edema angioneurótico, linfadenitis inguinal o femoral (estas últimas en casos de complicaciones).

2.- Procesos del canal inguinal y/o escrotal. Testículos no descendidos, tumores del testículo, torsión testicular o de sus hidátides.

Complicaciones de las anomalías del CPV

1.- Preoperatorias. Las hernias pueden atascarse, encarcelarse, estrangularse o perder su derecho a domicilio (rara en niños). Debe descartarse su asociación a una torsión de testículo  no descendido. Estas complicaciones pueden asociarse a isquemia, necrosis, o ambas,  de vísceras intrabdominales. Los hidroceles pueden tener un crecimiento brusco y hacerse dolorosos o evolucionar a la tensión máxima. 

2.- Transoperatorias Complicaciones relacionadas con la anestesia, sangrado, lesión visceral,  de los elementos del cordón producto de deficientes técnicas quirúrgicas.

3.- Postoperatorias. Sangrado y hematoma local, dehiscencia de suturas, sepsis, persistencia o recidiva de la anomalía, hidroceles crónicos postquirúrgicos, granulomas seróticos, atrofia testicular, testículo no descendido ascendente o atrapado,  esterilidad. 
CONDUCTA 

1- Recordar que toda hernia inguinal se interviene quirúrgicamente en cuanto se diagnostica, siempre y  cuando las condiciones generales del paciente sean buenas.

2- Se realizará cirugía de urgencia en los pacientes con hernias complicadas.

3- Los hidroceles  y quistes del cordón  se operan a partir del año de edad. 

TÉCNICA QUIRÚRGICA  DE ELECCIÓN

Estas anomalías al ser secundarias a una persistencia del CPV, sólo requieren de una ligadura alta del saco previa torsión, sección de este y apertura del extremo distal (Técnica de Potts) sin abrir el anillo inguinal superficial. En casos de hernias complicadas,  se tratarán de forma consecuente según el hallazgo quirúrgico. 

FIMOSIS

CONCEPTO
 Estrechez del orificio prepucial usualmente debida a balanopostitis, que determina la no retracción del prepucio sobre el glande, puede traer como consecuencia orina en goteo, chorro fino o esfuerzo miccional. De rara  presentación antes de los 5 años.

 Esta definición excluye por tanto las adherencias balanoprepuciales,  que son  normales en el 96% de los recién nacidos y el 80% de los niños entre 5-13 años y cuya separación progresa  de forma espontánea con la edad y es completada en la pubertad.

La dilatación  y lisis manual de las adherencias no se debe realizar en etapa de recién nacido, lactante y niño hasta los 3 años. Solo es necesaria la comprobación del meato libre de obstrucción.

      DEFINICIONES

· Parafimosis: anillo prepucial estrecho que se atasca en el surco coronal.
· Balanitis: inflamación o infección del glande.
· Postitis: inflamación o infección del prepucio.
· Meatitis: inflamación del meato uretral
DIAGNÓSTICO

                Antecedentes: 

1. Presencia de balanitis previas. 

2. Parafímosis a repetición 

3. Dilataciones prepuciales cruentas.

 EXAMEN FÍSICO

Se observa la presencia de un anillo prepucial estrecho, blanquecino con aspecto cicatricial, que imposibilita descubrir el glande durante la exploración, puede o no observarse el orificio uretral. Durante la micción puede ocurrir la retención de orina dentro del prepucio conocido como “vejiga prepucial”, en ocasiones aparece el chorro de orina en forma de goteo fino e intermitente.

CONDUCTA

Médica: (Si no existe un proceso cicatricial franco)

Aplicación local en el anillo prepucial de cremas esteroideas (crema de betametazona), 2 veces al día por un período no mayor de 2 meses.

  Indicaciones quirúrgicas de la circuncisión.

1. Anillo prepucial cicatriacial

2. Balanitis xerótica obliterante.

3. Estenosis puntiforme del anillo prepucial de cualquier etiología, incluyendo las causadas por parafímosis anteriores.

4. Balanopostitis a repetición.

5. Lactantes con sepsis urinaria a repetición, cuya única causa sea las adherencias balanoprepuciales que determina obstrucción al flujo de orina y  no pueden ser dilatadas normalmente.

HERNIA UMBILICAL Y HERNIA EPIGÁSTRICA

CONCEPTO

 Es la protrusión de una víscera o parte de ella a través del anillo umbilical,   resultado del cierre incompleto del anillo umbilical.

ETIOLOGÍA

- Falta de aproximación de los músculos rectos durante el período intrauterino.

- Falta de anclaje del ligamento redondo.

- Falta de respuesta fibrótica adecuada luego de la trombosis de los vasos  umbilicales.

 CUADRO CLÍNICO

Aumento de volumen de la región umbilical, reductible, elástico, no doloroso, con presencia de ruidos hidroaéreos a ese nivel, que protruye con la tos y el llanto, rara vez se complica con atascamiento o estrangulación. 

CONDUCTA

Si se realiza el diagnóstico de hernia umbilical en un RN o niño menor de 1 año:
· Se le orienta a la madre que no necesita tratamiento quirúrgico a esa edad.

· No se debe colocar fajas ni instrumentos que presionen el contenido de la hernia a la cavidad abdominal.

Tratamiento quirúrgico:

1. Niño mayor de 4 años y con anillo aponeurótico de más de 2,5 cm.
2. Niños de menor edad y menor diámetro si han sufrido episodios de irreductibilidad o crisis dolorosas no atribuibles a otra causa.
HERNIA EPIGÁSTRICA

El cuadro clínico  es muy similar a la hernia umbilical, la diferencia está en la localización, que en este caso es exactamente en la línea media por encima del ombligo.

Tratamiento quirúrgico

Si se mantiene sintomática, se realiza después de los cuatro años de edad.

ESCROTO VACÍO

CONCEPTO

 Bajo esta denominación se incluyen una serie de condiciones en las cuales uno o ambos testículos no se encuentran en la bolsa escrotal.

ETIOLOGÍA

-Ausencia testicular: implica un fallo embriológico de la cresta gonadal, no se forma testículo, vasos espermáticos ni conducto deferente. 

-Atrofia testicular: atrofia del tejido testicular ya formado por accidentes vasculares intrauterinos o perinatales.

-Testículo desaparecido: atrofia testicular donde no existe tejido testicular identificable pero sí vasos espermáticos y conducto deferente.

-Testículo no descendido verdadero: es aquel que detuvo su descenso en algún punto a lo largo de su trayecto normal.

Los factores predisponentes son:



-Prematuridad.



-Bajo peso al nacer.



-Embarazo gemelar.



-Exposición a estrógenos maternos.



-Padre con criptorquidia.

Se han invocado diferentes teorías como:



-Anomalías en el gubernáculum y músculo cremáster.



-Bandas fibrosas en el canal inguinal.



-Disminución de la presión intrabdominal.



-Anomalías intrínsecas del testículo y del epidídimo.



-Trastornos endocrinos.


-Testículo no descendido ectópico: es el que se encuentra fuera del trayecto de descenso normal. 

-Testículo no descendido iatrogénico: es el testículo que había descendido normalmente y que después de una cirugía inguinal quedó atrapado en posición alta en el tejido cicatrizal.

-Testículo retráctil: es el testículo que descendió normalmente y que se retrae dentro del canal inguinal de manera intermitente por contractura del músculo cremáster.

-Orquiectomía previa.

CUADRO CLÍNICO

El motivo de consulta fundamental es la ausencia del testículo en la bolsa escrotal.

El examen físico debe realizarse en posición supina y en cuclillas si es necesario en varias ocasiones antes de definir una conducta definitiva  en especial cuando se trata de un lactante  o cuando existe duda diagnóstica.

Es esencial identificar si la afección es unilateral o bilateral, si el testículo es palpable o no y si la misma es una entidad aislada o se encuentra formando parte de un síndrome.

En los casos unilaterales puede observarse asimetría escrotal e hipertrofia testicular compensadora, que puede ser signo de ausencia testicular contralateral. 

Los pacientes con testículo no descendido bilateral presentan hipoplasia de ambas bolsas escrotales y tienen una alta probabilidad de asociación con otras anomalías. 

Si hubiese testículo palpable se debe  determinar si este es retráctil, su tamaño y posición. Las localizaciones ectópicas más frecuentes son raíz del pene, región femoral, región perineal y bolsa escrotal contralateral (ectopia cruzada).

Los testículos no descendidos pueden asociarse a diferentes afecciones como: hernia inguinal, hidrocele, hipospadias, síndrome de Down, tumor de Wilms, síndrome de abdomen en ciruelas pasas, síndrome de Prader Willi y síndrome de Klinefelter.

La presencia de hipospadias indica una alta probabilidad de presentar trastornos de la diferenciación sexual.

CLASIFICACIÓN

Esta afección puede clasificarse en:

-Unilateral o bilateral.

-Con testículo palpable o no palpable.

-Aislada o asociada a síndromes

Diagnostico positivo 

Clínico epidemiológico

-Un testículo no descendido palpable se encuentra en el 3 – 5% de los recién nacidos a término y en el 30% de los pre términos. El 15% de todos los niños con criptorquidia son bilaterales.

-La mayoría de los testículos criptorquídicos palpables descienden espontáneamente en los primeros meses de la vida. La incidencia de los testículos no descendidos al año de edad es entre 0,7 – 1 %. 

-Los testículos no palpables  representan el 20 % de todos los testículos no descendidos, de los cuales el 40 % son intrabdominales, 40% en región inguinal y el 20 % atróficos o ausentes.

-Todos los niños con testículos impalpables bilaterales y los pacientes con cualquiera de las formas de criptorquidia que presenten hipospadias serán evaluados para descartar estados intersexuales y se realizarán::


-Estudios cromosómicos.


-Dosificaciones hormonales (testosterona, LH, FSH)


-Ultrasonografía para descartar la presencia de estructuras müllerianas.

-La agenesia bilateral puede ser diagnosticada mediante la comparación de niveles basales de hormona  LH, FSH y testosterona y post estimulación con HGC, donde se encontrarán niveles altos de LH y FSH post estimulación sin cambios en la dosificación de testosterona.


Imagenológico

Los estudios ultrasonográficos son importantes en los pacientes con testículos impalpables o para el estudio de anomalías asociadas.

En el caso de los impalpables la localización ultrasonográfica de los mismos orientará en la conducta quirúrgica inicial: inguinotomía, si se observan en el canal o videolaparoscopia, si se localizan en la cavidad abdominal o no se visualizan.

Las estructuras müllerianas pueden ser fácilmente identificadas mediante estudios ultrasonográficos, sin embargo pueden emplearse otros estudios como la TAC o la RMN en el estudio de anomalías asociadas más complejas.

CONDUCTA A SEGUIR

El tratamiento es  siempre quirúrgico, excepto en el testículo retráctil que tiene indicaciones específicas.

La modalidad videolaparoscópica es fundamental, en particular para los niños en que no se palpa el testículo en el canal inguinal.

COMPLICACIONES

Las complicaciones generales de los pacientes con criptorquidia son:


-Mayor predisposición a la torsión y trauma testicular.


-Atrofia del teste.

-Desarrollo de cáncer testicular. De 4 a 7 veces mayor riesgo de padecer de cáncer de testículo que la población en general aún después de orquidopexia temprana.


-Infertilidad.

Las complicaciones más frecuentes relacionadas con la orquidopexia son:


-Atrofia testicular.


-Lesión de conducto deferente.


-Posición testicular anormal.


-Orquiepididimitis.


CRITERIOS DE REMISIÓN

Todo niño que presente una bolsa escrotal vacía debe ser remitido a un servicio de cirugía o urología pediátrica. 


CRITERIOS DE ALTA

Todos los pacientes tratados por esta afección deben ser seguidos a largo plazo para valorar tamaño y posición del  testículo descendido, necesidad de orquiectomía por atrofia, colocación de prótesis y posibilidad de desarrollo de una neoplasia que a pesar del descenso testicular es mayor que en un niño sano.

 Se requiere de la colaboración y apoyo del médico de la familia, para lograr el correcto seguimiento.

ANOMALÍAS VASCULARES

CONCEPTO: Las anomalías vasculares son desórdenes vasculares congénitos, producidos por aberraciones en la angiogénesis en la etapa embrionaria. Pueden estar localizados en la piel o en cualquier órgano del cuerpo donde exista endotelio vascular. Pueden afectar vasos capilares, venosos, linfáticos y  arteriales.

ETIOLOGÍA: El conocimiento exacto de las causas que provocan estas anomalías no está bien determinado, aunque sí se reconoce que existe hiperplasia y displasia del endotelio vascular por errores en la morfogénesis.

DIAGNÓSTICO: Las lesiones pueden estar o no presentes al nacimiento. Los síntomas y signos estarán en dependencia de la localización de la anomalía y del tipo de vaso afectado. 

Por la gran variedad en la forma de presentación, hasta hace unos años existió mucha confusión en la terminología, por lo que se creó una clasificación biológica basada en el comportamiento de las diferentes anomalías vasculares, las que presentan hiperplasia del endotelio se denominan tumores vasculares y las que presentan displasia se denominan malformaciones vasculares.

Hemangioma:

Tumor primario de la microvasculatura, caracterizado por proliferación (hiperplasia) de las células endoteliales. Es exclusivo de la edad pediátrica. Predominio: sexo femenino 4:1. Frecuencia 10-12% de todos los recién nacidos.  Presentan tres fases evolutivas:

1. Fase de crecimiento

2. Fase de involución

3. Fase de post involución

Fase de crecimiento: el 30-40% están presentes al nacimiento, el resto aparece a las 3 - 4 semanas de vida, como una mancha o punto rosado fresa. Crecen hasta los 6 - 8 meses de edad.

Fase de involución: comienza a partir del año de edad, en que dejan de crecer, y comienzan a desaparecer.

Fase de post involución: en un 50% de los casos la regresión es completa a los cinco años de edad. El resto puede dejar secuelas: telangiectasias, escaras, tejido fibroadiposo y distorsión. 

Malformaciones  vasculares:

Forma un heterogéneo grupo de lesiones vasculares compuestas de vasos displásticos con endotelio normal. Predomina un tipo de vaso: capilar, venoso, linfático y arterial.  

La mayoría siempre están  presentes al nacer, crecen progresivamente y nunca desaparecen.

Malformación vascular capilar  (Mancha en vino de oporto):

Se trata de una ectasia  en la  dermis papilar y reticular superior. Crecen con la piel, nunca regresan, acompañan a síndromes:

· Klippel – Trenaunay – Weber.

· Parkes-Weber.

· Facomatosis : pigmento vascular.

· Sturge-Weber.

Malformación vascular venosa

Las malformaciones venosas son hemodinamicamente inactivas, pueden ocurrir en cualquier  parte de la piel u otros órganos, se presentan como parches o masas azules que pueden aumentar a los esfuerzos.

Están presentes al nacer y crecen progresivamente durante la infancia y la adolescencia. 

Las lesiones pueden ser dolorosas por hematomas o trombosis.

Para su diagnóstico en la mayoría se realiza  por el examen físico. A veces es necesario realizar ultrasonido de partes blandas, la necesidad de  diagnóstico por  resonancia magnética nuclear y angiografías es excepcional.

Malformación vascular linfática.

Existen dos tipos: 

Microquística: pequeñas vesículas superficiales

Macroquística: grandes quistes subcutáneos.

Generalmente están presentes al nacer y crecen con el paciente, localizadas con más frecuencia en el cuello. Diagnosticadas por el examen físico, ecografía y  BAAF si hay duda.

Malformaciones arteriovenosas

Son lesiones activamente hemodinámicas, con Shunt arterio-venoso, son visibles al nacer y crecen rápidamente.

El diagnóstico clínico es directo por el examen físico: parche de piel rosada, venas muy dilatadas, soplos, thrill, calientes, pueden reproducir fallos cardíacos  congestivos. Es de valor el ultrasoniodo en casos de dudas.

CLASIFICACIÓN:

CLASIFICACIÓN BIOLÓGICA

                                  Anomalías vasculares


Tumores vasculares                         Malformaciones vasculares 


                                                   Simples                     Combinadas

Hemangiomas                            Capilar                 Fístulas arterio-venosas

Angioblastomas                         Linfática               Malformación arterio-venosa

Hemangiopericitomas                Venosa                Otras malformaciones  

Hemangioendotelioma               Arterial              

kaposiforme

Otros tumores

TRATAMIENTO: 

Hemangiomas

La naturaleza es la  mejor cura, ya que siempre involucionan, pero un 10-20% requieren tratamiento por:

Destrucción extensa

Gran tamaño con distorsión anatómica

Obstrucción de orificios vitales

Invasión del botón mamario

Localización visceral

Trombocitopenia (KASABACH-MERRIT)

Tratamiento médico

Primera línea: esteroides  (sistémicos o intralesional).

Segunda línea: Interferón Alfa (subcutáneo o intralesional) a dosis de 3 millones de unidades por m² superficie corporal.

Tratamiento quirúrgico

Embolización 

Láser

Exéresis quirúrgica

Malformación vascular capilar:

Láser

Malformación vascular venosa:

Compresión: Se utiliza como primera línea de tratamiento el vendaje elástico compresivo.

La esclerosis percutánea  se realizará en segunda opción y con sustancias esclerosantes (ethibloc, polidocanol).

Malformación vascular linfática: 

Exéresis quirúrgica en la mayoría de los casos.

Escleroterapia: cuando la exéresis resulta muy peligrosa por afectar órganos que comprometen la vida (vasos, nervios),  (OK -432, ethibloc).

Malformaciónes arteriovenosas:

El tratamiento constituye un verdadero reto ya que son peligrosas y difíciles de tratar.

Se realiza embolización arterial superselectiva.

Exéresis quirúrgica.

ATRESIA DE VÍAS BILIARES

Concepto: Es  un proceso inflamatorio desconocido y progresivo que conduce a la destrucción y obliteración de la vía biliar intra y extrahepática, con fibrosis que en su evolución natural conduce a cirrosis biliar precoz y ocasiona el fallecimiento antes de los 3 años de vida si no se realizan rápidamente las acciones terapéuticas necesarias.

Incidencia: mundialmente oscila desde 1/8000 hasta 1/18000, siendo mayor en países asiáticos.

Etiología: Es todavía desconocida

Cuadro Clínico

· Recién nacido o lactante a término, de peso y aspecto normal  en el que aparece entre las 2 y 6 semanas de vida

· Ictericia

· Coluria

· Hipoacolia

·  Hepatomegalia firme

· Buen estado general, que se deteriora rápidamente y aparecen 

· Signos de hipertensión portal como esplenomegalia, ascitis y circulación colateral visible

· Infecciones frecuentes, colangitis, peritonitis espontáneas

· Sangrado clínicamente significativo por coagulopatía secundaria

·  Cirrosis e insuficiencia hepática irreversible. 

Clasificación

· Anatomopatológica

· Tipo 1: Hasta el conducto colédoco. Puede asociarse a quiste de colédoco proximal. Se observa en el 10% de los pacientes.

· Tipo 2: Hasta el conducto hepático.es la menos frecuente y solo se ve en el 2% de los casos. 

· Tipo 3: Hasta todo el sistema biliar extrahepático hasta el nivel de la porta hepatis. Es la más frecuente y ocurre en el 88% de los pacientes.

· Etiológica

· Sindrómica o Embrionaria. Se observa en el 10-20% de los casos, y se acompaña de otras anomalías como poliesplenia, malrotacion, vena cava inferior interrumpida, situs inversus, vena porta preduodenal, defectos cardiacos y otros. Tambien conocida como síndrome de poliesplenia o BASM (Biliary Atresia Splenic   Malformation Syndrome).. 

· No sindromica  o Postnatal. Es la más frecuente, está presente en el 80-90% de los pacientes y su presentación clínica es aislada y más tardía.

Diagnóstico positivo.

· Clínico-epidemiológico. El diagnostico positivo debe realizarse precozmente (antes de las 8 semanas)

· Se basa en la clínica fundamentalmente

· Bioquímico: Elevación de la Bilirrubina conjugada o directa 

· Elevacion de la Gammaglutamiltranspeptidasa,l a Fosfatasa Alcalina,  la 5´nucleotidasa, así como los Ácidos biliares y las Transaminasas Glutámico Pirúvica y Glutámico Oxalacética.

· Coagulograma y hemograma: Con frecuencia puede encontrarse prolongación del Tiempo de Protrombina y del Kaolín, así como cierto grado de anemia.

· Imagenológico.

· Ultrasonido hepático y abdominal: Se observan ausencia o disminución de tamaño de la vesícula biliar sin dilatación de las vías biliares. (La ausencia de este signo no descarta la presencia de AVB).  

· Gammagrafía con isótopos radiactivos 

· Colangio-Resonancia Magnética Nuclear: No se realiza de rutina.

· CPRE: No se realiza de rutina

· Colangiografía intraoperatoria: Esta puede ser por laparotomía o por video laparoscopía (como se realiza en nuestro medio). 

· Anatomopatológico:

· Biopsia hepática


Cirugía Videoendoscópica: No existen aún evidencias que su uso  sea superior a la técnica convencional.
Complicaciones.

· Colangitis: 

· Hipertensión portal: 

· Cirrosis Hepática: 

· Desnutrición y desórdenes metabólicas: 

· Formación de quistes intrahepáticos: 

· Sindrome hepatopulmonar

Criterios de remisión.

Todo recién nacido o lactante pequeño con ictericia, coluria, acolia o hipoacolia prolongada más allá de la segunda semana de vida.

La operación correctiva se hace por el grupo de cirugía hepatobiliar 

Criterios de alta hospitalaria.

Los pacientes serán egresados después de cumplir 10 días como mínimo con antimicrobianos, con vía enteral funcional, y sin complicaciones, sin embargo debe mantenerse una constante interrelacion entre los niveles de atención.

Factores pronósticos: 

· Edad a la operación. 

· Restablecimiento de flujo biliar. 

· Histología de la placa biliar (mayor de 150mc).

· Presencia de cirrosis hepática.

· Tipo de Atresia. 

· Cifras de bilirrubina posoperatorias.

·  Estado nutricional. 

· Crisis de colangitis. 

· Enfermedades asociadas.

· Factor centro (está demostrado que los centros que realizan más de 5 atresias biliares anuales tienen mejores resultados). 

· Trasplante Hepático en la Atresia de Vías Biliares

La Atresia de Vías Biliares es la principal indicación de trasplante hepático en niños y constituye más del 50% del total.

HIPERTENSIÓN PORTAL

CONCEPTO

 La HTP es el síndrome clínico caracterizado por el aumento de los valores de presión en el sistema venoso del aparato digestivo o en el sistema portal, por encima de 12 mm de mercurio. 

ETIOLOGÍA

 Las causas se dividen en: hepáticas, pre-hepáticas y post-hepáticas, de ellas las causas hepáticas secundarias a cirrosis biliar representan más del 50% en el niño. 

HTP pre-hepática: pre-sinusoidal

   Por aumento del flujo sanguíneo: Fístulas arteriovenosas (entre arteria hepática o esplénica y la vena porta) de origen traumático, congénito o aneurismático y en las grandes esplenomegalias.

  Por aumento de la resistencia:

- Obstrucción trombótica de la vena esplénica (Síndrome de Banti)

- Obstrucción de la vena porta:

      Trombótica:
           - Cateterismo umbilical

           - Onfalitis perinatal 

           - Deshidratación severa e infecciones intra-abdominales neonatales.

           - Estados de hipercoagulabilidad (déficit de proteínas C y S).

           - Colangitis esclerosante primaria.

       No trombótica:

- Malformaciones congénitas de la vena porta (agenesia, estenosis).
           - Compresión extrínseca de la vena porta.

HTP hepática: incremento intrahepático de la resistencia vascular portal

 Presinusoidal:

      - Equistosomiasis

      - Fibrosis hepática congénita y fibrosis portal no cirrótica

      - Micro hamartomatosis hepática

      - Fibrosis quística

 Postsinusoidal:

           - Cirrosis hepática biliar: atresia de vías biliares no tratada, anomalías       quísticas del colédoco, colangitis esclerosante y síndrome de Alagille.

           - Metabólica: déficit de alfa-1 antritipsina, enfermedad de Wilson, glucogenosis tipo IV, intolerancia hereditaria a la fructosa, galactosemia.

            -  Postnecrótica: hepatitis viral aguda y crónica, hepatitis crónica activa.

       - Tumores hepáticos.

       -   Enfermedad hepática venoclusiva.

       -    Hepatotoxicidad (metrothexate, nutrición parenteral).

HTP post-hepática: post-sinusoidal
        -   Obstrucción de las venas hepáticas o suprahepáticas (síndrome de Budd y Chiari) secundaria a trombosis, válvulas o diafragmas de las mismas.

        -   Compresión extrínseca por tumores, quistes, abscesos, pericarditis constrictiva  o  insuficiencia cardiaca congestiva.

PARTICULARIDADES ETIOLÓGICAS EN CUBA 

En la población pediátrica cubana la etiología pre-hepática secundaria a  trombosis portal post-cateterismo umbilical muestra un  predominio sobre las causas hepáticas, contrario a lo que se reporta en lo países desarrollados.

Definición de paciente de riesgo y conducta a seguir

Todo neonato que requiere de un cateterismo umbilical debe ser considerado un paciente de riesgo de desarrollar hipertensión portal. Este nuevo concepto es piedra angular del diagnóstico precoz de la enfermedad y la profilaxis de sus complicaciones. El seguimiento de este grupo de pacientes se realizará en las áreas de salud, por el médico de la familia con el siguiente esquema:

En el primer año de vida: búsqueda de esplenomegalia o estigmas de circulación colateral con examen clínico y ultrasonido abdominal a los 6 y 12 meses de edad.

A partir del año de edad: Seguimiento clínico trimestral por tres años y luego clínico y ultrasonográfico semestral hasta los seis años de edad. En este período se debe establecer por el ultrasonido la permeabilidad o no de la vena porta.

Aquellos pacientes en los que la evaluación clínica o ultrasonográfica revele esplenomegalia, circulación colateral y evidencias radiológicas de trombosis portal requieren confirmación y seguimiento en la atención secundaria.

CUADRO CLÍNICO:

Forma de presentación de la enfermedad: la evolución clínica y el pronóstico de los pacientes con HTP están determinados por la localización de la obstrucción venosa y el estado de la función hepática.
· HTP pre-hepática: predomina la esplenomegalia y el sangrado digestivo alto (SDA), esta última es la forma de presentación más frecuente en los niños y a la vez el reto más difícil y peligroso para médicos y pacientes. Se trata generalmente de episodios masivos que provocan hipovolemia, aunque pueden ser leves causando anemia o melena. La esplenomegalia es también muy frecuente y suele acompañarse de hiperesplenismo.

· HTP hepática: también es frecuente el sangrado digestivo alto pero se acompaña de estigmas de insuficiencia hepática tales como: íctero, ascitis, arañas vasculares y hepato-esplenomegalia. 

· HTP post-hepática: predomina la gran hepatomegalia con ascitis y evidencias de circulación colateral fácilmente visible en la pared abdominal.

La enfermedad también puede presentarse con esplenomegalia asintomática, hiperesplenismo sólo o retardo del crecimiento. La mala absorción intestinal no es infrecuente y las várices rectales pueden estar presentes hasta en un 30%.

DIAGNÓSTICO POSITIVO

 Clínico-epidemiológico

Antecedentes: es necesaria la búsqueda de eventos perinatales que puedan ser causa de trombosis portal (ver etiología). También hay que considerar la presencia de enfermedades hepáticas causantes de cirrosis.

Examen físico:
Al examen físico suele encontrarse hepato-esplenomegalia variable, aunque generalmente moderada en los de causa hepática. Podrá encontrarse esplenomegalia sola o la misma puede estar ausente tras un episodio de abundante sangrado digestivo en los de cuasas pre hepática

Son frecuentes la ascitis y la circulación visible, tanto en la forma pre-hepática como hepática; puede haber hemorroides y en casos graves signos de déficit neurológico por encefalopatía hepato-amoniacal. El ictero, las arañas vasculares y las alteraciones de la coagulación indican una causa hepática. La circulación colateral puede ser visible alrededor del ombligo y extenderse a toda la pared abdominal.

  Bioquímico:

· Hemograma completo.

· Ionograma – gasometría

· Coagulograma completo.

· Urea, creatinina.

· Perfil hepático: transaminasas, fosfatasa alcalina, bilirrubinas, albúmina y proteínas totales.

· Antígeno de superficie para hepatitis B.

· Determinación de alfa-1-antritipsina.

· Estudio del líquido ascítico.

· Electrólitos en sudor.

   Imagenológico:

La evaluación de la anatomía del eje venoso portal y del parénquima hepático, constituyen la piedra angular del diagnóstico de la HTP pues permite determinar el nivel de la obstrucción portal, la misma incluye:

-  Ultrasonografía (USG) abdominal: el tamaño, forma y características del hígado y el bazo pueden ser medidos por USG abdominal simple, sin embargo el empleo de la ecografía Doppler permitirá además la medición del flujo sanguíneo esplénico, portal y porto-colateral con alta sensibilidad.

-  Mapeo vascular: se emplean técnicas de sustracción digital como  la portografía arterial computarizada o angioTAC y angio-resonancia magnética. --        - La esplenoportografía percutánea está en desuso actualmente por su alta invasividad. 

   Demostración de colaterales: debe dirigirse a la demostración de las várices en el esófago. En la actualidad se realiza con alta confiabilidad mediante endoscopia digestiva alta (esófago-gastro-duodenoscopia), que es considerado el proceder de elección.

   Anatomopatológico: la biopsia hepática es aconsejable en ausencia de factores etiológicos de HTP pre-hepática y reglada en la HTP hepática.

   Ecocardiograma: para evaluar repercusión cardiovascular. 

   Electroencefalograma/Ultrasonido doppler transcraneal y test psicométricos: para evaluar la repercusión sobre la circulación cerebral y signos de encefalopatia porto-sistémica y descartar encefalopatia subclínica.

COMPLICACIONES:

· SDA masivo y shock hipovolémico.

· Redistribución cardiovascular (circulación hiperdinámica e hipertensión porto-pulmonar).

· Encefalopatía porto-sistémica.

· Insuficiencia hepática y renal.

· Gastropatía y biliopatía portal hipertensiva.

· Alteraciones cualitativas de la coagulación.
CONDUCTA

Profilaxis: La mejor manera de tratar la HTP seria evitándola.

- Evitar en lo posible el cateterismo umbilical o si es imprescindible hacerlo bajo estrictas normas de esterilidad, colocar el catéter por encima del diafragma, evitar el uso de sustancias hiperosmolares y retirarlo en el menor tiempo posible.

- Evitar la deshidratación, la sepsis intrabdominal y la onfalitis. 

- Corrección temprana de las atresias de vías biliares o realización de trasplante hepático si es necesario por la cirrosis.

- Evitar las sustancias tóxicas al hígado.  

- Vacuna para la hepatitis
Tratamiento curativo:

Existen tres grandes modalidades de tratamiento: farmacológico, endoscópico  y quirúrgico. Estas modalidades se deben ir añadiendo progresivamente de acuerdo al estadio en que evolucione el enfermo y según indicaciones bien definidas.

Pacientes con várices esofágicas que nunca han sangrado
Tratamiento farmacológico: 

Profilaxis primaria. (Prevención del primer sangrado)
1. Beta-bloqueadores: Propranolol o Nadolol: la dosis  debe de individualizarse hasta conseguir una disminución de la frecuencia cardíaca en un 25%. (Tabletas de 10, 40 y 80 mg). Dosis: 2 - 4 mg/Kg/día.

2. Diuréticos: Espironolactona. (Tabletas 25 mg). Dosis: 1 - 3 mg/Kg/día.

En este grupo de pacientes puede añadirse el tratamiento esclerosante en caso de contraindicación del tratamiento farmacológico o de várices esofágicas grado III-IV con peligro inminente del sangrado.

Pacientes que ya han tenido un episodio de sangrado

Se emplean el tratamiento farmacológico y esclerosante combinados como en el grupo anterior  y se añaden los procedimientos quirúrgicos.

Tratamiento esclerosante: 

La inyección endoscópica de sustancias esclerosantes en las várices esofágicas se ha convertido en la modalidad de primera línea en el tratamiento de las mismas. La sustancia más usada es el polidocanol al 1%, en volúmenes que no excedan los 1 a 1,5 mililítros/Kg/sesión. Las sesiones se realizarán con intervalos de 7 a 10 días con un promedio entre 4 a 6 sesiones antes de dictar el fallo del tratamiento esclerosante.

Indicaciones de cirugía derivativa:

Absolutas:

· Un sangrado digestivo masivo con peligro para la vida.

· Recurrencia del sangrado digestivo alto a pesar del tratamiento farmacológico y esclerosante (más de cinco sesiones de esclerosis con persistencia de várices en el mismo grado).

 Relativas:
· Hiperesplenismo severo.

· Esplenomegalia gigante.

· Varios episodios de sangrado.

· Várices en localización de difícil acceso para el tratamiento endoscópico.

· Biliopatía portal hipertensiva.

· Domicilio en área de difícil acceso.

· Hipertensión porto-pulmonar (derivación  de Rex).

· Test neurocognitivos sugerentes de encefalopatía portosistémica.      

           (derivación  de Rex).

· Encefalopatía porto-sistémica sintomática y refractaria al tratamiento    

           médico (derivación  de Rex).
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