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INTRODUCCIÓN 
La presente obra se basa en la versión en idioma inglés publicada por StatPearls Publishing LLC bajo los 

términos de una licencia internacional Creative Commons Attribution 4.0 

( http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/ ), que permite el uso, la duplicación, la adaptación, la 

distribución y la reproducción en cualquier medio o formato. siempre que se dé el crédito apropiado al 

autor(es) original(es) y la fuente, se aloja en   PubMed que es una base de datos, de acceso libre, 

especializada en ciencias de la salud, en ella se puede acceder a muchos artículos originales completos 

con más de 19 millones de referencias bibliográficas, la versión original está en formato de e-books y cada 

tema aparece por separado, se realizó la traducción al idioma español , se indexó  y se colocó un retorno 

al final de cada tema a fin de facilitar la navegación dentro del documento, adicionalmente al estilo de 

UpToDate se colocaron vínculos a definiciones o a ampliaciones del tema en otras fuentes incluidos videos 

Esta hiperdocumento se realiza para su distribución gratuita y está destinado en primer lugar a los 

cursantes del quinto año de la carrera de Medicina en la Sede Aragua de la Universidad de Carabobo y en 

segunda instancia a cualquier médico que quiera refrescar conceptos o aspectos de los temas aquí 

tratados; por tratarse de un instrumento de formación, al final de cada tema existe un enlace a preguntas 

de opción múltiple y  se puntualizan  algunas acciones a fin de optimizar la calidad de atención hacia los 

pacientes y su entorno que en definitiva son la razón de ser de nuestra formación.  Aspiro que esta 

herramienta les sea de utilidad. 

 

Guillermo Contreras Caicedo 

Profesor Asistente 

 

 

 

 

  

http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
https://www.credential.net/cdea1dcb-1160-485e-a8d1-a16c5b697e6c?key=79c0231c9387f1ea3da33217f30e6d8c1fe07e5fa96ad061aafb23e71c63262a


 

2 
 

DEDICATORIA 

 
El presente manual está dedicado al profesor José Matteo De Lucca quien junto con el Dr. Emilio 

Rengel inician la cirugía pediátrica en el estado Aragua, luego se le uniría el Dr. Nelson Feo. 

Destacado docente en el Departamento de Pediatría de la sede Aragua de la Universidad de 

Carabobo, formó numerosas generaciones de médicos y de pediatras en el estado, por suerte para 

mí, yo fui uno de ellos, recibí muchísimos regaños de su parte, pero también muchísimas 

enseñanzas, no solo con la palabra sino también con el ejemplo de dedicación hacia su profesión 

y hacia sus pacientes. Aún retirado de la universidad y del hospital continua en la docencia, mucho 

tenemos que agradecerle. 

 

 

 

El autor  



 

3 
 

INDICE 
Introducción ......................................................................................................................................1 

dedicatoria ........................................................................................................................................2 

indice ................................................................................................................................................3 

Hernia diafragmática ........................................................................................................................ 18 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 18 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 18 

Introducción ............................................................................................................................................ 19 

Etiología .................................................................................................................................................. 19 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 19 

Fisiopatología .......................................................................................................................................... 20 

Anamnesis y Examen Físico .................................................................................................................... 21 

Evaluación ............................................................................................................................................... 21 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 23 

Manejo prenatal ................................................................................................................................. 23 

Manejo posnatal ................................................................................................................................. 23 

Gestión de salas de parto.................................................................................................................... 23 

Gestión del ventilador ......................................................................................................................... 24 

Manejo de la HP .................................................................................................................................. 24 

Tratamiento quirúrgico ....................................................................................................................... 25 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 26 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 26 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 27 

Educación del entorno familiar ............................................................................................................... 27 

Procurando atención integral de calidad ................................................................................................ 27 

Preguntas de revisión ............................................................................................................................. 28 

Referencias .............................................................................................................................................. 28 

Imágenes ................................................................................................................................................. 35 

Quiste del conducto tirogloso ........................................................................................................... 38 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 38 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 38 

Introducción ............................................................................................................................................ 38 

Etiología ................................................................................................................................................ 39 



 

4 
 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 39 

Histopatología ......................................................................................................................................... 39 

semiologia ............................................................................................................................................... 40 

Evaluación ............................................................................................................................................... 40 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 40 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 41 

Oncología Quirúrgica .............................................................................................................................. 41 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 42 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 42 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ......................................................................................... 43 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica ...................................................................... 43 

Preguntas de revisión ............................................................................................................................. 43 

Referencias .............................................................................................................................................. 43 

imágenes ................................................................................................................................................. 45 

Fístula traqueoesofágica .................................................................................................................. 46 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 46 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 46 

Introducción ............................................................................................................................................ 47 

Etiología .................................................................................................................................................. 47 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 48 

Fisiopatología .......................................................................................................................................... 49 

Historia y Físico ....................................................................................................................................... 49 

Evaluación ............................................................................................................................................... 50 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 51 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 53 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 53 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 55 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ......................................................................................... 56 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica ...................................................................... 57 

Preguntas de revisión ............................................................................................................................. 58 

esquema .................................................................................................................................................. 58 

Referencias .............................................................................................................................................. 59 

Atresia esofágica .............................................................................................................................. 68 



5 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 68 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 68 

Introducción ............................................................................................................................................ 68 

Etiología .................................................................................................................................................. 69 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 69 

Fisiopatología .......................................................................................................................................... 70 

semiologia ............................................................................................................................................... 70 

Evaluación ............................................................................................................................................... 71 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 71 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 73 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 73 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 73 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ......................................................................................... 74 

orientacion al grupo familiar .................................................................................................................. 74 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica ...................................................................... 74 

Preguntas de revisión ............................................................................................................................. 75 

Referencias .............................................................................................................................................. 75 

Onfalocele ........................................................................................................................................ 79 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 79 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 79 

Introducción ............................................................................................................................................ 79 

Etiología .................................................................................................................................................. 80 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 81 

Fisiopatología .......................................................................................................................................... 82 

semiologia ............................................................................................................................................... 82 

Evaluación ............................................................................................................................................... 82 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 82 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 83 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 84 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 84 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica ...................................................................... 84 

Preguntas de revisión ............................................................................................................................. 85 

Referencias .............................................................................................................................................. 85 



6 

Gastrosquisis .................................................................................................................................... 88 

Actividad de Educación Continua ........................................................................................................... 88 

Objetivos: ............................................................................................................................................ 88 

Introducción ............................................................................................................................................ 88 

Etiología .................................................................................................................................................. 89 

Epidemiología ......................................................................................................................................... 90 

Fisiopatología .......................................................................................................................................... 90 

semiologia ............................................................................................................................................... 90 

Evaluación ............................................................................................................................................... 90 

Tratamiento / Manejo ............................................................................................................................. 91 

Diagnóstico diferencial ........................................................................................................................... 94 

Pronóstico ............................................................................................................................................... 94 

Complicaciones ....................................................................................................................................... 95 

Consultas ................................................................................................................................................. 96 

orientacion al grupo familiar .................................................................................................................. 97 

Perlas y otros temas ................................................................................................................................ 98 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica ...................................................................... 99 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 100 

Lamina ................................................................................................................................................... 100 

Referencias ............................................................................................................................................ 100 

Invaginación Intestinal – (Intususcepción) ...................................................................................... 108 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 108 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 108 

Introducción .......................................................................................................................................... 109 

Etiología ................................................................................................................................................ 110 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 111 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 111 

Anamnesis y Examen Físico .................................................................................................................. 112 

Evaluación ............................................................................................................................................. 112 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 113 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 113 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 114 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 114 



7 

Perlas ..................................................................................................................................................... 114 

Mejora de los resultados del equipo de atención en salud .................................................................. 115 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 115 

Referencias ............................................................................................................................................ 115 

Laminas ................................................................................................................................................. 120 

Hernia umbilical ............................................................................................................................. 122 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 122 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 122 

Introducción .......................................................................................................................................... 123 

Etiología ................................................................................................................................................ 123 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 123 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 123 

Semiología ............................................................................................................................................. 124 

Evaluación ............................................................................................................................................. 124 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 125 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 125 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 125 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 126 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 126 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 127 

Referencias ............................................................................................................................................ 127 

hernia inguinal ............................................................................................................................... 130 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 130 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 130 

Introducción .......................................................................................................................................... 130 

Etiología ................................................................................................................................................ 131 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 131 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 132 

Semiologia ............................................................................................................................................. 132 

Evaluación ............................................................................................................................................. 133 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 134 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 136 

Puesta en escena .................................................................................................................................. 136 



8 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 137 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 137 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 139 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 139 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 140 

imagenes ............................................................................................................................................... 140 

Referencias ............................................................................................................................................ 143 

Apendicitis .................................................................................................................................. 146 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 146 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 146 

Introducción .......................................................................................................................................... 146 

Etiología ................................................................................................................................................ 147 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 148 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 148 

Histopatología ....................................................................................................................................... 149 

semiologia ............................................................................................................................................. 149 

Evaluación ............................................................................................................................................. 151 

Imágenes ............................................................................................................................................... 151 

tomografía computarizada ............................................................................................................... 152 

Ultrasonografía ................................................................................................................................. 153 

resonancia magnética ....................................................................................................................... 153 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 153 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 155 

Oncología Quirúrgica ............................................................................................................................ 156 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 158 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 158 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 158 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 159 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 159 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 161 

figuras ................................................................................................................................................... 161 

Referencias ............................................................................................................................................ 163 

Atresia y estenosis duodenal .......................................................................................................... 170 



9 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 170 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 170 

Introducción .......................................................................................................................................... 170 

Etiología ................................................................................................................................................ 171 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 171 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 171 

semiologia ............................................................................................................................................. 171 

Evaluación ............................................................................................................................................. 172 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 173 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 173 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 173 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 174 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 174 

Consultas ............................................................................................................................................... 174 

orientacion al entorno familiar ............................................................................................................. 174 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 174 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 175 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 175 

Referencias ............................................................................................................................................ 175 

Atresia ileal .................................................................................................................................... 178 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 178 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 178 

Introducción .......................................................................................................................................... 179 

Etiología ................................................................................................................................................ 179 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 180 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 181 

Histopatología ....................................................................................................................................... 182 

semiologia ............................................................................................................................................. 182 

Evaluación ............................................................................................................................................. 183 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 184 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 185 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 186 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 186 



10 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 187 

orientacion al grupo familiar ................................................................................................................ 187 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 188 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 189 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 189 

Referencias ............................................................................................................................................ 190 

Vólvulo del intestino medio ........................................................................................................... 197 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 197 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 197 

Introducción .......................................................................................................................................... 198 

Etiología ................................................................................................................................................ 198 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 198 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 198 

SEMIOLOGIA ......................................................................................................................................... 199 

Evaluación ............................................................................................................................................. 199 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 200 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 201 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 202 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 202 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 202 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 203 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 203 

IMAGENES ............................................................................................................................................. 203 

Referencias ............................................................................................................................................ 204 

Torsión del apéndice testicular ....................................................................................................... 208 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 208 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 208 

Introducción .......................................................................................................................................... 208 

Etiología ................................................................................................................................................ 209 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 209 

semiologia ............................................................................................................................................. 209 

Evaluación ............................................................................................................................................. 210 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 212 



11 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 212 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 213 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 213 

orientacion al grupo familiar ................................................................................................................ 213 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 214 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 214 

Preguntas de revisión ..................................................................................................................... 215 

imagen .................................................................................................................................................. 215 

Referencias ............................................................................................................................................ 216 

torsión testicular ............................................................................................................................ 219 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 219 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 219 

Introducción .......................................................................................................................................... 220 

Etiología ................................................................................................................................................ 220 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 221 

Fisiopatología ................................................................................................................................... 221 

Historia y Físico ................................................................................................................................ 221 

Evaluación ............................................................................................................................................. 222 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 224 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 224 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 225 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 225 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 225 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 225 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 226 

video...................................................................................................................................................... 227 

Referencias ............................................................................................................................................ 227 

criptorquidia .................................................................................................................................. 229 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 229 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 230 

Introducción .......................................................................................................................................... 230 

Etiología ................................................................................................................................................ 231 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 233 



12 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 233 

semiologia ............................................................................................................................................. 234 

Evaluación ............................................................................................................................................. 236 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 238 

Tratamiento médico.......................................................................................................................... 238 

Cirugía ............................................................................................................................................... 238 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 241 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 241 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 242 

Disuasión y educación del paciente ...................................................................................................... 242 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 242 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 243 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 243 

Referencias ............................................................................................................................................ 243 

Enfermedad de Hirschsprung.......................................................................................................... 247 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 247 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 247 

Introducción .......................................................................................................................................... 248 

Etiología ................................................................................................................................................ 248 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 249 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 249 

Histopatología ....................................................................................................................................... 249 

semiologia ............................................................................................................................................. 251 

Evaluación ............................................................................................................................................. 251 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 252 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 253 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 254 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 254 

orientacion del entorno familiar ........................................................................................................... 256 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 256 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 257 

Referencias ............................................................................................................................................ 257 

Ano imperforado ........................................................................................................................... 267 



13 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 267 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 267 

Introducción .......................................................................................................................................... 267 

Etiología ................................................................................................................................................ 268 

Clasificación .......................................................................................................................................... 269 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 270 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 270 

semiologia ............................................................................................................................................. 270 

Evaluación ............................................................................................................................................. 271 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 272 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 274 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 274 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 275 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 275 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 276 

Figuras y tablas...................................................................................................................................... 276 

Referencias ........................................................................................................................................ 278 

Malformaciones anorrectales ......................................................................................................... 282 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 282 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 282 

Introducción .......................................................................................................................................... 282 

Etiología ................................................................................................................................................ 283 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 283 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 284 

SEMIOLOGIA ......................................................................................................................................... 284 

Evaluación ............................................................................................................................................. 285 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 286 

Fístulas perineales y fístulas rectovestibulares:................................................................................ 286 

Fístulas rectouretrales o Cloaca: ....................................................................................................... 286 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 287 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 287 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 288 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR ..................................................................................................... 288 



14 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 289 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 289 

TABLA .................................................................................................................................................... 289 

Referencias ............................................................................................................................................ 289 

Malformaciones cloacales .............................................................................................................. 291 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 291 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 291 

Introducción .......................................................................................................................................... 291 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 292 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 292 

SEMIOLOGIA ......................................................................................................................................... 292 

Evaluación ............................................................................................................................................. 293 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 294 

Gestión Inicial .................................................................................................................................... 294 

Planificación del tratamiento ............................................................................................................ 294 

Tratamiento Definitivo ...................................................................................................................... 295 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 296 

Planificación del tratamiento ................................................................................................................ 296 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 297 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 297 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 298 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 299 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 299 

Figuras y tablas...................................................................................................................................... 299 

Referencias ............................................................................................................................................ 300 

Dolor abdominal funcional en niños ............................................................................................... 304 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 304 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 304 

Introducción .......................................................................................................................................... 305 

Etiología ................................................................................................................................................ 305 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 306 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 306 

Histopatología ....................................................................................................................................... 306 



15 

Semiología ............................................................................................................................................. 306 

Evaluación ............................................................................................................................................. 308 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 308 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 309 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 310 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 311 

Disuasión y educación del paciente y sus cuidadores .......................................................................... 311 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 311 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 312 

Referencias ............................................................................................................................................ 312 

Clasificación de Quemaduras .......................................................................................................... 314 

Definición/Introducción ........................................................................................................................ 314 

Cuestiones de interés ............................................................................................................................ 314 

Significación clínica ............................................................................................................................... 315 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 316 

Referencias ............................................................................................................................................ 316 

Evaluación y Manejo de Quemaduras ............................................................................................. 318 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 318 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 318 

Introducción .......................................................................................................................................... 318 

Etiología ................................................................................................................................................ 319 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 319 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 320 

Anamnesis y Examen Físico .................................................................................................................. 320 

Evaluación ............................................................................................................................................. 320 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 322 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 324 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 324 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 324 

Referencias ............................................................................................................................................ 324 

Laminas ................................................................................................................................................. 327 

Reanimación y Manejo de Quemaduras ............................................................................................... 329 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 329 



16 

Objetivos: .............................................................................................................................................. 329 

Introducción .......................................................................................................................................... 330 

Anatomía y fisiología ............................................................................................................................. 331 

Indicaciones .......................................................................................................................................... 331 

Contraindicaciones................................................................................................................................ 331 

Preparación ........................................................................................................................................... 331 

Técnica .................................................................................................................................................. 331 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 334 

Significación clínica ............................................................................................................................... 336 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 337 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 337 

Referencias ............................................................................................................................................ 337 

Abuso y Negligencia Infantil ........................................................................................................... 344 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 344 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 344 

Introducción .......................................................................................................................................... 345 

Etiología ................................................................................................................................................ 346 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 346 

Semiologia ............................................................................................................................................. 346 

Evaluación ............................................................................................................................................. 350 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 350 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 351 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 351 

Consultas ............................................................................................................................................... 352 

Perlas ..................................................................................................................................................... 352 

Mejora de los resultados del equipo de atención en salud .................................................................. 352 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 353 

Referencias ............................................................................................................................................ 353 

Tumor de Wilms ............................................................................................................................ 357 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 357 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 357 

Introducción .......................................................................................................................................... 357 

Etiología ................................................................................................................................................ 358 



17 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 358 

Histopatología ....................................................................................................................................... 360 

semiologia ............................................................................................................................................. 361 

Evaluación ............................................................................................................................................. 361 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 363 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 364 

Puesta en escena .................................................................................................................................. 365 

Pronóstico ............................................................................................................................................. 366 

Complicaciones ..................................................................................................................................... 366 

Atención Postoperatoria y de Rehabilitación ....................................................................................... 367 

Perlas y otros temas .............................................................................................................................. 369 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 370 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 371 

Referencias ............................................................................................................................................ 371 

Neuroblastoma .............................................................................................................................. 376 

Actividad de Educación Continua ......................................................................................................... 376 

Objetivos: .......................................................................................................................................... 376 

Introducción .......................................................................................................................................... 376 

Etiología ................................................................................................................................................ 377 

Epidemiología ....................................................................................................................................... 377 

Fisiopatología ........................................................................................................................................ 378 

Histopatología ....................................................................................................................................... 379 

semiologia ............................................................................................................................................. 379 

Evaluación ............................................................................................................................................. 379 

Tratamiento / Manejo ........................................................................................................................... 381 

Diagnóstico diferencial ......................................................................................................................... 382 

Puesta en escena .................................................................................................................................. 382 

Mejora de los resultados del equipo de atención médica .................................................................... 385 

Preguntas de revisión ........................................................................................................................... 385 

Referencias ............................................................................................................................................ 385 



18 

HERNIA DIAFRAGMÁTICA 

Actualizado al: 11 de agosto de 2021 . 

Biblioteca NCBI. Un servicio de la Biblioteca Nacional de Medicina, Institutos 

Nacionales de Salud. 

Stat Pearls [Internet]. Treasure Island (FL) 

Autores 

Vikramaditya Dumpa 1 ; Praveen Chandrasekharan 2 . 

afiliaciones 

1 Hospital Winthrop de la Universidad de Nueva York 

2 Profesor Asistente de Pediatría 

ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La hernia diafragmática congénita es una afección que resulta de la herniación 

del contenido abdominal hacia la cavidad torácica que produce hipoplasia 

pulmonar y alteración del desarrollo vascular pulmonar. Esta actividad repasa 

la patogénesis, evaluación y manejo de la hernia diafragmática 

congénita. Destaca el papel de un equipo interprofesional en el manejo a corto 

y largo plazo de los sobrevivientes con esta condición. 

OBJETIVOS: 

• Describir la fisiopatología de la hernia diafragmática congénita.

• Revisar los diversos métodos para evaluar el volumen pulmonar fetal

y la gravedad de la hernia diafragmática en el período prenatal.

• Resumir el tratamiento de los lactantes con hernia diafragmática

congénita.

• Internalizar la importancia de tener un enfoque interprofesional para

mejorar los resultados a corto y largo plazo de los sobrevivientes con

hernia diafragmática congénita.
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INTRODUCCIÓN 

La hernia diafragmática congénita (HDC) es una afección que resulta de un 

defecto de desarrollo en el diafragma que conduce a la protrusión del contenido 

abdominal hacia la cavidad torácica. Dependiendo de la ubicación del defecto 

en el diafragma, las hernias se pueden clasificar en diferentes tipos. Las hernias 

de Bochdalek resultan de un defecto en la parte posterolateral del diafragma y 

son el tipo más común (70% a 75%), ocurriendo la mayoría en el lado izquierdo 

y con menos frecuencia en el lado derecho. Las hernias de Morgagni resultan 

de un defecto en la parte anteromedial del diafragma (20% a 25%) y las hernias 

centrales representan del 2% al 5%. Los defectos bilaterales son muy raros y 

se asocian con un mal pronóstico. La hernia diafragmática adquirida, que en la 

mayoría de los casos es el resultado de un traumatismo en el diafragma, y no 

se analiza aquí. 

ETIOLOGÍA 

La etiología de la hernia diafragmática congénita sigue sin estar clara. Se cree 

que es multifactorial con factores genéticos, ambientales y/o nutricionales que 

juegan un papel. La CDH puede ser una anomalía aislada o estar asociada con 

anomalías en otros sistemas de órganos. Múltiples aberraciones cromosómicas 

(deleciones, aneuploidías, etc.) y mutaciones de un solo gen (GATA4, LRP2, 

etc.) están asociadas con CDH. Las aneuploidías más frecuentes asociadas con 

CDH incluyen trisomía 18, trisomía 13, trisomía 21 y, con menor frecuencia, 

síndrome de Turner (45, X). Algunos de los síndromes asociados con CDH 

incluyen el síndrome de Pallister-Killian, el síndrome de deleción 8p23.1, el 

síndrome de Fryns, el síndrome de Cornelia de Lange. Se informa que la 

exposición a agentes teratogénicos como micofenolato mofetilo, alopurinol y 

litio durante el embarazo está asociada con CDH. [1] Recientemente, los 

estudios indican alteraciones en la vía de señalización de los retinoides como 

una causa potencial de CDH. [2] [3] [4] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La incidencia de CDH es de aproximadamente 1 a 4/10 000 nacidos vivos y 

varía entre la población. [5] [6] [7] [8] [9] En un estudio se notificó una 

prevalencia masculina ligeramente mayor, aunque en muchos otros estudios 

no se observó esta asociación. [5] 

https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Pallister-Killian
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=ES&Expert=2059
https://medlineplus.gov/genetics/condition/cornelia-de-lange-syndrome/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
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FISIOPATOLOGÍA 

El tabique transverso y las membranas pleuroperitoneales son los componentes 

principales en el desarrollo del diafragma, que se completa en la semana 12 de 

gestación. Cualquier alteración en la formación de las membranas 

pleuroperitoneales puede resultar en discontinuidad diafragmática y hernia 

diafragmática congénita. La hernia asociada de las vísceras abdominales en la 

cavidad torácica puede interferir con el desarrollo pulmonar normal y 

constituye la base de los dos hallazgos patológicos principales observados en 

la HDC: hipoplasia pulmonar y desarrollo vascular pulmonar anormal. La 

hipoplasia pulmonar se refleja en una marcada disminución de las generaciones 

de las vías respiratorias, los bronquiolos terminales y los alvéolos. La 

hipoplasia se observa bilateralmente con el pulmón del mismo lado del defecto 

afectado más severamente que el otro pulmón. También hay una remodelación 

vascular anormal de la vasculatura pulmonar que da como resultado el 

engrosamiento de las paredes mediales arteriales con el potencial de desarrollar 

hipertensión pulmonar (HP) persistente. La hipoplasia y la disfunción del 

ventrículo izquierdo, que pueden empeorar la HP, también se observan en la 

HDC. Otra hipótesis para la ocurrencia de CDH es que la hipoplasia pulmonar 

es el principal factor causal que resulta en la herniación de las vísceras 

abdominales hacia la cavidad torácica. Independientemente de la causa, la 

hipoplasia pulmonar, la vaso reactividad pulmonar anormal y la HP son los 

principales contribuyentes a la morbilidad y mortalidad asociadas con la 

HDC. también se observan en CDH. Otra hipótesis para la ocurrencia de CDH 

es que la hipoplasia pulmonar es el principal factor causal que resulta en la 

herniación de las vísceras abdominales hacia la cavidad 

torácica. Independientemente de la causa, la hipoplasia pulmonar, la vaso 

reactividad pulmonar anormal y la HP son los principales contribuyentes a la 

morbilidad y mortalidad asociadas con la HDC. también se observan en 

CDH. Otra hipótesis para la ocurrencia de CDH es que la hipoplasia pulmonar 

es el principal factor causal que resulta en la herniación de las vísceras 

abdominales hacia la cavidad torácica. Independientemente de la causa, la 

hipoplasia pulmonar, la reactividad vascular pulmonar anormal y la HP son los 

principales contribuyentes a la morbilidad y mortalidad asociadas con la HDC. 
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ANAMNESIS Y EXAMEN FÍSICO 

Con los avances en las imágenes prenatales, alrededor de dos tercios de los 

casos de hernia diafragmática congénita se detectan en el período prenatal. La 

presentación en el período posnatal depende del tamaño del defecto. Las 

hernias diafragmáticas grandes suelen presentarse al nacer con dificultad 

respiratoria, cianosis, disminución de los ruidos respiratorios en el lado 

afectado, ruidos cardíacos desplazados y abdomen escafoides. Las hernias 

pequeñas pueden tener una presentación tardía con dificultad respiratoria leve 

y/o problemas de alimentación. Como se discutió anteriormente, la CDH 

puede ser parte de un síndrome genético o estar asociada con la participación 

de otros sistemas de órganos con defectos cardíacos congénitos resultantes, 

defectos del tubo neural, anomalías intestinales, anomalías renales, etc. 

EVALUACIÓN 

Más de la mitad de los casos de hernia diafragmática congénita se sospechan 

prenatalmente durante la exploración de anomalías de rutina realizada entre las 

18 y 24 semanas de gestación. La visualización de contenido abdominal en el 

tórax y el desplazamiento del mediastino hacia el lado contralateral del defecto 

diafragmático en el examen de ultrasonido son rasgos característicos de la 

HDC. Sin embargo, es posible que los casos leves no se identifiquen hasta más 

tarde si el defecto es pequeño y no hay herniación del contenido abdominal 

hacia la cavidad torácica. Una HDC del lado derecho con el hígado herniado 

puede ser difícil de diagnosticar ya que la ecogenicidad del hígado es similar a 

la del tejido pulmonar en la ecografía. En tales casos, un examen de ultrasonido 

Doppler a color ayuda a identificar la presencia de conducto venoso y vasos 

intrahepáticos en la cavidad torácica. La resonancia magnética (RM) fetal se 

utiliza cada vez más en la evaluación de la gravedad de la CDH y otras 

anomalías asociadas. El grado de hipoplasia pulmonar, la posición del hígado 

y las anomalías coexistentes determinan las posibilidades de supervivencia y 

el pronóstico en la HDC. La relación entre el área pulmonar y la cabeza es un 

marcador del grado de volumen pulmonar. Se calcula midiendo el área 

pulmonar del pulmón contralateral dividida por la circunferencia de la cabeza 

fetal. Metkus y col. informaron de una cohorte de fetos con HDC 

diagnosticados antes de las 25 semanas de gestación que una relación de 

circunferencia pulmonar-cefálica (LHR)> 1,35 se asoció con una 

supervivencia del 100 % y una LHR <0,6 sin supervivencia. y las anomalías 
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coexistentes determinan las posibilidades de supervivencia y el pronóstico en 

la HDC. La relación entre el área pulmonar y la cabeza es un marcador del 

grado de volumen pulmonar. Se calcula midiendo el área pulmonar del pulmón 

contralateral dividida por la circunferencia de la cabeza fetal. Metkus y 

col. informaron de una cohorte de fetos con HDC diagnosticados antes de las 

25 semanas de gestación que una relación de circunferencia pulmonar-cefálica 

(LHR)> 1,35 se asoció con una supervivencia del 100 % y una LHR <0,6 sin 

supervivencia. y las anomalías coexistentes determinan las posibilidades de 

supervivencia y el pronóstico en la HDC. La relación entre el área pulmonar y 

la cabeza es un marcador del grado de volumen pulmonar. Se calcula midiendo 

el área pulmonar del pulmón contralateral dividida por la circunferencia de la 

cabeza fetal. Metkus y col. informaron de una cohorte de fetos con HDC 

diagnosticados antes de las 25 semanas de gestación que una relación de 

circunferencia pulmonar-cefálica (LHR)> 1,35 se asoció con una 

supervivencia del 100 % y una LHR <0,6 sin supervivencia.[10]  Sin embargo, 

con el aumento de la supervivencia de los lactantes con HDC, esta relación 

predice menos la mortalidad y más la morbilidad. Observado a la proporción 

esperada de pulmón a cabeza (O/E LHR) para la edad gestacional podría ser 

un mejor predictor de supervivencia ya que las medidas utilizadas para calcular 

LHR varían a lo largo de la edad gestacional con un crecimiento pulmonar 

cuatro veces mayor que el crecimiento de la cabeza durante el 

embarazo. [11]  Los informes del registro de CDH prenatal muestran que un 

O/E LHR inferior a 15 se asocia con un 100 % de mortalidad. Por el contrario, 

la supervivencia prevista es superior al 75 % en los casos en los que el O/E 

LHR es superior a 45 en la HDC aislada del lado izquierdo. [12] [13] También 

se observa que la evaluación del volumen pulmonar total y el volumen 

pulmonar fetal total esperado (O/E TFLV) en imágenes de resonancia 

magnética tienen valor pronóstico. [14]  En un metanálisis reciente realizado 

por Oluyomi-Obi y col., se demostró que O/E LHR, O/E TFLV y la hernia 

hepática son buenos predictores de mortalidad en HDC. [15] El resultado del 

polihidramnios puede complicar el embarazo debido a la compresión del 

esófago y al deterioro de la deglución fetal. Esto puede resultar en el parto 

prematuro del feto, lo que se suma a la morbilidad y mortalidad asociadas con 

la HDC. Se puede considerar la administración prenatal de corticosteroides 

debido a este riesgo de parto prematuro. Se recomienda la evaluación genética 

en todos los casos de HDC, dado el mayor riesgo de anomalías cromosómicas 

y síndromes genéticos asociados. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
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TRATAMIENTO / MANEJO 

MANEJO PRENATAL 

Una vez que se confirma el diagnóstico de hernia diafragmática congénita, se 

recomienda tener un seguimiento estrecho para comprobar el bienestar 

fetal. En los casos de CDH de moderada a grave, los centros selectivos en los 

EE. UU. ofrecen terapia fetal para pacientes elegibles. En esta terapia, la 

tráquea fetal se ocluye con un globo inflado bajo visualización endoscópica 

alrededor de las 26 a 30 semanas de gestación. Esto da como resultado la 

acumulación del líquido pulmonar y el subsiguiente estiramiento y crecimiento 

del pulmón. Se ha demostrado que la oclusión traqueal afecta la producción de 

surfactante al disminuir el número de neumocitos tipo 2. Por lo tanto, el globo 

se recupera alrededor de las 33 a 34 semanas de gestación para permitir la 

producción de algo de surfactante. Existe un mayor riesgo de parto prematuro 

asociado con esta terapia,[16] [17] [18]  Todos los bebés que se someten a una 

cirugía fetal seguirán necesitando una reparación posnatal de la CDH. Dos 

ensayos controlados aleatorios multinacionales (Tracheal Occlusion To 

Accelerate Lung Growth Trial -TOTAL y Fetoscopic Endoluminal Tracheal 

Occlusion-FETO) están en curso para evaluar el beneficio de la oclusión 

traqueal en fetos con HDC moderada y grave. 

MANEJO POSNATAL 

No se recomienda el parto de bebés con HDC antes de completar las 37 

semanas de gestación. En un estudio de Hutcheon y col., se observó que la 

mortalidad de los bebés con HDC nacidos a las 40 semanas fue 

significativamente menor que la de los nacidos a las 37 semanas. [19] Dado 

que los resultados generales de los lactantes varían dentro de la gestación a 

"término (37 a 40 semanas)" y se observa un mejor pronóstico a medida que 

avanza la gestación, es preferible esperar hasta las 39 semanas de gestación, 

siempre que no haya otras complicaciones que requieran un diagnóstico 

temprano. entrega. [20] [21]  Se recomienda enfáticamente el parto en un 

centro terciario con experiencia en el manejo de la HDC y fácil acceso a la 

terapia de oxigenación por membrana extracorpórea (OMEC).  

GESTIÓN DE SALAS DE PARTO 

En los casos de CDH diagnosticada prenatalmente, se recomienda colocar una 

sonda nasogástrica poco después del parto para descomprimir el estómago y 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
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los intestinos. Si el lactante tiene dificultad respiratoria, se debe evitar la 

ventilación con bolsa y mascarilla y se debe realizar una intubación 

inmediata. El resto del manejo de la sala de partos debe estar de acuerdo con 

las pautas actuales del programa de reanimación neonatal (NRP). Un área 

emergente de investigación es el manejo en sala de partos de estos recién 

nacidos con cordón umbilical intacto, asumiendo que esto permitirá una mejor 

transición cardiopulmonar. Pequeños estudios piloto han demostrado que la 

reanimación en bebés con HDC con un cordón intacto es segura y 

factible. [22] [23]. También se están realizando ensayos que evalúan el 

beneficio del pinzamiento tardío del cordón umbilical en estos bebés. Se 

necesitan ensayos aleatorios adicionales antes de recomendar dichos enfoques. 

GESTIÓN DEL VENTILADOR 

Evitar la lesión pulmonar inducida por el ventilador con estrategias de 

ventilación suave es la piedra angular del manejo respiratorio en bebés con 

HDC. Mantener las saturaciones preductales en el rango de 85% a 95% con 

una presión inspiratoria máxima < 25 cm H2O, una presión espiratoria final 

positiva de 3 a 5 cm H2O y una meta de PCO2 en el rango de 45 a 60 mmHg 

es una estrategia razonable para mitigar lesión pulmonar Se debe considerar la 

ventilación de alta frecuencia si no se puede lograr una ventilación/oxigenación 

adecuada con un ventilador convencional. En un ensayo aleatorizado 

multicéntrico (ensayo VICI) que comparó la ventilación mecánica 

convencional con la ventilación oscilatoria de alta frecuencia como modo 

inicial en lactantes con HDC, se demostró que los lactantes del grupo de 

ventilación mecánica convencional tenían un tiempo de ventilación más corto 

y una menor necesidad de ECMO. Todavía,[24]  No se demostró que la 

administración de surfactante fuera beneficiosa en recién nacidos a término y 

prematuros con HDC. [25] [26]  Por lo tanto, no se recomienda su uso rutinario 

en recién nacidos a término y debe considerarse caso por caso en recién nacidos 

prematuros. 

MANEJO DE LA HP 

La vasculatura pulmonar remodelada anormal en lactantes con HDC 

contribuye al desarrollo de HP. La HP se sospecha con base en los hallazgos 

clínicos de hipoxemia, cianosis, cianosis diferencial con saturaciones de 

oxígeno preductal más altas que las saturaciones posductales si hay un 

cortocircuito de derecha a izquierda a través del PDA. Se recomienda realizar 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
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un ecocardiograma ante la sospecha de HP o dentro de las 48 horas para evaluar 

las presiones vasculares pulmonares. Los hallazgos típicos en el 

ecocardiograma en HP incluyen disfunción ventricular derecha, regurgitación 

de la válvula pulmonar y tricúspide y cortocircuito ductal bidireccional o de 

derecha a izquierda. El manejo de la HP incluye la optimización de la 

configuración ventilatoria para lograr una ventilación y oxigenación 

adecuadas, manteniendo la presión arterial sistémica en el rango normal con el 

uso de vasopresores si es necesario, 

El óxido nítrico inhalado (ONi), que es un vasodilatador pulmonar selectivo, 

es la primera línea de elección en el tratamiento médico de la HP en lactantes 

> 34 semanas de gestación. A pesar de que el ensayo NINOS no demostró una 

necesidad reducida de ECMO/muerte con el uso de ONi en lactantes con HDC, 

el ONi sigue utilizándose en el tratamiento de la HP en la HDC. [27] La  

milrinona, un inhibidor de la fosfodiesterasa-3, es útil en bebés con disfunción 

ventricular izquierda coexistente. Otros medicamentos como sildenafil, 

bosentan, PGE1, PGI2 también se usan para tratar la HP con éxito 

variable. ECMO se considera la opción de último recurso para los bebés 

elegibles que no responden a la terapia médica convencional. Los criterios de 

elegibilidad para el inicio de ECMO están disponibles en las pautas de 

consenso publicadas por el consorcio CDH Euro. [28] 

Tratamiento quirúrgico 

La CDH se trató durante muchos años como un diagnóstico quirúrgico 

emergente, pero las tasas de mortalidad secundaria a HP fueron altas. [29]  Se 

cuestionó la práctica de llevar a los bebés directamente de la sala de partos a la 

sala de operaciones, y la investigación no demostró ningún beneficio 

clínico. [30] Hoy en día, la reparación quirúrgica suele retrasarse al menos 48 

a 72 horas después del nacimiento para dar tiempo a la adaptación de la 

vasculatura pulmonar y la mejora de la HP. Para los niños en los que la HP es 

grave, la cirugía se retrasa aún más, hasta que la HP se controle 

adecuadamente. La tasa de supervivencia de los bebés con CDH disminuye a 

alrededor del 50% si se requiere ECMO. El momento de la reparación 

quirúrgica una vez que se inicia ECMO es muy variable. Las complicaciones 

hemorrágicas son mayores después de la CDH en ECMO en comparación con 

la reparación después de la decanulación. Sin embargo, algunos centros 

infunden ácido aminocaproico y modifican los protocolos de anticoagulación 

en el momento de la operación para combatir los riesgos de sangrado, y 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://medlineplus.gov/druginfo/meds/a605001.html
https://www.cincinnatichildrens.org/health/e/ecmo
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK556076/?report=printable
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reportan menos complicaciones en el circuito y una decanulación más 

temprana cuando la reparación quirúrgica se realiza en ECMO. [31]  

Históricamente, el abordaje quirúrgico de la HDC ha sido a través de una 

incisión abdominal subcostal. La cirugía mínimamente invasiva se ha vuelto 

cada vez más popular con el tiempo, y muchas reparaciones de HDC en niños 

estables ahora se realizan por toracoscopia. [32]  Las técnicas mínimamente 

invasivas pueden disminuir el dolor posoperatorio y evitar las complicaciones 

asociadas con la toracotomía y la laparotomía. La insuflación de dióxido de 

carbono durante estos procedimientos puede causar hipercapnia y acidosis 

intraoperatorias, pero las ramificaciones clínicas de estos cambios no están 

claras. [33] Cuando el defecto diafragmático es grande, una reparación 

primaria puede ser desaconsejable o imposible. El espacio puede cerrarse con 

un parche protésico, un parche biológico o un colgajo muscular abdominal o 

torácico. Todas estas técnicas están asociadas con un riesgo de recurrencia 

futura de HDC. 

También se alienta a los lectores a consultar las pautas de práctica estándar y 

otros artículos de revisión integrales sobre el manejo de bebés con 

HDC. [28] [34] [35] [36] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de la hernia diafragmática congénita incluye otras 

lesiones torácicas como malformación adenomatoide quística congénita, 

secuestro broncopulmonar, quistes broncogénicos, atresia bronquial, 

teratomas. La apariencia de contenido intraabdominal dentro del tórax en la 

radiografía diferencia la CDH de otras lesiones. Prenatalmente, la presencia de 

una burbuja estomacal y el peristaltismo intestinal notados dentro del tórax en 

la ecografía apuntan hacia un diagnóstico de HDC. La eventración 

diafragmática en la que el diafragma está intacto pero delgado y elevado puede 

ser difícil de diferenciar de la CDH prenatalmente. 

PRONÓSTICO 

La prematuridad, el tamaño del defecto, el grado de hipoplasia pulmonar e 

hipertensión pulmonar y las anomalías asociadas son algunos de los principales 

factores que determinan la morbimortalidad asociada a la hernia diafragmática 

congénita. Con los avances en las estrategias de ventilación, el tratamiento de 

la hipertensión pulmonar y el perfeccionamiento de las técnicas quirúrgicas, 
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los resultados de los lactantes con HDC han mejorado en los últimos años. Las 

tasas de supervivencia general informadas en la CDH oscilan entre el 60 % y 

el 70 %. [37] [38] [39] 

COMPLICACIONES 

Los bebés con hernia diafragmática congénita tienen una multitud de 

complicaciones a largo plazo que persisten más allá del período de la 

infancia. Las complicaciones respiratorias incluyen enfermedad pulmonar 

crónica, requerimiento de oxígeno en el hogar, neumonía por aspiración, 

hipertensión pulmonar y enfermedad obstructiva de las vías respiratorias. Las 

complicaciones gastrointestinales como la aversión a la alimentación oral, el 

reflujo gastroesofágico y el retraso del crecimiento son frecuentes. También se 

observan retrasos neurocognitivos, trastornos del comportamiento, pérdida 

auditiva neurosensorial. La recurrencia de la hernia es otro riesgo que puede 

presentarse meses o años más tarde, especialmente en bebés con defectos 

grandes. También se han descrito deformidades ortopédicas como pectus, 

asimetría de la pared torácica, escoliosis en un número significativo de bebés 

después de la reparación de CDH. [40] Todos estos problemas clínicos han 

demostrado tener un impacto en la calidad de vida de los niños 

afectados. [41]  Sin embargo, en un estudio reciente de Suecia, se observó que 

la calidad de vida relacionada con la salud en los niños nacidos con HDC es 

buena en general. 

EDUCACIÓN DEL ENTORNO FAMILIAR 

Los pacientes con hernia diafragmática congénita requieren un seguimiento 

periódico a largo plazo debido a las complicaciones asociadas, como se 

mencionó anteriormente. Los pacientes y sus padres deben ser educados sobre 

la necesidad de un seguimiento regular no solo con el pediatra para las visitas 

de atención en salud preventiva sino también con subespecialistas para limitar 

la discapacidad resultante de las complicaciones. Una lista detallada de 

recomendaciones para el seguimiento necesario para estos bebés se resume en 

una guía de la Academia Estadounidense de Pediatría. [40] 

PROCURANDO ATENCIÓN INTEGRAL DE CALIDAD 

El manejo de lactantes con hernia diafragmática congénita requiere los 

servicios de un equipo interprofesional. Después del diagnóstico en el período 

prenatal, se debe permitir que los padres discutan el cuidado con un grupo, 
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incluyendo medicina materno-fetal, cirugía pediátrica, neonatología y trabajo 

social, según corresponda. Se recomienda la evaluación y el asesoramiento 

genético para la identificación de riesgo en futuros embarazos. Después de la 

reparación en el período posnatal, se recomienda un seguimiento estandarizado 

e interprofesional para proporcionar vigilancia, detección y atención clínica 

para mejorar los resultados. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Los quistes del conducto tirogloso son la anomalía cervical congénita más 

común. Pueden formarse en cualquier lugar a lo largo de la ruta de migración 

de la tiroides entre la lengua y la parte inferior del cuello. A menudo se 

presentan como quistes en la línea media del cuello estrechamente asociados 

con el hueso hioides. Esta actividad revisa la evaluación y el manejo de los 

quistes del conducto tirogloso y destaca el papel de los miembros del equipo 

interprofesional en la colaboración para brindar una atención bien coordinada 

y mejorar los resultados para los pacientes afectados. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de los quistes del conducto tirogloso . 

• Explique cómo se presentan típicamente los quistes del conducto 
tirogloso . 

• Explicar las opciones de manejo para los quistes del conducto tirogloso . 

• Describir la importancia de mejorar la coordinación de la atención entre 
el equipo interprofesional para garantizar la evaluación y el manejo 
adecuados de los quistes del conducto tirogloso . 

INTRODUCCIÓN 

Los quistes del conducto tirogloso son las anomalías cervicales congénitas más 

frecuentes, con una prevalencia del 7% en la población. Pueden formarse en 

cualquier lugar a lo largo de la ruta de migración de la tiroides desde la base 

de la lengua hasta la parte inferior del cuello. A menudo se presentan 
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como quistes en la línea media del cuello estrechamente asociados con el hueso 

hioides. [1] 

Ir: 

Etiología 

Un quiste del conducto tirogloso es un remanente embriológico que se forma 

debido a la falla del cierre del conducto tirogloso que se extiende desde el 

agujero ciego en la lengua hasta la ubicación de la tiroides en el cuello. La 

tiroides comienza a desarrollarse en la tercera semana de gestación como una 

excrecencia mediana de la faringe primitiva. El primordio tiroideo se origina 

en el agujero ciego en la unión de los dos tercios anteriores y el tercio posterior 

de la lengua. Desde allí, la tiroides desciende hasta el cuello, pasando por 

delante y en estrecha relación con el hueso hioides en desarrollo. Alcanza su 

posición final en el cuello pre traqueal inferior hacia la séptima semana de 

gestación.  

El conducto tirogloso es la estructura tubular estrecha que queda del descenso 

de la tiroides y conecta la glándula tiroides con el agujero ciego. La parte distal 

del conducto se diferencia en el lóbulo piramidal de la glándula tiroides en 

aproximadamente el 50% de las personas. El conducto tirogloso normalmente 

involuciona hacia la décima semana de gestación. Si persiste alguna porción 

del conducto, la secreción del revestimiento epitelial puede provocar 

inflamación y formación de quistes en el conducto tirogloso. [2] [3] 

EPIDEMIOLOGÍA 

Los quistes del conducto tirogloso están presentes en aproximadamente el 7% 

de la población mundial. Tienen una igual preponderancia entre individuos 

masculinos y femeninos. Aunque se sabe que son las masas pediátricas más 

comunes, también se presentan en adultos con una frecuencia variable. Estos 

tipos de quistes están estrechamente asociados con el hueso hioides. Están 

alrededor del 20% al 25% presentes en el nivel suprahioideo, del 15% al 20% 

presentes en el nivel del hioides y del 25% al 65% presentes en el nivel 

infrahioideo. [4] [5] 

HISTOPATOLOGÍA 

Los quistes del conducto tirogloso son estructuras quísticas revestidas por 

epitelio respiratorio, epitelio escamoso o una combinación de ambos. Debido 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
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a la alta frecuencia de infecciones, pueden presentarse infiltrados 

inflamatorios. Estos pueden aparecer como tejido de granulación o células 

gigantes. En alrededor del 70% de los casos, se pueden encontrar focos 

microscópicos de tejido ectópico de la glándula tiroides, generalmente dentro 

de la pared del quiste . 

SEMIOLOGIA 

Los quistes del conducto tirogloso se presentan típicamente como masas 

móviles en la línea media del cuello cerca del hueso hioides. A menudo son 

asintomáticos. Sin embargo, pueden presentarse como un absceso o un seno 

que drena intermitentemente. La masa se elevará con la protrusión de la lengua 

o la deglución. La masa está estrechamente asociada con el hueso hioides y se 

encuentra más comúnmente en o por debajo del nivel del hioides. 

EVALUACIÓN 

Se deben realizar imágenes para diagnosticar el quiste del conducto tirogloso 

y evaluar la presencia de tejido tiroideo sano. Si no hay tejido tiroideo normal 

en la parte inferior del cuello, el paciente y/o los padres deben recibir 

asesoramiento sobre la posibilidad de una terapia de reemplazo tiroideo de por 

vida después de la cirugía. 

El ultrasonido es la opción ideal de imagen inicial. El ultrasonido está 

fácilmente disponible, es económico y no invasivo. No requiere radiación 

ionizante ni sedación, lo cual es importante en el tratamiento de niños. Se 

pueden usar tomografías computarizadas y resonancias magnéticas para 

evaluar los quistes del conducto tirogloso y la presencia de tejido tiroideo 

normal, pero la ecografía sola suele ser suficiente. 

Algunos cirujanos abogan por pruebas de función tiroidea de rutina antes de la 

operación. Esto puede ser útil si se espera tejido tiroideo ectópico, pero la 

literatura no respalda el trabajo de laboratorio de rutina para los quistes del 

conducto tirogloso sin complicaciones . [6] [3] [7] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El tratamiento para los quistes del conducto tirogloso es la extirpación 

quirúrgica para prevenir infecciones recurrentes debido al pequeño riesgo de 

malignidad. La escisión simple de los quistes del conducto tirogloso se asocia 

con altas tasas de recurrencia (45% a 55%). La operación de Sistrunk se 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.youtube.com/watch?v=1zEKzQn0NXc
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considera el estándar de manejo quirúrgico y ha reducido drásticamente las 

tasas de recurrencia. Este procedimiento requiere una resección quirúrgica más 

extensa que incluye el tercio central del hueso hioides y un núcleo de tejido de 

la base de la lengua. [8] [9] 

El procedimiento de Sistrunk no debe realizarse en el contexto de una infección 

aguda. El paciente debe recibir antibióticos sistémicos y la extracción debe 

planificarse después de que se haya resuelto la infección. Si la evaluación 

preoperatoria no revela otro tejido tiroideo funcional, aún se puede realizar la 

extracción con el reconocimiento de que la terapia de reemplazo hormonal 

puede ser necesaria en el posoperatorio. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de los quistes del conducto tirogloso incluye masas 

en la línea media del cuello y masas quísticas en el cuello, así como ganglios 

linfáticos metastásicos quísticos, quistes dermoides o 

epidermoides y quistes de la segunda hendidura branquial . Los ganglios 

linfáticos metastásicos quísticos generalmente se originan en carcinomas 

papilares de tiroides o carcinomas de células escamosas del tracto aero 

digestivo superior. Los quistes dermoides o epidermoides también pueden ser 

masas quísticas en la línea media del cuello. La estrecha relación de los 

quistes del conducto tirogloso con el hueso hioides es una característica clave 

para la diferenciación. Sin embargo, la diferenciación final a menudo no se 

realiza hasta el diagnóstico anatomopatológico. Quistes de la segunda 

hendidura branquial también son masas quísticas del cuello anterior. Sin 

embargo, los quistes de hendidura branquial son laterales y no están asociados 

con el hueso hioides. 

ONCOLOGÍA QUIRÚRGICA 

Menos del 1% de los quistes del conducto tirogloso se convierten en 

carcinoma. El carcinoma papilar es la neoplasia maligna encontrada con mayor 

frecuencia (92,1 %), seguido del carcinoma de células escamosas (4,3 %). El 

carcinoma del quiste del conducto tirogloso se presenta típicamente con una 

masa asintomática en la línea media del cuello. El 73,3% de este tipo de 

carcinomas se diagnosticó como un hallazgo incidental en el análisis 

anatomopatológico final. Los pacientes diagnosticados con carcinoma 

de quiste del conducto tirogloso tienden a ser adultos y tienen una edad 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
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promedio mayor que el paciente típico con quiste del conducto 

tirogloso. Tratamiento del quiste del conducto tirogloso. El carcinoma papilar 

implica un procedimiento de Sistrunk seguido de una evaluación de los 

ganglios linfáticos laterales del cuello y la tiroides. La tiroidectomía total, la 

disección lateral del cuello y/o el yodo radiactivo pueden estar indicados según 

la extensión de la enfermedad. El pronóstico general es excelente, con una tasa 

de supervivencia del 99,4 % y una tasa de recurrencia del 4,3 %. 

PRONÓSTICO 

Después del procedimiento de Sistrunk, el pronóstico suele ser 

excelente. Alrededor del 10% de los quistes del conducto tirogloso reaparecen 

después de Sistrunk. Hay una tasa de recurrencia mucho mayor con la escisión 

simple sin extirpar el tercio medio del hueso hioides. El 1% de los quistes del 

conducto tirogloso son malignos, lo que generalmente se diagnostica después 

de la extirpación quirúrgica. 

COMPLICACIONES 

La complicación más común del procedimiento de Sistrunk es la recurrencia 

del quiste del conducto tirogloso , que ocurre en aproximadamente el 10 % de 

los casos. Los factores que contribuyen a la recurrencia incluyen la escisión 

incompleta, la ruptura intraoperatoria, la competencia y experiencia quirúrgica 

y la presencia de infección. Sin embargo, la recurrencia aún puede ocurrir 

después de procedimientos técnicamente competentes. 

Una lesión laringotraqueal es una complicación rara y potencialmente 

devastadora del procedimiento de Sistrunk, que genera problemas con las vías 

respiratorias, la deglución y/o la voz. Puede ser causado por una resección 

errónea del cartílago tiroides en lugar del hueso hioides. La identificación 

adecuada del hueso hioides, el cartílago tiroides y la membrana tirohioidea es 

esencial para prevenir esto durante la cirugía. 

Una lesión en el hipogloso también es rara, pero se informó después del 

procedimiento de Sistrunk, lo que provocó la parálisis de la mitad de la 

lengua. El nervio hipogloso discurre lateral al músculo hiogloso y medial al 

músculo estilohioideo y al nervio lingual cerca de la porción lateral del hueso 

hioides. Es importante mantener la resección del hioides medial al cuerno 

menor del hioides para evitar la lesión del hipogloso. 

Ir: 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519057/
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ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Después del procedimiento de Sistrunk, se indica a los pacientes que eviten 

levantar objetos pesados durante 2 a 6 semanas. Dependiendo del tamaño 

del quiste del conducto tirogloso , es posible que se coloque un drenaje 

quirúrgico, que se retirará a los pocos días de la cirugía. Se pueden recetar 

analgésicos o antibióticos después de la operación. Por lo general, los pacientes 

pueden regresar al trabajo o la escuela 1 semana después de la cirugía. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El quiste del conducto tirogloso es manejado por un equipo interprofesional 

que consta de un pediatra, un médico de atención primaria, una enfermera 

practicante y un cirujano. La incidencia exacta del quiste del conducto 

tirogloso sigue siendo discutible, pero un hecho es cierto; es más común en 

niños que en adultos. Por lo general, se presenta como una inflamación del 

cuello en la línea media y el tratamiento estándar es el procedimiento de 

Sistrunk. Este procedimiento se asocia con buenos resultados y una baja tasa 

de recurrencia del 3-5%. Se han reportado muy pocas complicaciones en la 

literatura y la mayoría de los niños no tienen secuelas residuales. [10] [11] 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Las fístulas traqueoesofágicas (FTE) representan una de las anomalías 

congénitas más comunes que se observan en los principales centros quirúrgicos 

pediátricos. Los lactantes con fístulas traqueoesofágicas clásicamente se 

presentan con dificultad respiratoria, dificultades para alimentarse, asfixia y 

riesgo de aspiración. Las fístulas traqueoesofágicas ocurren más 

comúnmente junto con otras anomalías congénitas, particularmente defectos 

cardíacos. Esta actividad revisa la evaluación y el manejo de las 

fístulas traqueoesofágicas y destaca el papel de los miembros del equipo 

interprofesional en la colaboración para brindar una atención bien coordinada 

y mejorar los resultados para los pacientes afectados. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la presentación típica de un lactante con 

una fístula traqueoesofágica . 

• Explicar la evaluación de un lactante con sospecha de fístula 

traqueoesofágica . 

• Resumir el manejo de las fístulas traqueoesofágicas . 

• Revisar la importancia de mejorar la coordinación entre el equipo 

interprofesional para mejorar la prestación de atención a los pacientes 

afectados por fístulas traqueoesofágicas . 
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INTRODUCCIÓN 

La fístula traqueoesofágica (FTE ) representa una de las anomalías congénitas 

más comunes que se observan en los principales centros quirúrgicos 

pediátricos. Los lactantes con FTE clásicamente se presentan con dificultad 

respiratoria, dificultades para alimentarse, asfixia y riesgo de aspiración. La 

TEF se asocia más comúnmente con otras anomalías congénitas, en particular 

defectos cardíacos. La atresia esofágica (EA) es una malformación congénita 

relacionada con una presentación similar a la FTE y puede ocurrir con o sin la 

presencia de una fístula . 

ETIOLOGÍA 

Aunque los eventos que conducen a la separación de la tráquea y el esófago 

primitivos no se comprenden por completo, la hipótesis más comúnmente 

aceptada es que un defecto en la tabicación lateral del intestino anterior hacia 

la tráquea y el esófago causa TEF y EA. La tráquea y el esófago se desarrollan 

a partir de un intestino anterior primitivo común y, aproximadamente a las 4 

semanas de gestación, los tractos respiratorio y gastrointestinal en desarrollo 

están separados por crestas epiteliales. El intestino anterior se divide en un 

tracto respiratorio ventral y un tracto esofágico dorsal; se cree que el trayecto 

de la fístula se deriva de un brote pulmonar embrionario que no logra 

ramificarse. Se cree que estos defectos de proliferación mesenquimatosa 

conducen a la formación de TEF. [1] 

El complejo VACTERL se refiere a anomalías de las vértebras (V), atresia del 

tracto anal o gastrointestinal (A), defectos cardíacos congénitos (C), 

defectos traqueoesofágicos (TE), anomalías renales y del tracto urinario distal 

(R) y lesiones en las extremidades (L ). En la atresia esofágica, el gen sonic 

hedgehog ( SHH ), que codifica para una molécula de señalización intracelular, 

parece estar implicado. Los investigadores han demostrado que los ratones 

deficientes en la regulación del gen SHH presentan anomalías de tipo 

VACTERL. [2] La investigación en ratas también ha implicado al modelo TEF 

inducido por adriamicina. La adriamicina es un antibiótico de antraciclina que 

afecta la integridad y la síntesis del ADN. La introducción de adriamicina en 

la cavidad peritoneal de ratas preñadas da como resultado una incidencia de 

EA/TEF del 40 % al 90 % en los embriones en desarrollo. El análisis de estos 

embriones revela que no solo el TEF/EA observado en ratas es similar al 

observado en los recién nacidos, sino que los embriones de rata también 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK535376/
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presentan anomalías VACTERL. [3]  Gli-2, una molécula de señalización 

posterior para SHH , se investigó en animales con TEF y en controles. El ARN 

mensajero de Gli-2 se redujo en el trayecto de la fístula en comparación con 

el esófago adyacente. [4] 

EPIDEMIOLOGÍA 

No parece haber un papel significativo para los factores genéticos en la 

patogenia de la FTE. La tasa de concordancia para gemelos es del 

2,5%. [5]   La incidencia de TEF es de aproximadamente 1 en 3500 

nacimientos. [6]  EA y TEF se clasifican según su configuración 

anatómica. [7]  El tipo C, que consta de una bolsa esofágica proximal y una 

TEF distal, representa el 84 % de los casos. La FTE ocurre sin EA ( fístula tipo 

H ) en solo el 4%. [8]   Depaepe et al., [9] identificaron una incidencia 

decreciente en la frecuencia de nacimientos de TEF en diferentes regiones de 

Europa. Si se excluyen las anomalías cromosómicas, no hay evidencia de un 

vínculo entre TEF y la edad materna. Las cifras de FTE aislada frente a 

asociación con otras anomalías congénitas varían entre el 38,7%, [10]  y el 

57,3%. [5]  La incidencia de trisomías y otras anomalías cromosómicas en 

relación con la FTE oscila entre el 6 % y el 10 %. Se excluyeron los recién 

nacidos menores de 28 semanas de gestación. La trisomía 18 se asocia con TEF 

con más frecuencia que la trisomía 21, aunque es significativamente menos 

frecuente. [5] 

El síndrome de Feingold, asociado a microcefalia, micrognatia y anomalías 

digitales, puede estar asociado a TEF/EA. En 1962, Waterston et al., 

estratificaron los criterios de riesgo para estos pacientes en función del peso al 

nacer, la neumonía y las anomalías asociadas. [11] Posteriormente, Spitz et 

al. [12]  propusieron un sistema menos complicado basado en defectos 

cardíacos congénitos asociados y bajo peso al nacer. La supervivencia en bebés 

de menos de 1500 g y sin anomalías cardíacas importantes ahora se acerca al 

97%, pero cae drásticamente al 22% si el peso al nacer es bajo y existen 

anomalías cardíacas. La morbilidad y la mortalidad agudas se deben más 

comúnmente a defectos cardíacos y cromosómicos. La mortalidad tardía se 

debe a complicaciones respiratorias continuas. [13] 
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FISIOPATOLOGÍA 

La TEF ocurre debido a la tabicación anormal del intestino anterior caudal 

durante la cuarta y quinta semana del desarrollo embrionario. En condiciones 

normales, la tráquea se forma como un divertículo del intestino anterior y 

desarrolla un tabique completo que la separa del esófago. La formación de 

fístulas junto con la AE ocurre durante una posición posterior anormal del 

tabique traqueoesofágico , lo que resulta en una conexión retenida entre la 

tráquea y el esófago. La EA aislada sin TEF comúnmente ocurre cuando el 

esófago no logra recanalizarse durante la semana 8 del desarrollo 

embrionario. [14] 

HISTORIA Y FÍSICO 

Keckler et al.,[15] señalaron que la FTE se asoció con mayor frecuencia a 

cardiopatías congénitas en su serie, con una tasa del 32,1 % de los pacientes, 

excluyendo a los pacientes con foramen oval permeable y conducto arterioso 

permeable. Un defecto del tabique ventricular fue el más común, ocurriendo 

en el 22,3% de los pacientes, en asociación con defectos cardíacos 

múltiples. Un defecto septal ventricular aislado ocurrió en sólo el 7,1%. La 

cardiopatía cianótica fue bastante poco frecuente, se observó en el 4,5% de los 

pacientes, y todos eran tetralogía de Fallot. El siguiente defecto congénito más 

común fueron las anomalías vertebrales, observadas en el 24 %. Si se 

observaron defectos vertebrales, con mayor frecuencia ocurrieron junto con 

otras complicaciones de la columna axial, incluidas anomalías en las costillas 

y una médula anclada. Las anormalidades de la columna axial se han asociado 

con una mayor tasa de fuga anastomótica, probablemente debido a una mayor 

tensión en el sitio.[16] 

La presentación clínica de la FTE depende de la presencia o ausencia de EA. El 

polihidramnios ocurre en dos tercios de los embarazos, aunque muchos casos 

no se detectan prenatalmente. [17]  Los recién nacidos con EA se presentan 

inmediatamente después del nacimiento con secreciones excesivas que 

provocan babeo, asfixia, dificultad respiratoria e incapacidad para 

alimentarse. La distensión gástrica es una complicación común de 

una fístula entre la tráquea y el esófago distal. El reflujo del contenido gástrico 

a través del trayecto de la fístula produce neumonía por aspiración y aumenta 

la morbilidad. Los pacientes con TEF tipo H pueden presentarse temprano si 

el defecto es grande, principalmente con tos y asfixia asociados con la 
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aspiración de alimentos a través de la fístula. Sin embargo, los defectos de tipo 

H más pequeños pueden no ser sintomáticos en el período neonatal, y el 

diagnóstico puede incluso retrasarse de 26 días a 4 años en una 

serie. [18]  Estos pacientes pueden tener antecedentes prolongados de 

dificultad respiratoria leve asociada con la alimentación o episodios 

recurrentes de neumonía. En casos raros, el diagnóstico puede retrasarse hasta 

la edad adulta. [19] 

EVALUACIÓN 

El diagnóstico prenatal de TEF puede sospecharse por polihidramnios materno 

y la ausencia de la burbuja estomacal fetal. En un estudio realizado por Stringer 

et al., las exploraciones prenatales que diagnosticaron EA tuvieron una 

sensibilidad del 42 % con un valor predictivo positivo del 56 %. [20] 

El  cariotipo puede ser útil si se sospecha un diagnóstico prenatal de EA, 

debido a la alta incidencia notificada de trisomía 18. Las imágenes por 

ultrasonido también pueden revelar defectos cardíacos, lo que indica un peor 

pronóstico fetal. [21] Si se sospecha EA/TEF, el parto debe planificarse en un 

centro obstétrico con acceso a una unidad de cuidados intensivos neonatales 

(UCIN) y fácil acceso a una sala de operaciones. EA/TEF se asocia 

comúnmente con la secuencia VACTERL, el síndrome CHARGE (coloboma 

del ojo, defectos cardíacos, atresia de las coanas, desarrollo retardado, 

hipoplasia genital, anomalías del oído), trisomía 18, trisomía 21 y síndrome de 

DiGeorge. Hay una mayor incidencia de anomalías asociadas con la EA pura, 

hasta un 65%. El riesgo de recurrencia en embarazos posteriores para EA/TEF 

no sindrómica es del 1%. [22] 

El diagnóstico de EA se puede hacer cuando un catéter orogástrico o 

nasogástrico no se puede pasar más allá de aproximadamente 10 a 15 cm en el 

estómago. Este hallazgo se puede confirmar con una radiografía de tórax 

anteroposterior que muestra el catéter enrollado en la bolsa esofágica 

superior. Se puede ver una TEF distal en una radiografía de tórax 

lateral; ambas vistas revelarán un tracto gastrointestinal (GI) lleno de gas. Se 

puede instilar contraste soluble en agua en la bolsa esofágica bajo guía 

fluoroscópica para evaluar la TEF. Debe evitarse el contraste de bario, ya que 

provoca neumonitis si se aspira. El material de contraste debe retirarse 

inmediatamente para evitar la regurgitación y la aspiración. El diagnóstico de 

FTE aislada debe intentarse con una serie gastrointestinal superior utilizando 
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material de contraste hidrosoluble espesado. El esófago distal se llena 

primero, y luego se tira del catéter en dirección cefálica. Radiografía de 

deglución con contraste,[23]  también puede ser útil, pero el trayecto fistuloso 

puede ser difícil de identificar en estos estudios. La endoscopia esofágica y la 

broncoscopia deben utilizarse para detectar la TEF. El azul de metileno se 

puede inyectar en la tráquea y una fístula será evidente por su aparición en el 

esófago. La tomografía computarizada tridimensional también se ha utilizado 

para el diagnóstico de TEF. [24] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

La primera reparación primaria exitosa de TEF fue realizada por un cirujano 

estadounidense, Cameron Haight, en 1941. [25]  Debido a que los centros 

quirúrgicos pediátricos ahora tienen una tasa de supervivencia superior al 90% 

para estos pacientes, el énfasis ahora está en reducir la morbilidad y mejorar la 

calidad de vida de los pacientes. La reparación quirúrgica abierta de TEF/EA 

implica una toracotomía posterolateral derecha, ligadura de la fístula y la 

creación de una anastomosis esofágica primaria. La evaluación preoperatoria 

con un ecocardiograma es esencial, ya que un arco aórtico del lado derecho, 

que se observa en el 2,5% de los casos, significa una tasa de morbilidad más 

alta y requiere una toracotomía izquierda. [26] Una ecografía renal, una 

ecografía espinal y radiografías de las extremidades pueden descartar otras 

anomalías VACTERL. Las complicaciones de la reparación primaria incluyen 

fuga anastomótica, lesión del nervio laríngeo recurrente con parálisis de las 

cuerdas vocales resultante, estenosis esofágica, segunda fístula persistente de 

la bolsa superior , fístula recurrente y muerte. [27] El cierre espontáneo de una 

FTE recurrente es extremadamente raro. [28]Más comúnmente, no se puede 

lograr una anastomosis primaria cuando hay más de 2 cuerpos vertebrales que 

separan los segmentos esofágicos superior e inferior. En este caso, las opciones 

quirúrgicas incluyen la miotomía de Livaditis, la movilización del segmento 

esofágico distal al hiato diafragmático y la técnica de Foker. Una anastomosis 

esofágica creada bajo tensión pone al paciente en riesgo de una mayor tasa de 

fuga, estenosis esofágica y enfermedad por reflujo. [29] Sesenta años después 

de la primera reparación primaria exitosa, Tom Lobe y Steve Rothenberg 

lograron la primera reparación TEF toracoscópica mínimamente 

invasiva. [30]Las técnicas mínimamente invasivas solo deben realizarse en 

instituciones quirúrgicas pediátricas avanzadas y no se ha demostrado que 

reduzcan el potencial de estenosis y fuga anastomótica. [31] La  cirugía 
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toracoscópica proporciona una excelente visibilidad de las estructuras 

anatómicas y una disminución de la morbilidad, si se realiza correctamente, 

debido a que se evita la toracotomía abierta. Evitar la reparación quirúrgica 

abierta también previene la posible deformidad de la pared torácica, la 

escoliosis, la fusión de las costillas, las contracturas musculares y el dolor 

crónico. [32] 

El tratamiento quirúrgico inmediato implica la creación de una gastrostomía 

para la alimentación y la aspiración continua de la bolsa esofágica ciega para 

proteger al paciente de la aspiración. Las opciones para la reconstrucción 

incluyen la reparación primaria usando el esófago nativo o procedimientos de 

reemplazo con partes del estómago o del intestino grueso. La preservación del 

esófago nativo es ideal ya que los procedimientos de reemplazo aumentan el 

riesgo de aspiración recurrente y complicaciones respiratorias crónicas. Se 

puede realizar un procedimiento por etapas a medida que el bebé crece y el 

esófago se alarga si la reparación primaria no es factible. [33] El segmento 

esofágico se puede alargar mecánicamente con procedimientos como 

bougienage, estimulación electromagnética y tensión graduada aplicada al 

segmento esofágico desconectado usando suturas de tracción, aunque el éxito 

aún no se ha probado. [34]  En los recién nacidos de muy bajo peso al nacer, 

un enfoque por etapas se relacionó con mejores resultados. La reparación de 

las fístulas tipo H se realiza mediante una disección del cuello cervical para 

exponer el lugar donde se dividirá y reparará la fístula . Este procedimiento 

quirúrgico incluye el riesgo de lesión del nervio laríngeo recurrente y trauma 

quirúrgico. [35] El láser Nd:YAG también se ha utilizado para la reparación 

de fístulas tipo H , con experiencia limitada. [36] 

Meier et al. [37]  describen la reparación endoscópica de FTE con adhesivo 

tisular (Histoacryl: B. Braun Melsungen AG, Mesungen, Alemania) y adhesivo 

de fibrina (TisseelTM), con tasas de éxito del 48% (29 pacientes) y 55% (22 

pacientes), respectivamente . A cinco pacientes del grupo de adhesivo tisular 

también se les aplicó un agente esclerosante (polidocanol o aethoxysklerol) en 

el momento de la reparación endoscópica con una tasa de éxito del 100 %. La 

morbilidad de la reparación endoscópica es mínima o nula. [38]  Hoelzer et al., 

también describen dos de tres cierres exitosos de FTE recurrente con la 

aplicación broncoscópica de pegamento de fibrina, un compuesto orgánico que 

causa la formación rápida de tejido de granulación y la epitelización 

temprana. [39]La reparación endoscópica de la FTE recurrente se describió por 
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primera vez en la década de 1970 con adhesivo tisular (Histoacryl), donde 

numerosos intentos condujeron al cierre exitoso de la fístula . [40] Para 

permitir la administración exitosa del agente obliterante, el dispositivo de 

elección es un broncoscopio rígido. Los telescopios de lentes de varilla son 

particularmente útiles para el diagnóstico de fístulas tipo H. 

 Todos los bebés deben someterse a una laringoscopia y broncoscopia antes de 

una reparación quirúrgica abierta de TEF/EA. La laringoscopia y la 

broncoscopia se utilizan para identificar el nivel de la fístula , así como la 

traqueomalacia y la traqueobronquitis, antes de la reparación primaria. La 

broncoscopia también puede dilucidar anomalías laríngeas, incluida una 

hendidura laríngea posterior, laringomalacia y disfunción de las cuerdas 

vocales, la posición del arco aórtico y otras fístulas. [41]  Los hallazgos 

broncoscópicos son útiles para planificar la reparación quirúrgica. Las fístulas 

carinales se asocian con atresia de espacio amplio y las fístulas traqueales 

medias se asocian con espacio mínimo. 

Debido a que la enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE) es común 

después de la reparación, un panel de expertos recomendó que los bebés con 

FTE reparada sean tratados de forma rutinaria con un inhibidor de la bomba de 

protones (IBP) durante al menos un año después de la reparación, y más para 

aquellos con evidencia de ERGE en curso . [42]  Los bebés con TEF también 

tienen un mayor riesgo de dificultades crónicas de alimentación. La ERGE 

persiste en la mayoría de los pacientes y se asocia con esofagitis de 

Barrett. Este panel ha recomendado que los niños con TEF reparados sean 

monitoreados por complicaciones pulmonares y gastrointestinales durante la 

niñez. [42] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de TEF/EA incluye estenosis o divertículo 

esofágico, seudodivertículo faríngeo, ERGE grave, anillo vascular, perforación 

esofágica iatrogénica, hendidura laringo-traqueo-esofágica, membranas 

esofágicas, duplicación esofágica, esófago acortado congénito y agenesia o 

atresia traqueal. [8] 

PRONÓSTICO 

El pronóstico de la FTE aislada suele ser bueno. [43] Los bebés con TEF/EA 

tienen un pronóstico más reservado que depende de las anomalías 
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asociadas. En un informe, el 87 % de los pacientes con EA o EA y TEF 

sobrevivieron, aunque el 61 % de las muertes tempranas se asoció con 

anomalías cardíacas y cromosómicas. [13]  Las tasas de mortalidad por EA y 

TEF fueron mayores para los lactantes con enfermedad cardíaca relacionada 

(42 % versus 12 % sin ella). Una revisión informa que el peso muy bajo al 

nacer es un factor importante en la reducción de la supervivencia de los 

pacientes. [44] La longitud del espacio de la atresia esofágica también puede 

determinar el pronóstico del paciente. [45] 

Los niños con EA/TEF tienden a tener deficiencias considerables en su 

crecimiento. Principalmente, se ha observado un desarrollo intrauterino 

deficiente, con casi un tercio con pesos al nacer inferiores al percentil 

5. [46] Little et al. [47] informaron que hasta el 50% de los niños tenían pesos 

inferiores al percentil 25 durante los primeros 5 años de vida. Esto se debe 

principalmente a la morbilidad respiratoria y gastrointestinal significativa 

asociada con la FTE. Los resultados de altura y peso a largo plazo son 

abrumadoramente positivos, a medida que estos niños envejecen. [48] Las 

anomalías en la alimentación son una causa importante de morbilidad durante 

la primera infancia. Un subgrupo de pacientes tiene un comportamiento 

alimentario aversivo con rechazo a comer por vía oral, debido a ERGE, 

estenosis anastomóticas y dismotilidad esofágica. Los niños con tales 

complicaciones requieren la colocación de un tubo de gastrostomía para una 

suplementación nutricional agresiva. La aversión a la alimentación es más 

común en niños con EA aislada porque se alimentan exclusivamente a través 

de una sonda de gastrostomía en los primeros meses de vida. 

Las complicaciones respiratorias también son comunes en niños con 

TEF/EA. La traqueomalacia y la broncomalacia graves ocurren en el 10% al 

20% de los lactantes. La reactividad y la inestabilidad de las vías respiratorias 

pueden provocar una obstrucción de las vías respiratorias que pone en peligro 

la vida. [49] Un pequeño subconjunto de bebés requerirá aortopexia para la 

estabilización traqueal y el destete de la ventilación mecánica. Los niños 

pueden exhibir una tos áspera y perruna, característica de la iatroquímica. Los 

niños también pueden sufrir bronquitis y neumonía recurrentes, comunes en 

hasta dos tercios de los pacientes con FTE en los primeros años de vida. [50]Si 

no se tratan, las infecciones recurrentes o la aspiración frecuente pueden 

provocar daños pulmonares irreversibles con bronquiectasias y atelectasias 

persistentes. Las sibilancias son comunes hasta en el 40% de los sobrevivientes 
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y no mejoran con la edad. Los síntomas respiratorios recurrentes son causados 

por un epitelio anormal de las vías respiratorias, que altera la eliminación 

mucociliar de las secreciones de las vías respiratorias. La gravedad de la ERGE 

aumentará el riesgo de estenosis esofágicas y dismotilidad, lo que potenciará 

la aspiración en estos pacientes. En raras ocasiones, la persistencia o el 

empeoramiento de los síntomas pueden deberse a FTE recurrente. 

Una vez que los niños llegan a la adolescencia tardía, la morbilidad respiratoria 

disminuye en frecuencia y gravedad. [50] La hiperinflación de los pulmones, 

los volúmenes pulmonares reducidos y la función pulmonar anormal general 

son comunes hasta en el 40 % de los sobrevivientes, aunque no afectan las 

actividades diarias de los niños. El manejo de la patología pulmonar incluye el 

uso personalizado de antibióticos, fisioterapia y manejo de la ERGE para 

prevenir la aspiración. Los broncodilatadores y esteroides inhalados son útiles 

en el tratamiento de los síntomas asmáticos. Las pruebas seriadas de función 

pulmonar y las tomografías computarizadas (TC) seriadas del tórax son útiles 

para monitorear el progreso del paciente. [51] 

COMPLICACIONES 

Las complicaciones comunes después de la reparación de EA y TEF en una 

serie de 227 casos incluyeron fuga anastomótica (16 %), estenosis esofágica 

(35 %) y fístulas recurrentes (3 %). [27]  La estenosis esofágica se ha manejado 

satisfactoriamente con dilatación endoscópica con balón. [52]  Ocurrió 

traqueomalacia en el 15 % de los casos; El 40% de estos pacientes requirieron 

reparación quirúrgica. La peristalsis alterada y el retraso en el vaciamiento 

gástrico son comunes y contribuyen a la ERGE y la aspiración. [53]   Las 

estenosis en el sitio de la anastomosis son una complicación temprana que 

requiere dilatación en casi la mitad de todos los pacientes. [53] Una minoría 

requerirá la resección del segmento estenosado del esófago. GERD puede 

aumentar significativamente el riesgo de formación de estenosis y la 

fundoplicatura puede ser útil. 

La dismotilidad esofágica es un hallazgo esperado y se puede visualizar en la 

manometría en el 75% al 100% de los niños después de la reparación 

primaria. [54] Los pacientes a menudo experimentan disfagia, obstrucción de 

partículas de alimentos, retraso en el crecimiento y asfixia. [55] La 

modificación de la dieta es útil en estos casos, incluida la evitación de ciertos 

alimentos y el consumo frecuente de alcohol al comer. La toracotomía abierta 
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puede conducir a una morbilidad musculoesquelética significativa. Los 

defectos vertebrales asociados con la secuencia VACTERL pueden contribuir 

a las deformidades de la pared torácica o de la columna. Un informe señaló que 

el 24 % de los pacientes tenía una escápula alada debido a la parálisis del 

músculo dorsal ancho, mientras que el 20 % de los niños presentaba asimetría 

de la pared torácica secundaria a la atrofia del músculo serrato 

anterior. [56]Las mujeres pueden tener asimetría mamaria con 

desfiguración. [57]  Las incisiones axilares modificadas descritas por Bianchi 

et al.,  [58] o las técnicas toracoscópicas pueden reducir la morbilidad. 

Los trastornos de la motilidad y las anomalías de la función respiratoria son 

comunes después de la reparación de EA y FTE y requieren vigilancia. Una 

revisión sistemática de los resultados a largo plazo en la edad adulta después 

de la reparación de la EA durante la infancia informó las siguientes 

prevalencias estimadas agrupadas [59] : 

• Disfagia: 50,3% 

• ERGE con esofagitis: 40,2% 

• ERGE sin esofagitis: 56,5% 

• Infecciones del tracto respiratorio: 24,1% 

• Asma: 22,3% 

• Sibilancias: 34,7% 

• Tos persistente: 14,6% 

• Esófago de Barrett: 6,4% 

• Cáncer de esófago de células escamosas: 1,4% 

La prevalencia del esófago de Barrett en la edad adulta fue cuatro veces mayor 

que la de la población general y es un factor de riesgo reconocido para el cáncer 

de esófago. [59]  El riesgo de cáncer de esófago es aproximadamente 50 veces 

mayor que en la población general mayor de 40 años. [60]  

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

La laringoscopia y la broncoscopia posoperatorias se utilizan para determinar 

la gravedad de la traqueomalacia y para identificar fístulas perdidas y 

recurrentes. [61] 
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Las complicaciones respiratorias y gastrointestinales persistentes son comunes 

en pacientes con reparación de FTE. El manejo a largo plazo se enfoca en la 

detección temprana y el manejo agresivo de estas complicaciones comunes, 

dirigido por un equipo interprofesional de cirujanos pediátricos, neumólogos 

pediátricos, gastroenterólogos, otorrinolaringólogos y enfermeras de la unidad 

de cuidados intensivos neonatales (UCIN). [62]  Se debe educar a los pacientes 

y las familias sobre estos riesgos para la salud y la importancia de la vigilancia 

clínica y endoscópica hasta la edad adulta. Un panel ha hecho 

recomendaciones específicas, principalmente basadas en la opinión de 

expertos [42] : 

• Todos los niños y adultos deben ser monitoreados de forma rutinaria 

para detectar síntomas de ERGE, disfagia y aspiración. 

• Todos los pacientes deben someterse a al menos 3 endoscopias de 

vigilancia durante la infancia para detectar esofagitis temprana. La 

vigilancia endoscópica de rutina debe continuarse en la edad adulta, 

cada 5 a 10 años.  

• Los pacientes con síntomas de ERGE o disfagia deben ser evaluados 

con un estudio de contraste esofágico y endoscopia. La esofagitis debe 

tratarse enérgicamente con inhibidores de la bomba de protones 

(IBP). Las estenosis esofágicas deben tratarse con dilatación e 

IBP. Los pacientes asintomáticos no requieren exámenes de rutina ni 

dilatación por estenosis. 

• Los pacientes con síntomas respiratorios deben ser evaluados 

cuidadosamente en busca de estenosis anastomótica, hendidura 

laríngea, parálisis de las cuerdas vocales, estenosis esofágica 

congénita, fístula recurrente o malformaciones vasculares 

congénitas. La supresión de ácido por sí sola probablemente no 

mejora los síntomas respiratorios y puede predisponer a infecciones 

respiratorias. 

• La fundoplicatura tiene un papel limitado en pacientes con FTE 

porque su dismotilidad esofágica subyacente predispone a 

complicaciones posteriores a la fundoplicatura, que incluyen estasis 
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esofágica y aspiración. Sin embargo, se puede considerar la 

fundoplicatura en pacientes con GERD mal controlado a pesar de la 

terapia máxima con PPI, dependencia a largo plazo de la alimentación 

transpilórica o episodios cianóticos debido a GERD. La esofagitis 

eosinofílica debe descartarse antes de proceder a la funduplicatura. 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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Tipos de fístulas traqueoesofágicas . Contribución de FreeEd Net y el Ejército 

de EE. UU. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La tráquea y el esófago surgen de la separación de un tubo del intestino anterior 

común durante el desarrollo fetal temprano. La falla en la separación o el 

desarrollo completo de este tubo del intestino anterior puede conducir a una 

fístula traqueoesofágica (FTE) y atresia esofágica (EA). La atresia esofágica 

se presenta en los recién nacidos como babeo excesivo, asfixia e incapacidad 

para pasar una sonda nasogástrica. Esta actividad revisa la evaluación y el 

tratamiento de la atresia esofágica y destaca el papel del equipo 

interprofesional en el cuidado de los recién nacidos con esta condición. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de la atresia esofágica. 

• Describir la evaluación adecuada de un recién nacido con atresia 

esofágica. 

• Resumir el manejo posnatal de los recién nacidos con atresia esofágica. 

• Sintetizar la importancia de la atención del equipo interprofesional para 

mejorar los resultados generales de los recién nacidos con atresia 

esofágica. 

INTRODUCCIÓN 

El esófago es un tubo muscular que transporta un bolo alimenticio desde la 

faringe hasta el estómago. El esófago se deriva de la capa germinal del 

endodermo que forma la faringe, el esófago, el estómago y las líneas epiteliales 

del tracto respiratorio y digestivo. La tráquea y el esófago surgen de la 
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separación de un tubo del intestino anterior común durante el desarrollo fetal 

temprano. [1]  La falla en la separación o el desarrollo completo de este tubo 

del intestino anterior común puede provocar fístula traqueoesofágica (FTE) y 

atresia esofágica (EA). Prenatalmente, los pacientes con EA pueden presentar 

polihidramnios, principalmente en el tercer trimestre, lo que puede ser una 

pista diagnóstica de EA. [2]  

Además, aproximadamente el 50 % de los pacientes con TEF/EA tendrán 

anomalías congénitas asociadas que incluyen VACTERL (defectos 

vertebrales, atresia anal, defectos cardíacos, TEF, anomalías renales y 

anomalías de las extremidades) o CHARGE (coloboma, defectos cardíacos, 

atresia de coanas, retraso del crecimiento , anomalías genitales y anomalías del 

oído). [3]  Una vez que nace el recién nacido, los síntomas más comunes de 

EA incluyen babeo excesivo, asfixia y falta de paso de una sonda 

nasogástrica. Además, si hay una FTE asociada, habrá distensión gaseosa del 

estómago a medida que el aire viaja desde la tráquea a través de la fístula 

esofágica distal y luego hacia el estómago. [4]  

Los pacientes con esta constelación de síntomas deben someterse a un estudio 

acelerado de EA y TEF, y ser remitidos rápidamente a un nivel superior de 

atención para que los evalúe un cirujano pediátrico. 

ETIOLOGÍA 

La etiología de la atresia esofágica con o sin una fístula traqueoesofágica 

asociada es la falla en la separación o el desarrollo incompleto del intestino 

anterior. [5]  El trayecto de la fístula se deriva de una rama del esbozo 

pulmonar embrionario que no logra ramificarse debido a interacciones 

defectuosas entre el epitelio y el mesénquima. [6]  

Ha habido varios genes asociados con EA, incluidos Shh, [7]  SOX2, CHD7, 

MYCN y FANCB . [5]  Sin embargo, la etiología no se conoce por completo 

y es probable que sea multifactorial. Los pacientes pueden ser diagnosticados 

con EA/TEF aislada o parte de un síndrome como VACTERL o CHARGE. 

EPIDEMIOLOGÍA 

La EA es una malformación congénita del tracto gastrointestinal superior con 

una prevalencia estimada en todo el mundo que varía de 1 en 2500 a 1 en 4500 

nacimientos. [3]  En los Estados Unidos, la prevalencia se estima en 2,3 por 
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10.000 nacidos vivos. [8]  La incidencia relativa de EA/TEF aumenta con la 

edad materna. [8] 

FISIOPATOLOGÍA 

TEF y EA resultan de la separación lateral defectuosa del intestino anterior en 

el esófago y la tráquea. Es posible que se forme un trayecto de fístula entre el 

esófago y la tráquea como consecuencia de un defecto en las interacciones 

epiteliales-mesenquimatosas. [6]  TEF y EA están presentes juntos en 

alrededor del 90 por ciento de los casos. EA y TEF se clasifican en 5 categorías 

(tipos AE) según la configuración anatómica. [9]  

El tipo A es la atresia esofágica aislada sin fístula traqueoesofágica asociada y 

tiene una prevalencia del 8%. El tipo B es atresia esofágica con fístula 

traqueoesofágica proximal. Es la más rara con una prevalencia del 1%. La 

atresia esofágica tipo C es la más prevalente con un 84% e involucra una EA 

proximal con fístula traqueoesofágica distal. El tipo D es atresia esofágica con 

TEF tanto proximal como distal. Es raro al 3%. La atresia esofágica tipo E es 

solo una fístula traqueoesofágica aislada sin atresia esofágica asociada. Se 

conoce como tipo "H", con una prevalencia de alrededor del 4%. 

SEMIOLOGIA 

Aproximadamente un tercio de los fetos con EA/TEF serán diagnosticados 

prenatalmente. [2]  El indicio ecográfico más común de la EA es el 

polihidramnios, que está presente en aproximadamente el 60 % de los 

embarazos. [2]  Si se diagnostica antes del parto, se puede asesorar a la familia 

sobre las expectativas después del parto. Además, el parto puede ocurrir donde 

estén disponibles equipos especializados de especialistas en medicina materno-

fetal, intensivistas neonatales y cirujanos pediátricos. 

Sin embargo, muchos casos no se diagnostican antes del nacimiento. Los bebés 

con EA son sintomáticos poco después del nacimiento, con un aumento de las 

secreciones, lo que provoca asfixia, dificultad respiratoria o episodios 

cianóticos durante la alimentación. En los tipos de EA CE, la fístula entre la 

tráquea y el esófago distal da como resultado un estómago lleno de gas en una 

radiografía de tórax. Los bebés con EA tipo A y B no tendrán distensión 

estomacal porque no hay fístula desde la tráquea al esófago distal. Los 

lactantes con FTE pueden refluir el contenido gástrico a través de la fístula 

hacia la tráquea, lo que provoca neumonía por aspiración y dificultad 
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respiratoria. Los pacientes con EA tipo E pueden tener un diagnóstico tardío si 

la fístula es pequeña. [4] 

EVALUACIÓN 

La EA generalmente se diagnostica cuando no se logra pasar una sonda 

orogástrica. El tubo se detendrá antes del estómago y se verá enrollado por 

encima del nivel de EA en una radiografía de tórax. Se puede hacer un 

diagnóstico definitivo inyectando una pequeña cantidad de material de 

contraste soluble en agua en la sonda orogástrica bajo guía fluoroscópica. Se 

debe evitar el barrio, ya que puede provocar neumonitis química si se aspira a 

los pulmones. Se puede ayudar a un diagnóstico adicional mediante 

esofagoscopia o broncoscopia en busca de una fístula traqueal. 

El neonato con EA y TEF necesita evaluación de anomalías VACTERL y 

CHARGE, ya que esto puede ocurrir hasta en el 50% de los 

neonatos. [3]  Específicamente, la evaluación completa requiere un 

ecocardiograma cardíaco, radiografías de las extremidades y la columna 

vertebral, una ecografía renal y un examen físico completo del ano y los 

genitales para detectar anomalías. Un gran estudio de un solo centro en los EE. 

UU. analizó las anomalías congénitas más comunes asociadas con 

EA/TEF. [10]  Entre casi 3000 pacientes, los diagnósticos asociados de 

VACTERL incluyeron anomalía vertebral en el 25,5 %, malformación 

anorrectal en el 11,6 %, cardiopatía congénita en el 59,1 %, enfermedad renal 

en el 21,8 % y defectos en las extremidades en el 7,1 %. [10]  Casi un tercio 

tenía 3 o más anomalías y cumplía con los criterios para un diagnóstico 

VACTERL. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Una vez que se diagnostica la EA, se debe intubar al bebé para controlar las 

vías respiratorias y ayudar a prevenir una mayor aspiración. Si aún no lo ha 

hecho, se debe colocar suavemente un catéter para succionar las secreciones 

orofaríngeas. El bebé debe recibir antibióticos, líquidos intravenosos y nada 

por la boca (NPO). Se debe considerar la nutrición parenteral total (TPN) para 

el lactante, ya que el estado NPO puede durar varias semanas. Una vez que el 

recién nacido está estabilizado desde el punto de vista hemodinámico y de las 

vías respiratorias, se debe consultar a un cirujano pediátrico.  
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El momento del tratamiento quirúrgico definitivo para EA/TEF depende del 

tamaño del recién nacido. Si el niño pesa más de 2 kilogramos, la cirugía 

EA/TEF generalmente se ofrece una vez que se han abordado las anomalías 

cardíacas, si las hay. Los recién nacidos de muy bajo peso al nacer (<1500 

gramos) generalmente se tratan en un enfoque por etapas con ligadura de la 

fístula inicialmente, seguida de reparación de EA una vez que el recién nacido 

es más grande. [11] 

Las opciones quirúrgicas para la reparación de EA/TEF incluyen toracotomía 

abierta o cirugía toracoscópica asistida por video. [12]  En cualquier 

operación, los pasos involucrados son similares. La fístula se identifica entre 

el esófago y la tráquea y se divide. Se puede utilizar un broncoscopio para 

visualizar en qué parte de la tráquea se origina la fístula. Después de la ligadura 

de la fístula, se aborda la atresia esofágica. Por lo general, se coloca una 

pequeña sonda nasogástrica para atravesar los dos extremos, y los extremos se 

suturan con sutura absorbible si los extremos llegan sin demasiada 

tensión. [12]  Si hay demasiada tensión en los extremos del esófago o no 

llegan, se puede utilizar la técnica de Foker. [13] Esta técnica utiliza suturas de 

tracción en los extremos del esófago y los acerca lentamente. Una vez que los 

extremos se juntan sin tensión, se puede realizar una reparación primaria. [13]  

Si hay una EA de espacio ultralargo que impide la anastomosis primaria, 

entonces se puede utilizar la interposición de otro órgano, como el estómago, 

el colon o el yeyuno. [14]  Los pacientes con EA tipo E "tipo H" pueden 

tratarse con una incisión cervical alta y evitar una toracotomía para ligar la 

fístula. [15]  Por lo general, la gastrostomía no está indicada a menos que falle 

la anastomosis primaria.  

Después de la cirugía, el recién nacido se devuelve a la UCI neonatal para una 

estrecha vigilancia. Se deja colocado un tubo torácico en el lado por el que se 

accedió al tórax. El neonato se continúa NPO con la sonda nasogástrica a 

succión intermitente. Después de 5 a 7 días, se realiza un esofagograma en 

busca de una fuga esofágica. Si no se identifica ninguna fuga, normalmente se 

inician las alimentaciones orales. Si hay una fuga, el tubo torácico recogerá el 

drenaje. El tubo torácico se deja colocado hasta que la fuga se selle y/o el recién 

nacido tolere la alimentación oral. 
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de EA/TEF incluye hendiduras 

laringotraqueoesofágicas, redes o anillos esofágicos, estenosis esofágicas, 

duplicaciones esofágicas tubulares, esófago corto congénito y agenesia 

traqueal. [5]  Estos diagnósticos se pueden investigar más a fondo con una 

variedad de imágenes, desde radiografías y tomografías computarizadas hasta 

endoscopia y cirugía. 

PRONÓSTICO 

El pronóstico de los recién nacidos con EA/TEF es relativamente bueno y 

depende principalmente de las anomalías cardíacas y cromosómicas frente a la 

atresia esofágica per se. En general, la supervivencia general es de alrededor 

del 85% al 90%. [16]  Se observa una mayor mortalidad cuando se presentan 

anomalías cardíacas asociadas además de EA/TEF. Las muertes tempranas se 

asocian con anomalías cardíacas, mientras que las muertes tardías se atribuyen 

a complicaciones respiratorias. [16]  La distancia entre dos bolsas esofágicas, 

especialmente si son grandes, puede determinar el pronóstico. [17]  Todos los 

recién nacidos que se someten a reparación de EA/TEF tendrán algunos 

problemas gastrointestinales y respiratorios esperados, que generalmente 

mejoran con la edad. 

COMPLICACIONES 

Pueden ocurrir complicaciones quirúrgicas después de la reparación 

EA/TEF. La complicación más temida es una fuga anastomótica 

esofágica. [18]  Las fugas pequeñas se pueden controlar con drenaje torácico y 

NPO prolongada hasta que se selle la fuga. Si hay una fuga grande o una 

dehiscencia de la anastomosis, es posible que se requiera reoperación y 

resección del esófago con injerto de interposición gástrica, colónica o 

yeyunal. [14]  

Otra posible complicación es la estenosis de la anastomosis esofágica. Por lo 

general, se manejan con dilataciones esofágicas endoscópicas en 

serie. [19]  Por último, aunque es raro, se han notificado re-fistulaciones del 

esófago y la tráquea. [20]  Estos se manejan con reoperación.  

Las complicaciones no quirúrgicas de tener EA/TEF son comunes. Se 

recomienda el uso de inhibidores de la bomba de protones durante un mínimo 
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de un año después de la reparación de EA/TEF debido a la dismotilidad 

esofágica que conduce a un aumento del reflujo gastroesofágico (RGE) y al 

riesgo de aspiración. [20]  La traqueomalacia se observa comúnmente después 

de la reparación quirúrgica. Los recién nacidos con EA/TEF suelen tener 

mayores tasas de disfagia, infecciones de las vías respiratorias y 

esofagitis. [21] 

Debido al aumento de GER durante la infancia hasta la edad adulta, estos niños 

tienen mayores tasas de esófago de Barrett y tienen un mayor riesgo de cáncer 

de esófago en comparación con la población general. [22]  Se recomiendan los 

protocolos de detección del cáncer de esófago en estos pacientes, aunque esto 

es controvertido. [22] 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Después de la operación, los pacientes deben ser llevados a la unidad de 

cuidados intensivos neonatales para una estrecha vigilancia. Estos recién 

nacidos pueden requerir catéteres centrales invasivos, tubos endotraqueales y 

vasopresores. Estos pacientes deben tener un seguimiento estrecho con los 

médicos, ya que pueden producirse estenosis esofágicas, disfagia y retraso del 

crecimiento. [20] 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR 

Los padres de pacientes con atresia esofágica deben recibir información sobre 

el curso esperado de recuperación, junto con todas las posibles 

complicaciones. Necesitan comprender el estudio inicial, el manejo, las 

opciones quirúrgicas y el curso posoperatorio. Finalmente, deben tener un 

seguimiento cercano después del alta para asegurar una recuperación adecuada. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

La atresia esofágica y la fístula traqueoesofágica es una entidad quirúrgica 

compleja que requiere especialistas en medicina materno-fetal capacitados 

para asesorar a los padres sobre el pronóstico y los resultados durante el 

embarazo. Los neonatólogos y los cirujanos pediátricos a menudo forman parte 

de tales discusiones durante las visitas prenatales. Los recién nacidos con TEF 

y EA requieren atención especializada en una UCI neonatal (UCIN). 
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Los cuidados intensivos se brindan con base en el enfoque basado en la 

evidencia por parte de un equipo interprofesional de un equipo de atención 

médica capacitado de neonatólogos, cirujanos pediátricos, cardiólogos 

pediátricos, radiólogos y enfermeras. Los padres son asesorados y 

empoderados para la toma de decisiones compartidas a lo largo del curso 

NICU. La cirugía corregirá la atresia, pero el camino hacia la recuperación 

puede tener complicaciones como fugas anastomóticas, estenosis y reflujo 

esofágico. No se puede enfatizar lo suficiente la importancia de una 

comunicación oportuna y detallada entre todos los equipos de atención médica, 

ya que los recién nacidos suelen evolucionar bien con EA/TEF y tienen un 

buen pronóstico si se manejan bien en el período posnatal. 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El onfalocele es un defecto congénito raro de la pared abdominal con una 

prevalencia informada de 3,38 por cada 10.000 embarazos. Es una protrusión 

del contenido abdominal cubierto de peritoneo a través de la base del cordón 

umbilical. El onfalocele se puede aislar, pero se asocia con mayor frecuencia a 

otras anomalías y síndromes congénitos, como el síndrome de Beckwith-

Wiedemann y las trisomías 13, 18 y 21. Esta actividad revisa la causa, la 

presentación y la fisiopatología del onfalocele y destaca el papel del equipo 

interprofesional en su gestión. 

OBJETIVOS: 

• Revisar la etiología del onfalocele. 

• Describir la presentación del onfalocele. 

• Resumir el tratamiento del onfalocele. 

• Internalizar la importancia de mejorar la coordinación de la atención 

entre los miembros del equipo interprofesional para mejorar los 

resultados de los pacientes afectados por onfalocele. 

INTRODUCCIÓN 

El onfalocele es un defecto congénito raro de la pared abdominal con una 

prevalencia informada de 3,38 por cada 10.000 embarazos. [1]  Es una 

protrusión del contenido abdominal cubierto de peritoneo a través de la base 

del cordón umbilical. El onfalocele puede ser aislado, pero se asocia con mayor 

frecuencia a otras anomalías congénitas y síndromes como el síndrome de 

https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Beckwith-Wiedemann
https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Beckwith-Wiedemann
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
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Beckwith-Wiedemann y las trisomías 13, 18 y 21. La tasa de supervivencia es 

cercana al 80% y está directamente relacionada con la gravedad de la 

enfermedad asociada. anomalías, ya que los lactantes con onfalocele aislado 

tienen una mayor tasa de supervivencia (90%). [2] 

ETIOLOGÍA 

El onfalocele se puede asociar con varios síndromes; el más común es el 

síndrome de Beckwith-Wiedemann. El síndrome de Beckwith-Wiedemann es 

un síndrome de sobrecrecimiento caracterizado por macrosomía, 

agrandamiento de la lengua, hipoglucemia neonatal, pliegues y fosas en las 

orejas, hemihipertrofia, visceromegalia, hernia umbilical, tumores 

embrionarios, onfalocele, nefrocalcinosis, enfermedad renal en esponja 

medular, cardiomegalia y nefromegalia. Tradicionalmente, la macrosomía, la 

macroglosia y la hipoglucemia se observan en el período neonatal. La 

hemihiperplasia se observa en regiones segmentarias del cuerpo o en órganos 

específicos. [3] Los resultados cognitivos y de desarrollo suelen ser 

normales. Los pacientes con síndrome de Beckwith-Wiedemann tienen un 

mayor riesgo de cáncer durante los primeros ocho años de vida con tumores 

embrionarios como neuroblastoma, hepatoblastoma y tumor de Wilms. Estos 

tumores embrionarios tienen una tasa de curación más alta cuando se 

diagnostican temprano, lo que hace que la detección sea fundamental para la 

prevención. La detección del hepatoblastoma se realiza midiendo la 

alfafetoproteína sérica cada 3 meses hasta los 4 años de edad, y la detección 

del tumor de Wilms se realiza cada 3 meses hasta los 8 años de edad con una 

ecografía abdominal completa. [4] 

Otros síndromes asociados con el onfalocele incluyen los siguientes: 

• Trisomía 13 (síndrome de Patau): ojos pequeños, labio y paladar 

hendido, microcefalia, criptorquidia, polidactilia, hipertelorismo, 

micrognatia, aplasia cutánea y anomalías del oído externo. [5] 

• Trisomía 18 (síndrome de Edwards): dolicocefalia, anomalías del oído 

externo, micrognatia, fisuras palpebrales cortas, cara pequeña, puño 

cerrado con dedos superpuestos, hipotonía y pies en mecedora. [6] 

• Trisomía 21 (síndrome de Down): hipotonía, fisuras palpebrales 

inclinadas hacia arriba, braquicefalia, orejas de implantación baja, 

pliegue palmar único, puente nasal plano, manchas de Brushfield 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Patau
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
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alrededor del iris, quinto dedo curvado hacia adentro y espacio entre el 

primer y el segundo dedo del pie. [7] 

• Pentalogía de Cantrell: ectopia cordis, defecto abdominal supraumbilical 

en la línea media, hendidura esternal y defecto intracardíaco. [7]  

• Síndrome de Shprintzen-Goldberg: Craneosinostosis, dolicocefalia, 

hipertelorismo, exoftalmos, estrabismo, dedos y extremidades alargados, 

hernias umbilicales y abdominales. [8] 

• Síndrome de carga: coloboma, defecto cardíaco, atresia de coanas, 

retraso en el crecimiento o desarrollo, anormalidad genital y anomalías 

del oído. [7] 

• Síndrome de extrofia cloacal (OEIS): extrofia de la vejiga, ano 

imperforado, defectos de la columna. [9] 

• Síndrome de Carpenter: deformidad del cráneo Kleeblattschadel (cráneo 

trilobulado en hoja de trébol) por pancraniosinostosis, sindactilia en 

manos y pies y retraso mental. [7] 

• Síndrome de Marshall-Smith: frente prominente, órbitas poco profundas, 

escleróticas azules, puente nasal deprimido, micrognatia, maduración 

esquelética acelerada, dificultades respiratorias, retraso mental. [7] 

• Síndrome de Meckel-Gruber: Encefalocele occipital, labio y paladar 

hendido, microcefalia, microftalmía, genitales anormales, riñones 

poliquísticos y polidactilia. [7] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La prevalencia de onfalocele en los Estados Unidos es de 1,86 por nacidos 

vivos. [10] Esta prevalencia aumentó un 11% entre 1999-2001 y 2005-

2007. El onfalocele parece desarrollarse más frecuentemente en mujeres en 

edad reproductiva extrema (menos de 20 y más de 40 años). El onfalocele 

ocurre más comúnmente en personas de raza negra que en personas de raza 

blanca. Los nacimientos múltiples y el sexo masculino también se han 

asociado con el onfalocele.  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
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FISIOPATOLOGÍA 

La alteración de la organogénesis durante el período embrionario da como 

resultado onfalocele. Alrededor de la sexta semana de desarrollo, el contenido 

abdominal se vuelve demasiado grande para ser contenido en la cavidad 

abdominal y sobresale en la base del cordón umbilical. Este evento se conoce 

como hernia fisiológica del intestino medio y se identifica fácilmente en la 

ecografía prenatal entre las semanas 9 y 11 de gestación. El hígado nunca está 

presente en la hernia fisiológica del intestino medio. A las 12 semanas de 

gestación la hernia se reduce y cuando persiste deja de ser fisiológica. El 

onfalocele ocurre cuando el contenido intestinal no rota y regresa a la cavidad 

abdominal. Ocasionalmente puede contener el hígado en presencia de un gran 

defecto de la pared abdominal. 

En general, los onfaloceles se asocian con la edad materna avanzada y se sabe 

que ocurren en gemelos. 

SEMIOLOGIA 

El diagnóstico de onfalocele postnatal es evidente en el examen físico al 

identificar una masa abdominal en la línea media anterior en el sitio de 

inserción del cordón umbilical cubierta por una membrana. El onfalocele 

puede ser pequeño con solo unas pocas asas de intestino que sobresalen del 

defecto, grande que contiene varios órganos abdominales o gigante cuando el 

defecto es mayor o igual a 5 centímetros con el hígado sobresaliendo 

parcialmente. La enfermedad pulmonar restrictiva es común en estos bebés y, 

por lo tanto, es vital organizar la reparación. 

EVALUACIÓN 

El diagnóstico prenatal se basa en la ecografía que puede detectar casi todos 

los onfaloceles al final del primer trimestre y una concentración elevada de 

alfafetoproteína sérica materna. Todos los bebés con onfaloceles deben 

evaluarse para descartar trastornos congénitos como el síndrome de Beckwidth 

Wideman o el síndrome de Prader Willi. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El manejo de los recién nacidos con onfalocele consiste en los pasos iniciales 

de estabilización de las vías respiratorias, envoltura estéril del intestino para 

conservar el calor y reducir la pérdida insensible de líquidos, inserción de una 

https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Prader-Willi
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sonda orogástrica para la descompresión intestinal y el establecimiento de un 

acceso intravenoso periférico. En caso de compromiso vascular sugerido por 

taquicardia, presión arterial baja o una apariencia oscura del intestino, el 

paciente debe colocarse con el lado izquierdo hacia abajo y el lado derecho 

hacia arriba. 

Los proveedores deben evitar colocar vendajes excesivamente húmedos o 

circunferenciales, ya que pueden macerar el onfalocele y comprometer el flujo 

sanguíneo.  

Después de los pasos iniciales, el manejo posterior implica la administración 

de líquidos por vía intravenosa y antibióticos de amplio espectro. 

Si un paciente tiene un onfalocele pequeño, la reparación quirúrgica es una 

opción dentro de las primeras 72 horas de vida a través del cierre primario de 

la piel y la fascia. Los pacientes con otros defectos se benefician del cierre 

tardío después de colocar un silo en las primeras 24 horas de vida. Luego, el 

silo se reduce progresivamente durante 3 a 7 días antes del cierre final del 

defecto. [1] 

El cierre de onfaloceles gigantes es una tarea importante, especialmente si 

contiene el hígado. A menudo se usa un parche para cerrar defectos de heridas 

grandes. 

Los bebés con onfalocele toleran la alimentación oral poco después del 

cierre. Los antibióticos tópicos generalmente se aplican al onfalocele hasta que 

se produce la curación completa. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La gastrosquisis es el principal diagnóstico diferencial del onfalocele. En la 

gastrosquisis, la protrusión intestinal suele estar a la derecha de la línea media 

y no hay afectación del cordón umbilical. El saco membranoso es una 

característica distintiva importante de las dos afecciones, ya que la 

gastrosquisis se caracteriza por asas intestinales que flotan libremente, pero en 

el caso de un onfalocele gigante, la membrana puede ocasionalmente romperse 

en el útero.  

Otros diagnósticos diferenciales incluyen hernias del cordón umbilical con 

defectos cubiertos de la pared abdominal de menos de 2 cm, anomalía del tallo 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
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corporal caracterizada por la ausencia o el acortamiento severo del cordón 

umbilical asociado con escoliosis. 

PRONÓSTICO 

El pronóstico depende en gran medida del tamaño del defecto y de las 

anomalías y síndromes congénitos asociados. Como tal, el onfalocele grande 

con anomalías asociadas tiene una tasa de mortalidad más alta. Además, los 

recién nacidos con protrusión del hígado a través del defecto parecen tener un 

peor pronóstico. La tasa de supervivencia global es cercana al 80%, lo que 

refleja la eficacia del diagnóstico prenatal y la decisión de muchas familias de 

interrumpir embarazos con anomalías graves. [11] 

COMPLICACIONES 

Las complicaciones del onfalocele se pueden clasificar según el momento de 

aparición. Prenatalmente y durante el parto, el onfalocele puede romperse y, 

en el caso de un onfalocele gigante, el hígado puede lesionarse. La mayoría de 

los lactantes con onfalocele tienen un tórax pequeño con diversos grados de 

hipoplasia pulmonar. Por lo tanto, a menudo se requiere ventilación mecánica 

durante semanas o incluso meses hasta que los pulmones maduren. 

Los bebés con onfaloceles a menudo necesitan nutrición parenteral, lo que 

puede provocar colestasis y hepatomegalia. Por lo tanto, los onfaloceles 

grandes necesitan una reparación por etapas. A menudo se necesitan 

traqueostomías hasta que el pulmón madure. 

Después del nacimiento y después de la reparación quirúrgica, las 

complicaciones consisten en dificultades para alimentarse, retraso en el 

crecimiento, hernias inguinales, reflujo gastroesofágico y, en ocasiones, 

esofagitis. En comparación con la gastrosquisis, los onfaloceles conllevan una 

mortalidad mucho mayor. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El manejo del onfalocele involucra a un equipo interprofesional que incluye 

neonatólogos, cirujanos pediátricos, obstetras, enfermeras, farmacéuticos y 

nutricionistas. La comunicación clara y cerrada entre los miembros del equipo 

es esencial para brindar una atención óptima al paciente y garantizar el mejor 

resultado. [12]  La mayoría de estos bebés requieren cuidados prolongados en 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK519010/
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el hospital y solo son dados de alta después de que la herida se haya curado por 

completo. 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 

• Acceda a preguntas gratuitas de opción múltiple sobre este tema. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La gastrosquisis es un defecto de la pared abdominal paraumbilical asociado 

con la protrusión del intestino a través del defecto. Una membrana no cubre el 

intestino expuesto en el útero y, como resultado, puede estar apelmazado, 

dilatado y cubierto con una corteza inflamatoria fibrinosa. Los lactantes tienen 

una alta proporción de restricción del crecimiento intrauterino. Esta actividad 

revisará el diagnóstico, la clasificación, el parto y la reparación y destacará el 

papel del equipo interprofesional en el manejo de pacientes con gastrosquisis. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de la gastrosquisis. 

• Revisar el manejo neonatal apropiado del intestino expuesto y las 

opciones quirúrgicas para el cierre de la gastrosquisis. 

• Resumir las complicaciones a largo plazo de la gastrosquisis. 

• Describir las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación y la comunicación de la atención para avanzar en la 

atención de los recién nacidos con gastrosquisis y mejorar los 

resultados. 

INTRODUCCIÓN 

La gastrosquisis es un defecto paraumbilical de la pared abdominal de espesor 

total asociado con la protrusión del intestino a través del defecto. Rara vez se 

asocia con condiciones genéticas. Una membrana no cubre el intestino 

expuesto en el útero y, como resultado, puede estar apelmazado, dilatado y 
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cubierto con una corteza inflamatoria fibrinosa. Los lactantes tienen una alta 

proporción de restricción del crecimiento intrauterino. El diagnóstico a 

menudo se realiza en la ecografía de 20 semanas con asas intestinales que 

flotan libremente en la cavidad uterina. La alfafetoproteína sérica materna 

(AFP) está elevada en embarazos con gastrosquisis. En comparación con otros 

defectos de la pared abdominal diagnosticados prenatalmente, como el 

onfalocele, solo el 10 por ciento de los casos de gastrosquisis están asociados 

con malformaciones fuera del tracto gastrointestinal. Problemas 

gastrointestinales adicionales ocurren en hasta una cuarta parte de los 

casos. Los bebés se pueden clasificar en simples o complejos, lo que puede 

ayudar a estratificar los resultados y la atención de los bebés que nacen con 

gastrosquisis. La complejidad se basa en la ausencia o presencia de atresia 

intestinal, estenosis, perforación intestinal, necrosis, malrotación o 

vólvulo. Los bebés pueden beneficiarse del parto en un centro con recursos 

como obstetricia de alto riesgo, neonatología y unidad de cuidados intensivos 

neonatales, y un cirujano pediátrico, una prueba de trabajo de parto en lugar de 

un parto por cesárea programado para la mayoría de los pacientes. El parto 

espontáneo generalmente ocurre entre las 37 y 38 semanas de gestación. Se 

apoya un ensayo de parto vaginal espontáneo. El intestino expuesto del bebé 

se protege después del nacimiento, se coloca una sonda orogástrica, al igual 

que las vías intravenosas periféricas. La vía aérea está estabilizada. El cierre 

de la gastrosquisis se puede realizar quirúrgicamente o mediante reducciones 

intestinales lentas utilizando un silo con resorte para contener el intestino. Si 

bien un pequeño porcentaje de bebés tiene atresia intestinal, pérdida intestinal 

y hospitalizaciones prolongadas, la supervivencia general es superior al 90 

%.[1] 

ETIOLOGÍA 

La causa de la gastrosquisis no se conoce por completo. La gastrosquisis es 

causada por una falla en la formación y desarrollo de la pared corporal ventral 

durante la embriogénesis, lo que resulta en una hernia del intestino. Hay varios 

factores causales implicados que pueden contribuir al desarrollo de la 

gastrosquisis, incluido el tabaco, exposiciones ambientales específicas 

(nitrosaminas, por ejemplo, atrazina), uso de inhibidores de la ciclooxigenasa 

(aspirina e ibuprofeno) y descongestionantes (pseudoefedrina y 

fenilpropanolamina). [2] [3] [4] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
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EPIDEMIOLOGÍA 

La gastrosquisis ocurre en 1 de cada 4000 nacidos vivos. [5]  La incidencia de 

gastrosquisis está aumentando en todo el mundo. [6] La incidencia de 

gastrosquisis entre los bebés varones es similar a la de las mujeres. Hay una 

mayor incidencia en hispanas, embarazos únicos y mujeres jóvenes menores 

de 20 años. 

FISIOPATOLOGÍA 

Durante la cuarta semana de gestación, la pared abdominal se forma a través 

de las direcciones craneocaudal y mediolateral. El hígado y el intestino medio 

se hernian a través del cordón umbilical durante la sexta semana de 

gestación. El intestino medio ha completado la rotación y regresa a la cavidad 

abdominal en la décima semana de gestación. 

SEMIOLOGIA 

El hallazgo clínico característico en los recién nacidos con gastrosquisis es un 

defecto de la pared abdominal paraumbilical de espesor completo (a la derecha 

del ombligo) con la evisceración asociada del intestino. El defecto de la pared 

abdominal tiende a tener un tamaño aproximado de 4 cm. A diferencia del 

onfalocele, no hay una membrana que cubra el intestino. El intestino es a 

menudo grueso y apelmazado. La exposición al líquido amniótico y la cantidad 

de tiempo que el intestino ha estado en contacto con el líquido amniótico 

influyen en la cantidad de engrosamiento de la pared intestinal y la 

corteza. Dentro del intestino enmarañado, se pueden visualizar posibles 

atresias intestinales o rupturas en el útero. Los contenidos abdominales 

adicionales también pueden herniarse a través de este defecto, incluidos el 

estómago, el hígado y la vejiga. En raras ocasiones, el intestino puede quedar 

expuesto y presentarse en un tallo pequeño con un pequeño defecto de 

gastrosquisis. 

EVALUACIÓN 

La gastrosquisis a menudo se diagnostica en una ecografía prenatal realizada 

aproximadamente a las 20 semanas de gestación. [7] [8] [9]  En presencia de 

gastrosquisis, el nivel sérico de alfafetoproteína (AFP) está elevado. [7] [9]  En 

la ecografía, se visualiza un defecto a la derecha del cordón umbilical y asas 

intestinales que flotan libremente. El intestino expuesto al líquido amniótico 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
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puede espesarse y dilatarse. La gastrosquisis de diagnóstico tardío, como en el 

momento del parto, puede dar lugar a cambios en el tratamiento neonatal. La 

gastrosquisis de diagnóstico tardío a menudo tiene menos cambios en el líquido 

amniótico. Sin embargo, también puede haber pérdida intestinal si el defecto a 

través del cual se hernia el intestino era pequeño y comprometía el intestino 

cuando el defecto de la pared abdominal intentaba cerrarse. 

Los bebés con gastrosquisis pueden tener restricción del crecimiento 

intrauterino (RCIU). El embarazo puede complicarse por muerte fetal y parto 

prematuro espontáneo. [10] [11]  Aproximadamente el 10 por ciento de los 

casos están asociados con malformaciones fuera del tracto gastrointestinal. En 

hasta el 25 por ciento de los casos, se presentan problemas gastrointestinales 

adicionales (p. ej., atresia intestinal, estenosis, perforación, necrosis, 

malrotación, vólvulo). El cariotipo es anormal en el 1 por ciento de los casos, 

por lo general en el contexto de anomalías asociadas. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Manejo del Embarazo 

Los bebés con gastrosquisis deben ser monitoreados para el crecimiento 

fetal. La restricción del crecimiento puede verse hasta en un 60% de los 

casos. Si existe una preocupación o riesgo de muerte intrauterina, entonces se 

pueden considerar las pruebas prenatales. La prevalencia de anomalías 

cromosómicas en lactantes con gastrosquisis aislada es la de la población de 

riesgo basal. Sin embargo, en el contexto de anomalías estructurales 

extraintestinales, entonces aumenta el riesgo de anomalías cromosómicas y 

puede estar justificada la amniocentesis para la toma de decisiones de los 

padres y el manejo del recién nacido. [12]  Una vez que se diagnostica la 

gastrosquisis, el crecimiento fetal y el volumen de líquido amniótico se 

registran mediante ecografía en intervalos de 3 a 4 semanas a partir de las 24 

semanas de gestación. [13] El oligohidramnios puede estar relacionado con la 

restricción del crecimiento fetal y es un riesgo de compresión del cordón, 

mientras que el polihidramnios puede predecir atresia intestinal. [14]  La 

restricción del crecimiento en los fetos en el contexto de defectos de la pared 

abdominal puede predecir un aumento de los resultados neonatales 

adversos. [15] [16] 

Entrega 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
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Los bebés con gastrosquisis no tienen contraindicaciones para el parto vaginal 

basándose únicamente en la gastrosquisis. El momento del parto se basa en la 

edad de gestación (madurez pulmonar), los resultados de la ecografía (perfil de 

crecimiento fetal, apariencia del intestino) y los resultados de las pruebas 

fetales. La atención del bebé suele estar a cargo de un grupo de especialistas, 

incluido un especialista en medicina maternofetal, un neonatólogo y un 

cirujano pediátrico, para analizar los factores específicos de la paciente antes 

del parto. La edad gestacional promedio para el parto espontáneo en mujeres 

con bebés con gastrosquisis es la semana 36 de gestación. [17] [18] Una 

encuesta de patrones de práctica demostró que el cuarenta por ciento de los 

especialistas en medicina materno-fetal dan a luz a los bebés a las 37 semanas, 

el 30 por ciento a las 39 semanas si la gastrosquisis es estable. El resto da a luz 

bebés antes de las 37 semanas. [13] En general, muchos especialistas en 

medicina materna permiten una prueba de parto vaginal. Cuando hay una 

hernia hepática marcada, se debe considerar una cesárea. Un factor que utilizan 

algunos especialistas para determinar la continuación de la gestación es si el 

intestino no se dilata más de 25 mm después de las 37 semanas de gestación.  

Manejo del Neonato 

El manejo del recién nacido comienza con la atención en la sala de partos. Las 

pérdidas de líquido por evaporación a través del intestino expuesto son 2,5 

veces mayores que las de un recién nacido sano. [19] [20] [21]  Sin embargo, 

la reanimación excesiva tiene efectos perjudiciales, como edema intestinal y 

corporal total, un aumento del tiempo hasta el cierre de la pared abdominal y 

un mayor riesgo de síndrome compartimental abdominal. [21] [6] El manejo 

inicial incluye proteger el intestino expuesto colocando la mitad inferior del 

bebé en una bolsa intestinal. Esta maniobra permite la protección del intestino 

así como la visualización del flujo sanguíneo y la perfusión del intestino. Se 

debe insertar una sonda orogástrica para descomprimir el estómago. Se realiza 

colocación de acceso intravenoso periférico para aporte de antibióticos y 

líquido de mantenimiento. Los líquidos intravenosos se administran dos o tres 

veces debido a las pérdidas de líquido intestinal expuestas. La vía aérea debe 

ser evaluada y mantenida.  

Manejo Quirúrgico de la Gastrosquisis  

El objetivo principal de la reparación de la gastrosquisis es devolver el intestino 

expuesto y los nuevos órganos a la cavidad abdominal mientras se minimizan 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
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las lesiones intestinales o el aumento de la presión intraabdominal. Hay dos 

opciones de tratamiento para la gastrosquisis. La primera es la reparación 

primaria y la segunda es el cierre diferido (usualmente utilizando un silo 

temporal y realizando una reducción seriada del contenido intestinal). El cierre 

primario cerca del nacimiento se realiza ya sea quirúrgicamente o después de 

una reducción exitosa del intestino hacia la cavidad abdominal y realizando 

una reparación de gastrosquisis sin suturas. Un ensayo de control aleatorizado 

evaluó el cierre primario versus el cierre primario tardío después de la 

reducción del silo en el que no se observaron diferencias entre los dos grupos 

en cuanto a la duración de la estancia, el tiempo hasta la alimentación enteral 

o los tiempos de ventilación. [22] 

El ombligo ahora se conserva durante el cierre, lo que conduce a excelentes 

resultados estéticos. Un estudio prospectivo aleatorizado que comparó el cierre 

sin suturas con la reparación con suturas observó que el tiempo hasta la 

alimentación completa y la estancia hospitalaria fueron significativamente más 

prolongados en el grupo sin suturas, a pesar de que no hubo complicaciones 

adicionales. [23]  Sin embargo, una revisión multiinstitucional demostró que 

el cierre de la pared abdominal sin suturas de los recién nacidos con 

gastrosquisis se relacionó con menos anestésicos generales, uso de 

antibióticos, infecciones del sitio quirúrgico/espacio profundo y disminución 

del tiempo de ventilación. [24] 

El intestino se inspecciona en el momento de la reducción en busca de bandas 

obstructivas, perforación o atresia. Sin embargo, la anastomosis intestinal en 

el contexto de una posible atresia generalmente no se inicia en el contexto de 

un intestino edematoso. En la evaluación inicial de la gastrosquisis, la atresia 

intestinal obvia se puede convertir en una ostomía terminal para permitir una 

reanudación más temprana de la alimentación mientras se espera que los 

intestinos se normalicen. Se tiene cuidado durante la reducción del contenido 

intestinal. La perfusión del intestino se controla con frecuencia, ya que el 

mesenterio puede verse comprometido según la presión del silo, el intestino en 

la fascia a medida que se reduce, así como una vez que el intestino se reduce a 

la cavidad abdominal. El síndrome compartimental abdominal con presiones 

mayores de 10 a 15 mmHg a menudo se asocia con una disminución de la 

perfusión renal e intestinal, mientras que por encima de 20 mmHg,[25][26] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de la gastrosquisis en un recién nacido es el de los 

defectos de la pared abdominal y del cordón umbilical del recién 

nacido. [27] El onfalocele es el primer diagnóstico diferencial. El saco 

membranoso que cubre el contenido intestinal y el cordón umbilical, a menudo 

intacto, ayudan a diferenciar los dos diagnósticos. La membrana que cubre el 

onfalocele puede haberse roto durante el desarrollo en el útero o al nacer. Sin 

embargo, la ubicación del sitio de inserción del vaso del hígado y del cordón 

puede ayudar a diferenciar el onfalocele (inserciones del cordón en el vértice 

de la membrana del onfalocele) frente a la gastrosquisis (inserciones de bacalao 

adyacentes al defecto de la pared abdominal con el defecto generalmente a la 

derecha del ombligo). ). Diagnóstico adicional a considerar: hernia umbilical 

(el cordón se inserta en el saco herniario), pentalogía de Cantrell (defecto 

esternal inferior, defecto del diafragma anterior, defecto pericárdico, 

onfalocele, anomalías cardíacas congénitas),[28][29] 

PRONÓSTICO 

En comparación con los bebés que nacen con otros defectos de la pared 

abdominal, los bebés que nacen con gastrosquisis tienen el pronóstico más 

favorable, con excelentes resultados a largo plazo. [30]  La tasa de 

supervivencia general de los bebés nacidos vivos es del 98 % en los recién 

nacidos nacidos en América del Norte. [31] 

Categorizar a los bebés que nacen con gastrosquisis en "simple" o "compleja" 

según la ausencia o presencia de atresia intestinal, estenosis, perforación 

intestinal, necrosis, malrotación o vólvulo ayuda a estratificar aún más el 

resultado del bebé. [32]  Hasta el 75 % de los casos de gastrosquisis son 

simples y el 25 % son complejos. Los bebés que nacen con gastrosquisis 

compleja tienen más complicaciones gastrointestinales, respiratorias e 

infecciosas en el período neonatal. [33]  Una revisión sistemática y un 

metanálisis compararon los resultados de la gastrosquisis simple versus la 

compleja. Los bebés nacidos con gastrosquisis compleja se asociaron con un 

mayor riesgo de mortalidad hospitalaria, síndrome de intestino corto, 

obstrucción intestinal, enterocolitis necrosante, nutrición parenteral y 

alimentación por sonda al alta.[33]  También era probable que los bebés con 

gastrosquisis compleja tuvieran una hospitalización de 2 meses más. [34] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/


 

95 
 

La mayoría de los bebés con gastrosquisis tienen una anomalía de rotación 

intestinal que no se repara. La incidencia de vólvulo entre los bebés nacidos 

con onfalocele versus gastrosquisis es mayor para los bebés nacidos con 

onfalocele (4,4 % frente a 1,0 %). [35]  Las adherencias intestinales y la 

obstrucción intestinal adhesiva tienen un mayor riesgo después de la 

gastrosquisis. [36] La  criptorquidia (testículos no descendidos) se relaciona 

con 15 a 30 % de los casos de gastrosquisis, con manejo observacional durante 

el primer año de vida, momento en el cual se puede realizar una 

orquidopexia. [37] 

Los resultados a largo plazo no están bien definidos, pero en general son 

favorables. La apariencia estética del abdomen y el ombligo en bebés en los 

que se sacrifica el ombligo informa estrés psicosocial en ausencia de un 

ombligo. [37]  En este grupo de pacientes se puede considerar una 

ombligoplastía o cirugía de reconstrucción umbilical. El retraso en el 

desarrollo neurológico, las dificultades de aprendizaje y la calidad de vida 

relacionada con la salud en general no se han definido bien, pero en estudios 

preliminares se informa que se encuentran dentro de un rango 

normal. [36] [38] 

COMPLICACIONES 

Complicaciones 

El parto prematuro es más común en bebés con gastrosquisis en un 28 % en 

comparación con bebés sin gastrosquisis en un 6 %. Pueden ocurrir 

complicaciones en lactantes con gastrosquisis en función de la necesidad de 

nutrición parenteral total (TPN) y la sepsis de la línea resultante, la 

configuración intestinal que conduce a la enterocolitis necrosante (NEC) y las 

infecciones de la herida abdominal por el cierre de la gastrosquisis. 

Estratificación del riesgo 

Los pacientes pueden definirse como “simples” versus “complejos” según la 

presencia de complicaciones intestinales (atresia, isquemia, perforación o 

desarrollo de enterocolitis necrosante). Los pacientes con defectos complejos 

tienen una mayor tasa de mortalidad, requieren múltiples intervenciones 

quirúrgicas y tienen una hospitalización prolongada, mayores tasas de sepsis y 

mayores tasas de colestasis prolongada y necesidad de trasplante intestinal 

debido a insuficiencia intestinal. [32] [39] [40] [41] 
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Manejo de la atresia intestinal en el marco de la gastrosquisis 

Hasta el 10% de los recién nacidos con gastrosquisis tienen atresia asociada, 

más comúnmente yeyunal o ileal. [42]  Los pacientes nacidos con atresia 

tienen resultados significativamente peores. [33] El momento del tratamiento 

quirúrgico de la atresia depende del estado del intestino, ya que una 

anastomosis intestinal en el contexto de una exfoliación inflamatoria extensa 

no sujetará bien las suturas. Una revisión retrospectiva de la base de datos 

examinó los resultados de las operaciones tempranas versus tardías para la 

atresia intestinal asociada con gastrosquisis (definida como antes o después de 

los 21 días de vida) y encontró que no hubo diferencias significativas en los 

resultados y el potencial para la alimentación temprana entre los dos 

grupos. [43] Si se conoce la atresia, se puede reducir y volver a explorar en un 

intervalo de 4 a 6 semanas para permitir la disminución de las adherencias y la 

inflamación. La atresia del intestino también se puede diagnosticar después de 

varias semanas sin función intestinal con un estudio de contraste 

confirmatorio. En la evaluación inicial de la gastrosquisis, la atresia intestinal 

evidente puede convertirse en una ostomía terminal para permitir la 

reanudación más temprana de la alimentación mientras se espera que los 

intestinos se normalicen. 

Gastrosquisis de cierre 

Una “gastrosquisis de cierre” es cuando el tamaño del defecto de la 

gastrosquisis disminuye antes del parto. [44]  A medida que el orificio se hace 

más pequeño, el suministro de sangre al intestino disminuye progresivamente, 

lo que provoca atresia y una pérdida variable del intestino. Cuando una gran 

cantidad de intestino se pierde en el útero, por lo general resulta en el síndrome 

del intestino corto. 

CONSULTAS 

Es fundamental consultar con un equipo interprofesional de especialistas, que 

incluya obstetra, neonatólogo y cirujano pediátrico. A menudo se realiza una 

consulta prenatal con la familia antes del parto. El obstetra asiste en modos y 

tiempos seguros del parto y el manejo de la madre y el paciente. El neonatólogo 

asiste en el cuidado crítico del bebé después del nacimiento. El cirujano 

pediátrico ayuda a formar una estrategia operativa para manejar el intestino 

expuesto y reducirlo lentamente hacia la cavidad abdominal para cerrar la 

pared abdominal. El cierre del defecto de la pared abdominal puede ocurrir con 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK557894/


 

97 
 

la ayuda de un silo (que el intestino está contenido temporalmente en el 

exterior) a medida que se reduce lentamente hacia la cavidad abdominal. 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR 

Las familias tienen la opción de una consulta prenatal para reunirse con un 

equipo interprofesional cuando se conoce el diagnóstico de gastrosquisis. Esto 

permite que la familia comprenda el diagnóstico y se prepare para las 

necesidades del bebé. Se consulta a la familia sobre qué es la gastrosquisis 

(defecto de espesor total de la pared abdominal a la derecha del cordón 

umbilical). El tema más crucial es que a medida que los órganos se desarrollan, 

el intestino, que no ha regresado a la cavidad abdominal del bebé, está en 

contacto con el líquido amniótico. Los primeros signos son intestinos flotando 

fuera del bebé en la ecografía. Los signos posteriores incluyen la visualización 

de nuevos órganos a través del defecto, incluidos el hígado, el estómago y la 

vejiga. Cuál es el tratamiento: el bebé nace en un hospital que tiene acceso a 

cirujanos y especialistas para cuidar al bebé inmediatamente después del 

nacimiento. Se desconoce el mejor momento para el parto y, por lo general, los 

bebés nacen casi a término. Cuando nace el bebé, se inserta una sonda 

nasogástrica para descomprimir y drenar el estómago, es posible que se 

requiera un tubo de respiración para ayudar a respirar, acceso intravenoso 

periférico y se administrarán líquidos. El intestino expuesto se protegerá con 

apósitos húmedos y/o una bolsa para cadáveres inferior para evitar pérdidas de 

líquido por evaporación y para controlar la perfusión intestinal (flujo 

sanguíneo). Luego, el equipo quirúrgico ayudará a decidir si es necesario 

colocar el intestino en un silo (una bolsa de plástico temporal) que permita que 

la gravedad vuelva a colocar el intestino en el abdomen durante unos días o si 

el defecto de la pared abdominal se puede cerrar al nacer. . Hay muchas formas 

de cerrar la abertura de la pared abdominal, que incluyen el cierre primario o 

el cierre sin suturas, y el cirujano discutirá cuál es la mejor opción para su 

hijo. Debido a que los intestinos han estado expuestos al líquido amniótico, es 

posible que no puedan tolerar los alimentos durante varias semanas. Por lo 

tanto, la nutrición se administrará a través de las venas del bebé hasta que pueda 

comenzar a alimentarse. Debido a que los intestinos han estado expuestos al 

líquido amniótico, es posible que no puedan tolerar los alimentos durante 

varias semanas. Por lo tanto, la nutrición se administrará a través de las venas 

del bebé hasta que pueda comenzar a alimentarse. Debido a que los intestinos 

han estado expuestos al líquido amniótico, es posible que no puedan tolerar los 
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alimentos durante varias semanas. Por lo tanto, la nutrición se administrará a 

través de las venas del bebé hasta que pueda comenzar a alimentarse. 

En algunos casos, la reducción de los órganos y el intestino a través de la 

abertura de la pared abdominal puede lesionar los órganos. Los intestinos 

también pueden tener la posibilidad de tener problemas de suministro de 

sangre, como cuando el espacio es demasiado estrecho en la barriga o fuera del 

cuerpo, y estos problemas pueden ocurrir tanto en el útero como después del 

nacimiento. Hasta un tercio de los bebés experimentan una infección llamada 

enterocolitis necrosante, y entre el 10 % y el 15 % de los bebés tienen atresia 

intestinal en la que los intestinos no tienen continuidad y requieren operaciones 

adicionales unas semanas después del nacimiento. Una vez que el niño se va a 

casa, por lo general no hay restricciones en la dieta. No hay restricciones de 

actividad. El cirujano revisa el cuidado de la herida. Si el bebé desarrolla 

intolerancia a la alimentación (vómitos) o la incisión se vuelve roja, entonces 

se debe llamar al equipo quirúrgico. 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

La gastrosquisis es un defecto de espesor completo de la pared abdominal 

paraumbilical del lado derecho sin una membrana de cobertura. La patogenia 

es desconocida pero ocurre temprano en el desarrollo embriológico alrededor 

de la cuarta semana de gestación. La alfafetoproteína sérica materna (AFP) está 

elevada en embarazos con gastrosquisis. La ecografía prenatal visualiza asas 

intestinales flotantes y un defecto paraumbilical de la pared abdominal. En 

comparación con otros defectos de la pared abdominal diagnosticados 

prenatalmente, como el onfalocele, solo el 10 por ciento de los casos de 

gastrosquisis están asociados con malformaciones fuera del tracto 

gastrointestinal. Problemas gastrointestinales adicionales (p. ej., atresia 

intestinal, estenosis, perforación, necrosis, malrotación, vólvulo) están 

presentes hasta en el 25% de los casos. 

Las complicaciones del embarazo incluyen un mayor riesgo de restricción del 

crecimiento intrauterino, muerte fetal, parto prematuro espontáneo y 

engrosamiento y dilatación intestinal. Se debe ofrecer una prueba molecular de 

micromatrices fetales cuando la gastrosquisis se asocia con anomalías 

estructurales adicionales no gastrointestinales. Los bebés pueden beneficiarse 

del parto en un centro con recursos como obstetricia de alto riesgo, 

neonatología y unidad de cuidados intensivos neonatales, y un cirujano 
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pediátrico. Una prueba de trabajo de parto en lugar de una cesárea programada 

para la mayoría de las pacientes (grado 2C), excepto si el hígado está 

significativamente herniado. No hay consenso sobre el momento óptimo del 

parto de estos embarazos, y es entre las 37 y 38 semanas de gestación. En la 

sala de partos, se coloca una sonda orogástrica, al igual que las vías 

intravenosas periféricas. La vía aérea está estabilizada. El intestino expuesto 

se envuelve con apósitos de solución salina estéril cubiertos con una envoltura 

de plástico para conservar el calor y minimizar la pérdida insensible de 

líquidos. La mitad inferior del bebé se coloca en una bolsa de plástico para 

minimizar las pérdidas por evaporación y ayudar en la visualización del 

intestino. La supervivencia global es superior al 90%. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

La gastrosquisis plantea varios desafíos en el manejo prenatal y neonatal 

temprano del lactante con intestino expuesto debido a un defecto de la pared 

abdominal de espesor completo en el útero con intestino expuesto. Estos bebés 

rara vez tienen problemas congénitos adicionales además de la restricción del 

crecimiento intrauterino (RCIU). Se desconoce la causa de la gastrosquisis y 

se presume que es multifactorial. Si bien el examen físico al nacer revela un 

bebé con intestino expuesto, que puede estar apelmazado según la duración de 

la exposición al líquido amniótico, el hígado, el estómago y la vejiga también 

pueden haberse herniado a través del defecto de la pared abdominal según el 

tamaño.  

Es fundamental consultar con un equipo interprofesional de especialistas, que 

incluya obstetra, neonatólogo y cirujano pediátrico. Las enfermeras también 

son miembros vitales del grupo interprofesional, ya que monitorearán los 

signos vitales del paciente y ayudarán con la educación del paciente y la 

familia. El obstetra asiste en modos y tiempos seguros del parto y el manejo de 

la madre y el paciente. El neonatólogo asiste en el cuidado crítico del bebé 

después del nacimiento. El cirujano pediátrico ayuda a formar una estrategia 

operativa para manejar el intestino expuesto y reducirlo lentamente hacia la 

cavidad abdominal para cerrar la pared abdominal. El cierre del defecto de la 

pared abdominal puede ocurrir con la ayuda de un silo (que el intestino está 

contenido temporalmente en el exterior) a medida que se reduce lentamente 

hacia la cavidad abdominal. 
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Los resultados de la gastrosquisis dependen de la prematuridad del lactante, las 

comorbilidades adicionales y el estado del intestino de los efectos 

acumulativos pre y prenatales (atresia, gastrosquisis que desaparece, 

compromiso vascular del mesenterio que irriga el intestino antes y después del 

nacimiento). Sin embargo, para mejorar los resultados, se recomienda la 

consulta inmediata con un grupo interprofesional de especialistas. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La intususcepción es una condición en la que parte del intestino se pliega en la 

sección contigua. La intususcepción generalmente involucra el intestino 

delgado y rara vez el intestino grueso. Los síntomas incluyen dolor abdominal, 

que puede aumentar y disminuir, vómitos, hinchazón y heces con 

sangre. Puede resultar en una obstrucción del intestino delgado. Otras 

complicaciones pueden consistir en peritonitis o perforación intestinal. Esta 

actividad repasa la causa, fisiopatología y presentación de la intususcepción y 

destaca el papel del equipo interprofesional en su manejo. 

OBJETIVOS: 

• Identificar las causas de la intususcepción. 

• Describir la fisiopatología de la intususcepción. 

• Resumir las opciones de tratamiento para la intususcepción. 

• Enfatizar la importancia de mejorar la coordinación de la atención entre 

los miembros del equipo interprofesional para mejorar los resultados de 

los pacientes afectados por intususcepción. 
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INTRODUCCIÓN 

La intususcepción es una condición en la que parte del intestino se pliega en la 

sección contigua. La intususcepción generalmente involucra el intestino 

delgado y rara vez el intestino grueso. Los síntomas incluyen dolor abdominal, 

que puede aumentar y disminuir, vómitos, hinchazón y heces con 

sangre. Puede resultar en una obstrucción del intestino delgado. Otras 

complicaciones pueden incluir peritonitis o perforación 

intestinal. [1] [2] [3] [4] 

La causa suele ser desconocida en los niños, mientras que en los adultos, a 

menudo está presente un punto de partida debido al cáncer. Los factores de 

riesgo en los niños incluyen infecciones, fibrosis quística y pólipos 

intestinales. Los factores de riesgo en adultos incluyen endometriosis, 

Adherencias intestinales y tumores intestinales. Las imágenes médicas a 

menudo respaldan un diagnóstico. En los niños, el ultrasonido es el método 

preferido para diagnosticar, mientras que en los adultos, se prefiere una 

tomografía computarizada. [5] 

La intususcepción requiere un tratamiento rápido. El tratamiento en los niños 

suele ser un enema con cirugía si no tiene éxito. En adultos, se requiere con 

más frecuencia la extirpación de parte del intestino. La intususcepción ocurre 

más comúnmente en niños que en adultos. [6] 

La intususcepción ocurre más comúnmente en niños que en adultos; en los 

niños, es más común en hombres que en mujeres. La edad habitual de aparición 

es de seis a 18 meses. [7] 

La tasa de intususcepción aumenta significativamente durante las temporadas 

de gastroenteritis viral en algunas poblaciones. Debido a un aumento 

estadísticamente significativo de la invaginación intestinal después de algunas 

formas de vacuna contra el rotavirus, la forma (RRV-TV: Rotashield) se retiró 

del mercado. Antecedentes de infección del tracto respiratorio superior, otitis 

media y síntomas similares a los de la gripe están presentes en un tercio de los 

pacientes antes del inicio de la intususcepción. La infección por adenovirus se 

ha asociado con un mayor riesgo de intususcepción. Además, hasta en dos de 

cada cinco pacientes con intususcepción, hay antecedentes positivos de una 

infección viral entérica o no entérica reciente. En un sólido estudio basado en 

la población, la especie C del adenovirus se estableció como el predictor más 

fuerte de invaginación intestinal. Sin embargo, en la misma población, la 
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infección por rotavirus y la vacuna contra el poliovirus no se asociaron con la 

intususcepción. Otro estudio reconoció una asociación con el herpes virus 

humano 6.[8] 

Un subtipo de invaginación intestinal, llamado invaginación intestinal 

piloroduodenoyeyunal, es una de las variantes extremadamente raras de la 

invaginación intestinal. Además, es extremadamente raro en la población 

pediátrica y se prevé en hasta el 10 % de los pacientes adultos con 

intususcepción. La causalidad subyacente de la intususcepción 

piloroduodenoyeyunal incluye pólipos pedunculados, enfermedad de 

Menetrier, hamartomas y tumores del estroma gastrointestinal. [9] 

Las infecciones bacterianas, especialmente la enteritis bacteriana, también se 

asocian con la intususcepción. Esta asociación se documentó para la infección 

por Salmonella, Escherichia coli, Shigella o Campylobacter. La intususcepción 

es más común dentro del primer mes después de la infección. [10] [11] [12] 

La intususcepción no suele poner en peligro la vida inmediatamente. Por lo 

general, se trata con éxito con enema de bario, soluble en agua o de contraste 

de aire, que confirma el diagnóstico y lo reduce con éxito. La tasa de éxito es 

superior al 80%. Sin embargo, hasta un 10% puede volver a ocurrir dentro de 

las 24 horas. [13] 

ETIOLOGÍA 

Las causas de la invaginación intestinal no se conocen. Alrededor del 90% de 

los casos de intususcepción en niños surgen por una causa 

desconocida. Pueden incluir infecciones, factores anatómicos y motilidad 

alterada. [14] [15] [12] 

Las causas conocidas pueden incluir: 

• Infecciones 

• Factores anatómicos 

• motilidad alterada 

• divertículo de meckel 

• Duplicación 

• pólipos 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Expert=2494&lng=ES
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
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• Apendicitis 

• Hiperplasia de las placas de Peyer 

• idiopático [16] 

Se pensaba que una versión anterior de la vacuna contra el rotavirus que ya no 

se usa causaba intususcepción, pero las vacunas actuales no están claramente 

relacionadas con esta complicación. [17] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La intususcepción generalmente se diagnostica en la infancia y la primera 

infancia. 

• La invaginación intestinal afecta a unos 2000 niños en los Estados 

Unidos durante el primer año de vida. 

• La intususcepción generalmente se observa a los cinco meses de vida, 

alcanza su punto máximo entre los cuatro y los nueve meses y luego 

disminuye gradualmente alrededor de los 18 meses. 

• La intususcepción ocurre con más frecuencia en niños que en niñas, con 

una proporción de aproximadamente 3:1. 

• En adultos, la intususcepción representa el 1% de las obstrucciones 

intestinales y se asocia a neoplasia. [18] 

FISIOPATOLOGÍA 

Por lo general, el íleon ingresa al ciego. Rara vez una parte del íleon o del 

yeyuno prolapsa sobre sí mismo. Casi todas las intususcepciones ocurren con 

el intususceptum habiéndose ubicado proximalmente al intussuscipiens. Esto 

se debe a que una acción peristáltica del intestino tira del segmento proximal 

hacia el segmento distal. 

• La parte que prolapsa dentro de la otra se llama intususceptum. 

• La parte que lo recibe se llama intussuscipiens. 

• En aproximadamente el 10% de las invaginaciones intestinales se 

produce un punto de derivación anatómico. 

Es posible que se corte el suministro de sangre a la sección atrapada del 

intestino, lo que causa isquemia. La mucosa es sensible a la isquemia y 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
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responde provocando un desprendimiento hacia el intestino. Esto crea una 

materia fecal de "gelatina de grosella roja", que desprendió mucosa, sangre y 

moco. La "gelatina de grosella roja" ocurre en una minoría de casos de 

invaginación intestinal y debe considerarse en el diagnóstico diferencial de los 

niños que defecan con sangre. [19] 

ANAMNESIS Y EXAMEN FÍSICO 

Los primeros síntomas incluyen dolor abdominal periódico, náuseas, vómitos 

(verdes por la bilis), tirar de las piernas hacia el pecho y dolor abdominal tipo 

cólico. El dolor es intermitente porque el segmento intestinal deja de contraerse 

transitoriamente. 

Los signos posteriores incluyen sangrado rectal, a menudo con heces de "jalea 

de grosella roja", y letargo. El examen físico puede revelar una masa "en forma 

de salchicha". Los niños pueden llorar, llevar las rodillas hacia el pecho o 

experimentar disnea con paroxismos de dolor. 

La fiebre no es un síntoma de invaginación intestinal, pero un asa de intestino 

puede volverse necrótica, secundaria a la isquemia, que conduce a la 

perforación y sepsis, que provoca fiebre. 

En casos raros, la intususcepción puede ser una complicación de la púrpura de 

Henoch-Schönlein. Dichos pacientes a menudo presentan dolor abdominal 

intenso además de los signos clásicos de la púrpura de Henoch-Schönlein. [20] 

EVALUACIÓN 

La invaginación intestinal a menudo se sospecha con base en un examen, 

incluida la observación del signo de la danza (el signo de la danza consiste en 

evaluar el cuadrante inferior derecho del abdomen en busca de retracción, lo 

que puede ser una indicación de invaginación). 

• Un examen rectal digital es útil, ya que un dedo puede sentir el 

intususceptum. 

• Un diagnóstico definitivo requiere confirmación mediante modalidades 

de imagen. 

• La ecografía es la prueba de elección para el diagnóstico de la 

intususcepción. La aparición del signo de la diana o rosquilla, 

normalmente de unos 3 cm de diámetro, confirma el diagnóstico. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
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• La imagen que se ve en la ecografía transversa o la tomografía 

computarizada tiene forma de dona, creada por el núcleo central hiper 

ecoico del intestino y el mesenterio rodeado por el intestino edematoso 

exterior hipoecoico. 

• En las imágenes longitudinales, la intususcepción puede parecerse a un 

sándwich. 

Una radiografía abdominal puede estar indicada para verificar si hay 

obstrucción intestinal. Se puede usar un enema de aire para el diagnóstico y se 

puede usar el mismo procedimiento para el tratamiento. 

La tomografía computarizada a veces se usa para hacer un diagnóstico, 

especialmente cuando la imagen de ultrasonido sigue siendo dudosa. Sin 

embargo, en niños pequeños, la obtención de una tomografía computarizada a 

menudo requiere el uso de anestesia y también existe el riesgo de exposición a 

radiación y contraste intravenoso. [21] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

La intususcepción no suele poner en peligro la vida inmediatamente. Por lo 

general, se trata con éxito con enema de bario, hidrosoluble o de contraste de 

aire, que confirma el diagnóstico y lo reduce con éxito. La tasa de éxito es 

superior al 80%. Sin embargo, hasta un 10% puede volver a ocurrir dentro de 

las 24 horas. [22] [23] [24] [25] 

Los casos que no pueden reducirse sin cirugía requieren reducción 

quirúrgica. En la reducción quirúrgica, el cirujano aprieta manualmente la 

parte que ha sido telescópica. Si el cirujano no puede reducirlo con éxito, la 

sección afectada se extirpa quirúrgicamente. La intususcepción también se 

puede reducir mediante laparoscopia, separando los segmentos del intestino 

con fórceps. [6] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Hernia abdominal 

• Apendicitis 

• Trauma abdominal cerrado en medicina de urgencias 

• Cólico 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
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• Síndrome de vómitos cíclicos 

• Tratamiento emergente de la gastroenteritis 

• Vólvulo gástrico 

• hernia interna 

• Torsión testicular 

• vólvulo [26] 

PRONÓSTICO 

Se han examinado varios agentes, incluidos el glucagón y la dexametasona, 

para mejorar la tasa de éxito de la reducción del enema. En consecuencia, se 

encontró que los resultados de agregar dexametasona eran prometedores. Sin 

embargo, faltaba evidencia que sugiriera el efecto significativo de agregar 

glucagón en la tasa de éxito de la reducción del enema. [27] 

COMPLICACIONES 

El manejo oportuno de la invaginación intestinal es fundamental para evitar 

complicaciones, como perforación, necrosis intestinal y, en raras ocasiones, 

síndrome de intestino corto. Por otro lado, la intususcepción postoperatoria 

(POI) puede ocurrir como una complicación rara después de diferentes 

cirugías. Algunos procedimientos quirúrgicos que pueden complicarse con la 

intususcepción posoperatoria incluyen la resección del tumor retroperitoneal, 

el procedimiento de Ladd, las cirugías diafragmáticas y la pancreatectomía. El 

riesgo de POI es de hasta un 0,25 % en la población pediátrica después de una 

laparotomía. [28] 

Perlas 

La intususcepción es una emergencia médica si no se trata a tiempo y puede 

provocar la muerte si no se reduce. En los países en desarrollo, la muerte es 

casi inevitable. 

El pronóstico de la invaginación intestinal es excelente si se trata rápidamente, 

pero si no se trata puede provocar la muerte en un plazo de dos a cinco 

días. Cuanto más tiempo esté prolapsado el segmento del intestino y cuanto 

más tiempo pase sin suministro de sangre, menos efectiva será la reducción no 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431078/?report=printable
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quirúrgica. La invaginación intestinal prolongada aumenta la isquemia y la 

necrosis intestinal, lo que requiere resección quirúrgica. 

El diagnóstico diferencial de la intususcepción incluye la gastroenteritis aguda 

y el prolapso rectal. 

• En la gastroenteritis aguda se presentan dolor abdominal, vómitos y 

heces con sangre y mucosidad, pero la diarrea es el síntoma principal. 

• En el prolapso rectal, espere una proyección de mucosa que se pueda 

sentir en continuidad con la piel perianal, mientras que en la 

intususcepción, el dedo puede pasar indefinidamente a la profundidad 

del surco. 

Es importante tener en cuenta que el enema de contraste de aire no se usa para 

tratar adultos con intususcepción; los adultos suelen tener un punto de 

inflexión o una lesión orgánica que suele ser la causa del problema. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

EN SALUD 

La intususcepción es una urgencia quirúrgica. El trastorno es manejado por un 

equipo interprofesional que consta de un radiólogo, un pediatra, un médico del 

departamento de emergencias y un cirujano pediátrico. La mayoría de los casos 

se reducen de forma no quirúrgica y tienen un buen resultado. Los casos que 

no se reducen con aire o bario necesitan cirugía. Por lo general, no se requiere 

resección intestinal. Las complicaciones son raras después de la cirugía y las 

recurrencias son muy raras. [29] (Nivel V)  

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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Laminas 

 

Signo de destino en intususcepción en ultrasonido. Doppler muestra bajo flujo 

vascular en el intestino. Creado por el usuario Cerevisae en Wiki Commons, 

utilizado bajo Creative Commons Attribution-Share Alike 4.0, 

https://creativecommons.org/licenses/by-sa/4.0 

 

Diagrama de intususcepción del intestino. Creado por el usuario de Wiki 

Commons BruceBlaus, utilizado bajo Creative Commons Attribution-Share 

Alike 4.0, https://creativecommons.org/licenses/by-sa/4.0 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Una hernia umbilical se presenta como un bulto en el abdomen; es un hallazgo 

común durante las visitas rutinarias del bebé,  los primeros meses de vida. Los 

nuevos padres que no están muy familiarizados con esta anomalía pueden 

verbalizar grandes preocupaciones durante estas visitas porque tienden a 

preocuparse mucho cuando ven el bulto en el ombligo de su bebé. Además, a 

los padres les puede preocupar la idea de que su hijo sufra complicaciones 

graves por una hernia umbilical y se preguntan si hay alguna medida que deban 

tomar para evitar complicaciones. Esta actividad repasa la fisiopatología, 

evaluación y manejo de las hernias umbilicales y destaca el papel del equipo 

interprofesional en el cuidado de los lactantes con esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de las hernias umbilicales pediátricas. 

• Narrar la presentación de un lactante con una hernia umbilical. 

• Describir las opciones de tratamiento y manejo disponibles para las 

hernias umbilicales. 

• Internalizar la importancia de mejorar la coordinación entre el equipo 

interprofesional para mejorar la atención a los pacientes afectados por 

hernias umbilicales. 
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INTRODUCCIÓN 

La hernia umbilical se presenta como un bulto en el sitio del ombligo. Es un 

hallazgo común durante las visitas rutinarias de rutina del bebé durante los 

primeros meses de vida. Los nuevos padres que no están muy familiarizados 

con esta anomalía tienden a preocuparse mucho cuando ven el bulto en el 

ombligo de su bebé. Por un lado, a los padres les puede preocupar la idea de 

que su hijo sufra complicaciones graves por una hernia umbilical, y se 

preguntan si hay alguna medida que deban tomar para evitar 

complicaciones. Es importante comprender la embriología normal y la 

etiología de la hernia umbilical para responder a estas preguntas y cuándo es 

el momento de derivar al paciente para evaluación quirúrgica. [1] [2] [3] 

ETIOLOGÍA 

La hernia umbilical en los niños resulta del cierre incompleto de la fascia del 

anillo umbilical, a través del cual puede sobresalir el contenido 

intraabdominal [4] . Después de la separación del cordón umbilical, por lo 

general, el anillo sufre un cierre espontáneo a través del crecimiento de los 

músculos rectos y la fusión de las capas fasciales. Un fallo o retraso en este 

proceso conduce a la formación de una hernia umbilical[5]. Se desconoce la 

etiología exacta, pero por lo general ocurre a través del componente de la vena 

umbilical del anillo [5] . 

EPIDEMIOLOGÍA 

Las hernias umbilicales son comunes en los niños. Se estima que entre el 10 y 

el 30 % de todos los niños blancos nacen, disminuyendo al 2-10 % al año, con 

niños y niñas afectados por igual [6] [7] . Una hernia umbilical es 

particularmente frecuente en los lactantes afroamericanos, con una incidencia 

de hasta el 26,6%, por razones que no se conocen con precisión [10]. También 

se observa con más frecuencia en bebés prematuros y con bajo peso al nacer, 

con una incidencia de hasta el 84 % en recién nacidos que pesan entre 1000 y 

1500 gramos, mientras que la incidencia es del 20,5 % en los que pesan entre 

2000 y 2500 gramos [8] . 

FISIOPATOLOGÍA 

Durante el desarrollo fetal, el anillo umbilical primitivo aparece ya en la cuarta 

semana de gestación en la superficie ventral del cuerpo. Contiene vasos 
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umbilicales (una vena y dos arterias), alantoides, conducto vitelino, vasos 

vitelinos y asa del intestino medio. A medida que el intestino medio herniado 

regrese, se desarrollará el cordón umbilical definitivo que contiene los vasos 

umbilicales rodeados por la gelatina de Wharton. Los vasos umbilicales se 

obliteran después del nacimiento y serán reemplazados por una estructura 

ligamentosa [9] . Los trastornos congénitos del ombligo incluyen hernia 

umbilical, uraco permeable, fístula onfalomesentérica y pólipo umbilical. Es 

importante reconocer estos defectos lo antes posible, es fundamental para 

prevenir complicaciones [9]. La falta de obliteración del anillo umbilical 

después de la separación del cordón umbilical predispondrá al desarrollo de 

hernia umbilical. El ombligo también representa un punto relativamente débil 

en la pared abdominal que es propenso a la hernia como resultado del aumento 

de la presión intraabdominal [9] . 

SEMIOLOGÍA 

Durante una visita de control del niño sano, el historial proporcionado por los 

padres puede incluir una inflamación del ombligo, que aumenta cuando el bebé 

llora, tose o se esfuerza. Se debe medir el tamaño del defecto de la hernia 

umbilical, determinar la reductibilidad o la presencia de signos de 

encarcelamiento o estrangulamiento. Los pacientes con hernia umbilical 

incarcerada o estrangulada suelen presentar dolor abdominal, náuseas y 

vómitos. El examen físico será significativo para la sensibilidad abdominal, la 

distensión y el eritema de la piel [10] . 

EVALUACIÓN 

En la mayoría de los casos, las hernias umbilicales no tienen secuelas 

médicas. No se recomiendan pruebas, un examen físico completo es suficiente 

para hacer el diagnóstico y discutir el curso común de la condición con los 

padres preocupados. Si bien las hernias umbilicales pediátricas son una entidad 

común en lactantes sanos, también se asocian con algunas condiciones 

específicas, que el pediatra o el cirujano pediátrico deben tener en cuenta al 

momento de evaluar a un paciente. Las hernias umbilicales pediátricas se 

observan con mayor frecuencia en trisomías autosómicas comunes (p. ej., 

trisomía 21 y 18), trastornos metabólicos (p. ej., hipotiroidismo, 

mucopolisacaridosis) y algunos síndromes dismórficos (p. ej., síndrome de 

Beckwith-Wiedemann, síndrome de Marfan). Por esta razón, es importante 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459294/
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distinguir pacientes sanos con un hallazgo inocente de una hernia umbilical 

aislada, 

TRATAMIENTO / MANEJO 

La reparación de la hernia umbilical en lactantes suele posponerse debido a la 

baja tasa de complicaciones y la mayoría de los defectos umbilicales se 

cerrarán espontáneamente en un plazo de 2 años [11] . El tamaño del anillo 

herniario proporciona un indicador útil para el cierre espontáneo [12] . El 

manejo expectante de las hernias umbilicales asintomáticas hasta los 4-5 años 

de edad es seguro y el cuidado estándar de muchos hospitales 

pediátricos [3] . La cirugía está indicada para las complicaciones de la hernia, 

que incluyen encarcelamiento, estrangulación o ruptura [4] . También se 

recomienda reparar cualquier hernia umbilical con un defecto de 1,5 cm o más 

en niños mayores de 2 años debido a la mínima posibilidad de cierre 

espontáneo [13] [14]. La reparación de la hernia umbilical es una cirugía 

ambulatoria realizada bajo anestesia general, con una sutura no absorbible que 

oblitera el anillo umbilical a través de una incisión infraumbilical [5] . La 

umbilicoplastia se puede realizar especialmente para aquellos con una hernia 

umbilical grande para mejorar los resultados estéticos [5]. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Hernia epigástrica 

• Hernia del cordón umbilical 

• Hernia umbilical 

• Cirugía pediátrica de hidrocele y hernia 

• Varicocele en Adolescentes 

COMPLICACIONES 

La mayoría de los estudios que investigan las complicaciones de las hernias 

umbilicales tienen un importante sesgo de selección porque solo tienen en 

cuenta a los pacientes que se han sometido a una corrección quirúrgica, 

dejando fuera una gran proporción de pacientes con hernias umbilicales que 

nunca han tenido ninguna complicación. El consenso sigue siendo que el 

riesgo de complicaciones de una hernia umbilical no reparada es muy 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459294/
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bajo [15] [10] . El riesgo general de encarcelamiento se estima en 0,07-

0,3% [10] . 

Las reparaciones de hernia umbilical tienen una baja tasa de complicaciones 

postoperatorias. Las complicaciones incluyen infección superficial de la 

herida, hematoma y seroma. También existe un riesgo del 2 % de recurrencia 

en el seguimiento a largo plazo [16] [16] .  

PERLAS Y OTROS TEMAS 

1. Momento de la reparación: 

una. la hernia umbilical estrangulada debe repararse de manera urgente con 

reanimación adecuada 

b. la hernia umbilical encarcelada debe reducirse y luego repararse en el 

momento oportuno 

C. hernia umbilical reducible generalmente reparada a los 4-5 años de edad 

2. Tipo de reparación: 

una. por lo general se realiza como una técnica abierta  

b. a través de una incisión cutánea infraumbilical 

C. reparación fascial con suturas (herrniorrafia)  

3. La forma en que se pinza o se corta el cordón umbilical después del 

nacimiento no tiene ningún efecto sobre si se desarrollará o no una hernia 

umbilical. 

4. vendar el ombligo no es efectivo para el tratamiento de las hernias 

umbilicales y se asocia con complicaciones de la piel y puede resultar en la 

restricción de la actividad normal de los músculos abdominales [17]  pero 

pocos estudios observacionales mostraron que puede promover el cierre 

espontáneo temprano de la hernia umbilical [ 18]  [19] [20] . 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El manejo de una hernia umbilical es con un equipo interprofesional que 

incluye un pediatra, una enfermera pediátrica, un médico de atención primaria, 

un cirujano pediátrico y el médico del departamento de emergencias. La clave 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459294/
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es comprender que la mayoría de las hernias umbilicales pediátricas se cerrarán 

espontáneamente entre los 5 y los 7 años. A menos que el bebé tenga signos de 

obstrucción intestinal o encarcelamiento, se puede seguir al niño. En caso de 

duda, se recomienda una derivación a un cirujano pediátrico. [21] 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La reparación de hernia inguinal es una operación extremadamente común 

realizada por cirujanos. Más de 800.000 reparaciones realizadas 

anualmente. Estas hernias inguinales se pueden dividir en indirectas, directas 

y femorales según la ubicación. La mayoría de los pacientes presentan un bulto 

o dolor en la ingle. Los profesionales de la salud recomiendan reparar todas las 

hernias sintomáticas para evitar complicaciones. Se puede utilizar un abordaje 

abierto o laparoscópico con el objetivo de cerrar el defecto y repararlo sin 

tensión. Esta actividad repasa la fisiopatología de la hernia inguinal y destaca 

el papel del equipo interprofesional en su manejo. 

OBJETIVOS: 

• Describir la presentación de una hernia inguinal . 

• Memorizar las posibles complicaciones de una hernia inguinal . 

• Resumir el tratamiento de una hernia inguinal . 

• Enfatizar la importancia de mejorar la coordinación de la atención 

entre los miembros del equipo interprofesional para mejorar los 

resultados de los pacientes afectados por una hernia inguinal . 

INTRODUCCIÓN 

La reparación de hernia inguinal es una operación extremadamente común 

realizada por cirujanos. Más de 800.000 reparaciones realizadas 

anualmente. Una hernia inguinal es una abertura en el plano miofascial de los 

músculos oblicuos y transversalis que puede permitir la herniación de órganos 
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intraabdominales o extraperitoneales. Estas hernias inguinales se pueden 

dividir en indirectas, directas y femorales según la ubicación. La mayoría de 

los pacientes presentan un bulto o dolor en la ingle. Los profesionales de la 

salud recomiendan reparar todas las hernias sintomáticas para evitar 

complicaciones. Se puede utilizar un abordaje abierto o laparoscópico con el 

objetivo de cerrar el defecto y repararlo sin tensión. Una malla se usa 

generalmente para una reparación sin tensión. Cuando la malla está 

contraindicada, se puede realizar una reparación primaria con 

sutura. [1][2][3][4][5] 

ETIOLOGÍA 

Se considera que las hernias inguinales tienen un componente tanto 

congénito como adquirido. La mayoría de las hernias de adultos se consideran 

adquiridas. Sin embargo, hay evidencia que sugiere que la genética también 

juega un papel. Los pacientes con antecedentes familiares conocidos 

de hernia tienen al menos 4 veces más probabilidades de tener 

una hernia inguinal que los pacientes sin antecedentes familiares 

conocidos. Los estudios también han demostrado que ciertas enfermedades 

como la enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC), el síndrome de 

Ehlers-Danlos y el síndrome de Marfan contribuyen a una mayor incidencia 

de hernia inguinal . Además, se cree que el aumento de la presión 

intraabdominal, como se observa en la obesidad, la tos crónica, el 

levantamiento de objetos pesados y el esfuerzo debido al estreñimiento, 

también juega un papel en el desarrollo de una hernia inguinal _ 

EPIDEMIOLOGÍA 

La reparación de hernia inguinal es una cirugía común en los Estados 

Unidos. Se calcula que anualmente se realizan unas 800.000 

hernias inguinales . Las hernias inguinales representan el 75% de todas las 

hernias de la pared abdominal. La incidencia de hernias inguinales tiene una 

distribución bimodal, con picos alrededor de los 5 años y después de los 70 

años. Dos tercios de estas hernias son indirectas, lo que hace que una hernia 

indirecta sea la hernia inguinal más común tanto en hombres como en 

mujeres. Los hombres representan alrededor del 90% de todas las 

hernias inguinales y las mujeres alrededor del 10%. Las hernias femorales 

representan solo el 3% de todas las inguinales .hernias y se observan más 

comúnmente en mujeres con mujeres que representan alrededor del 70% de 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
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todas las hernias femorales. Una hernia inguinal afectará a casi el 25 % de los 

hombres y menos del 2 % de las mujeres a lo largo de su vida. Una 

hernia indirecta ocurre con más frecuencia a la derecha. Se cree que esto se 

atribuye al cierre más lento de un proceso vaginal permeable en el lado derecho 

en comparación con el izquierdo. 

FISIOPATOLOGÍA 

Los estudios han demostrado que los pacientes con hernia inguinal han 

demostrado proporciones más altas de colágeno tipo III en comparación con el 

tipo I. El colágeno tipo I se asocia con una mejor resistencia a la tracción que 

el tipo III. Los estudios también han demostrado que un proceso vaginal 

permeable predispone al desarrollo de una hernia inguinal en la edad 

adulta. Se cree que la mayoría de las hernias inguinales pediátricas son 

congénitas debido a un proceso vaginal permeable. Durante el desarrollo 

normal, los testículos descienden desde el abdomen hacia el escroto dejando 

un divertículo que sobresale a través de la ingle. canal y se convierte en el 

proceso vaginal. En un desarrollo normal, el proceso vaginal se cierra 

alrededor de las 40 semanas de gestación eliminando la abertura peritoneal en 

el anillo interno. El fracaso de este cierre puede conducir a una 

hernia indirecta en la población pediátrica. Un proceso vaginal permeable no 

siempre conduce a una hernia inguinal . 

SEMIOLOGIA 

Las hernias inguinales pueden presentarse con una variedad de síntomas 

diferentes. La mayoría de los pacientes presentan un bulto en el área de la ingle 

o dolor en la ingle. Algunos describirán el dolor o el bulto que empeora con la 

actividad física o la tos. Los síntomas pueden incluir una sensación de ardor o 

pellizco en la ingle. Estas sensaciones pueden irradiarse hacia el escroto o bajar 

por la pierna. Es importante realizar un examen físico completo y un historial 

para descartar otras causas de dolor en la ingle. A veces, 

una hernia inguinal puede presentarse con dolor intenso o síntomas 

obstructivos causados por el encarcelamiento o la estrangulación del contenido 

del saco herniario . [6] [7] [8] [9] 

Un examen físico adecuado es esencial en el diagnóstico de 

una hernia inguinal . El examen físico es la mejor manera de diagnosticar 

una hernia . El examen se realiza mejor con el paciente de pie. Primero se 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/
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realiza una inspección visual del área inguinal para descartar protuberancias 

obvias o asimetría en la ingle o el escroto. Luego, el examinador palpa sobre 

la ingle y el escroto para detectar la presencia de una hernia . La palpación del 

canal inguinal se completa en último lugar. El examinador palpa a través del 

escroto y hacia el anillo inguinal externo. Luego se le indica al paciente que 

tosa o realice una maniobra de Valsalva. si una hernia está presente, el 

examinador podrá palpar un bulto que se mueve hacia adentro y hacia afuera a 

medida que el paciente aumenta la presión intraabdominal al toser o 

Valsalva. El examen del lado contralateral es esencial, ya que permite al 

médico comparar el lado derecho con el izquierdo en busca de simetría y/o 

anomalías. No es esencial diferenciar una hernia indirecta de una directa en el 

examen ya que la reparación quirúrgica es la misma para 

ambas. Una hernia femoral debe ser palpable debajo del ligamento inguinal y 

justo lateral al tubérculo púbico. Las hernias femorales pueden pasarse por alto 

fácilmente en un paciente obeso. En los casos en que hay alta sospecha, pero 

no hernia puede detectarse en el examen físico, se puede justificar una 

investigación radiológica para obtener el diagnóstico. 

EVALUACIÓN 

La mayoría de las hernias inguinales se diagnostican con una historia clínica 

y un examen físico completos. Cuando la historia sugiere fuertemente 

una hernia , pero no se puede obtener ninguna en un examen o en situaciones 

donde el hábito corporal hace que el examen físico sea limitado, entonces 

puede justificarse una investigación radiológica. Las modalidades radiológicas 

incluyen la ecografía (US), la tomografía computarizada (TC) y la resonancia 

magnética nuclear (RMN). Un ultrasonido es la modalidad menos invasiva, 

pero depende en gran medida de la habilidad del examinador. El examen debe 

realizarse con una maniobra de Valsalva para aumentar la presión 

intraabdominal. Una ecografía puede detectar una hernia inguinal con una 

sensibilidad del 86% y una especificidad del 77%. La tomografía 

computarizada es beneficiosa cuando el diagnóstico es oscuro. La tomografía 

computarizada puede delinear mejor la anatomía de la ingle y ayudar a detectar 

otras etiologías de masa en la ingle o en casos de hernias complicadas. La 

tomografía computarizada puede detectar hernias inguinales con una 

sensibilidad del 80% y una especificidad del 65%. La resonancia magnética 

tiene una sensibilidad del 95% y una especificidad del 96% en la detección de 

una hernia inguinal . Sin embargo, la resonancia magnética es costosa y rara 
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vez se usa para el diagnóstico de una hernia inguinal debido a su acceso 

limitado. Cuando esté indicado, la resonancia magnética se puede utilizar para 

ayudar a diferenciar las lesiones relacionadas con el deporte de las 

hernias inguinales . 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Reparación quirúrgica 

La reparación quirúrgica es el tratamiento definitivo para 

una hernia inguinal . Como regla general, todas las 

hernias inguinales sintomáticas deben repararse cuando sea posible. En 

algunas hernias asintomáticas o mínimamente molestas, la conducta 

expectante puede ser una opción. Existe una multitud de técnicas diferentes 

para la reparación de hernias con diferentes perfiles de complicaciones y 

recurrencias. 

Enfoque abierto 

Reparaciones de tejidos  

Las reparaciones con tejido son reparaciones en las que se usa tejido nativo 

para cerrar el defecto de la hernia con sutura y no se usa malla. Estas 

reparaciones se utilizan cuando el campo operatorio está contaminado o en 

cirugía de emergencia donde se cuestiona la viabilidad del contenido de 

la hernia . Las 3 principales reparaciones tisulares primarias son Bassini, 

Shouldice y McVay. El Shouldice tiene la tasa de recurrencia más baja cuando 

los cirujanos experimentados realizan reparaciones de tejido. McVay es la 

única técnica que se puede utilizar en la reparación de la hernia 

femoral. Todos los cirujanos deben tener un buen conocimiento de los 

aspectos técnicos de estas reparaciones, ya que una reparación primaria 

probablemente sea la única opción en un caso contaminado. Se prefieren las 

reparaciones protésicas a la reparación con tejido nativo debido a la menor 

incidencia de recurrencia. 

Reparaciones protésicas 

Las reparaciones protésicas son reparaciones sin tensión y, por lo tanto, tienen 

una tasa de recurrencia de hernia más baja en comparación con las 

reparaciones de tejido. Las reparaciones protésicas son la reparación sin 

tensión de Lichtenstein, el tapón y el parche y el sistema de hernia de Prolene 
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(PHS). La reparación de Lichtenstein es la más popular y la más utilizada en 

todo el mundo. La reparación de Prolene Hernia System es la única de las 3 

que coloca una malla en el espacio preperitoneal con una reparación 

abierta. Las reparaciones con malla están contraindicadas en un campo 

contaminado debido a la alta tasa de infección. 

Reparaciones Laparoscópicas 

Procedimiento preperitoneal transabdominal (TAPP) 

El procedimiento preperitoneal transabdominal TAPP es una técnica en la que 

se repara una hernia a través de un abordaje intraperitoneal. TAPP puede ser 

útil para la reparación de hernia bilateral, grandes defectos de hernia y 

recurrencia después de la reparación abierta. Con este abordaje se puede 

colocar una malla grande cubriendo los espacios directo, indirecto y 

femoral. La desventaja de este abordaje es una complicación para otras 

vísceras y estructuras intraperitoneales. Un paciente debe ser capaz de tolerar 

el neumoperitoneo para abordajes laparoscópicos. 

Procedimiento extraperitoneal total (TEP) 

El procedimiento extraperitoneal laparoscópico es una técnica donde la 

reparación de la hernia se completa sin infiltración intraperitoneal. Esto 

minimiza los riesgos de lesión de las vísceras y estructuras intraperitoneales en 

comparación con una reparación TAPP. El procedimiento TEP también evita 

adherencias intraperitoneales de cirugías previas haciendo la disección más 

rápida y fácil. La desventaja del procedimiento TEP es que el cirujano está 

limitado a un espacio limitado mientras realiza la disección. La visualización 

de la anatomía circundante es limitada en comparación con la reparación 

TAPP. Si se viola el peritoneo durante el procedimiento, puede justificarse la 

conversión a TAPP. 

Las reparaciones laparoscópicas en comparación con las reparaciones abiertas 

tienen tasas de recurrencia equivalentes. Se ha demostrado que el abordaje 

laparoscópico mejora el dolor posoperatorio y los pacientes pueden reanudar 

sus actividades normales antes en comparación con la reparación abierta. Sin 

embargo, la reparación laparoscópica se asocia con costos operativos más altos 

y la competencia técnica puede ser difícil de lograr. Algunos estudios sugieren 

que se necesitan hasta 250 reparaciones laparoscópicas de hernia para que un 

cirujano alcance la competencia óptima. 
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de un bulto en la ingle incluye hernia , 

linfadenopatía, linfoma, neoplasia metastásica, hidrocele, epididimitis, torsión 

testicular, absceso, hematoma, aneurisma de la arteria femoral y/o testículo no 

descendido. 

PUESTA EN ESCENA 

Las hernias inguinales se clasifican en 2 categorías principales: inguinal y 

femoral. Las hernias inguinales se subdividen en directas e indirectas. Una 

hernia indirecta ocurre cuando el contenido abdominal sobresale a través 

del anillo inguinal interno y hacia el canal inguinal . Esto ocurre lateral a los 

vasos epigástricos inferiores. El contenido de la hernia puede extenderse al 

escroto. Una hernia inguinal directa es la protrusión del contenido abdominal 

a través de la fascia transversal dentro del triángulo de Hesselbach. Los bordes 

del triángulo de Hesselbach son los vasos epigástricos inferiores 

superolateralmente, la vaina del recto medialmente y la inguinal .ligamento 

inferiormente. Una hernia femoral es una protuberancia en el anillo 

femoral. Los bordes del anillo femoral son la vena femoral lateralmente, el 

ligamento de Cooper posteriormente, el tracto iliopúbico/ 

ligamento inguinal anteriormente y el ligamento lacunar medialmente. 

Clasificación 

Hay varias clasificaciones para las hernias inguinales . Actualmente, no existe 

un sistema de clasificación universal para las hernias inguinales . Una 

clasificación simple y ampliamente utilizada es la clasificación de Nyhus, que 

clasifica los defectos de hernia por tamaño, ubicación y tipo. 

Sistema de clasificación de Nyhus 

Tipo I  

• Una hernia indirecta ; anillo interno de tamaño normal; típicamente 

en bebés, niños y adultos pequeños 

Tipo II 

• Una hernia indirecta ; anillo interno agrandado sin pinzamiento en el 

piso del canal inguinal ; no se extiende al escroto 

https://www.bing.com/images/search?view=detailV2&ccid=J6IIdnkI&id=0542B4DB4B96B7995F3E076CB0DC36985241FAB1&thid=OIP.J6IIdnkIrzJiwVI1xzPu7wHaE5&mediaurl=https%3a%2f%2fs-media-cache-ak0.pinimg.com%2foriginals%2fc8%2f1b%2f0e%2fc81b0e6572b413a45b69501cfa8bf473.jpg&cdnurl=https%3a%2f%2fth.bing.com%2fth%2fid%2fR.27a208767908af3262c15235c733eeef%3frik%3dsfpBUpg23LBsBw%26pid%3dImgRaw%26r%3d0&exph=788&expw=1193&q=tri%c3%a1ngulo+de+hesselbach&simid=608030299981482007&FORM=IRPRST&ck=6C85922528FDD619944D59071FC7D588&selectedIndex=0&ajaxhist=0&ajaxserp=0
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Tipo IIIA 

• Una hernia directa ; no se tiene en cuenta el tamaño 

Tipo IIIB 

• Una hernia indirecta que ha crecido lo suficiente como para infringir 

la pared inguinal posterior; las hernias escrotales o por 

deslizamiento indirecto se asignan regularmente a esta categoría 

porque a menudo se asocian con la extensión al espacio directo. Este 

tipo también incluye hernias de pantalón. 

TIPO IIIC 

• Una hernia femoral 

Tipo IV 

• Una hernia recurrente ; a veces se añaden modificadores A a D que 

corresponden a directo, indirecto, femoral o mixto respectivamente 

PRONÓSTICO 

En general, las hernias inguinales se asocian con un buen pronóstico. En 

general, se ha aceptado que todas las hernias inguinales deben 

repararse; aunque, esta idea ha sido cuestionada recientemente. Artículos 

recientes sugieren que la conducta expectante es una opción segura y aceptable 

para hombres en casos asintomáticos o mínimamente sintomáticos. La 

conducta expectante se considera una opción de tratamiento aceptable ya que 

el riesgo de encarcelamiento y estrangulación en los estudios fue mínimo. En 

general, se acepta que todos los pacientes con hernia autorizados 

médicamente para la cirugía, así como los pacientes con hernia inguinal 

sintomática , se le debe ofrecer cirugía electiva. Las hernias femorales 

siempre deben repararse ya que tienen un alto riesgo de incarceración. El 

riesgo de complicación aumenta en hernias incarceradas, estranguladas y 

recurrentes. 

COMPLICACIONES 

Los informes de complicaciones después de la reparación electiva de 

la hernia inguinal son aproximadamente del 10 % en general. Las 

complicaciones informadas con mayor frecuencia son similares a las 
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observadas en otras operaciones e incluyen seroma, hematoma, retención 

urinaria e infección del sitio quirúrgico. Dos complicaciones graves 

directamente relacionadas con una hernia inguinal son la recurrencia de 

la hernia y el dolor crónico. 

Recurrencia de hernia 

La reparación electiva de una hernia inguinal tiene una baja tasa de 

recurrencia en general. La recurrencia con reparación con malla es más baja en 

comparación con la recurrencia con reparación con sutura, con tasas del 3 al 5 

% y del 10 al 15 %, respectivamente. La recurrencia se asocia con factores 

técnicos como el tamaño inadecuado de la malla, tensión excesiva en la 

reparación, hernias perdidas e isquemia tisular. Las comorbilidades asociadas 

con la recurrencia de la hernia son el tabaquismo, el uso de esteroides, la 

diabetes, la desnutrición y la tos crónica. Como norma general, las 

reintervenciones suelen realizarse por laparoscopia para reparaciones abiertas 

previas y abordaje abierto para hernias laparoscópicas previas. 

refacción. Esto facilita la fácil exposición y disección a través de un plano 

fresco sin tejido cicatricial y disminuye las lesiones y complicaciones en las 

estructuras del cordón y los nervios. 

Dolor crónico 

El dolor crónico después de la reparación de una hernia inguinal se informa 

en aproximadamente el 10 % de los casos en general. Sigue siendo un 

problema desafiante y ha reemplazado a la hernia. recurrencia como 

complicación principal. En las reparaciones abiertas, la identificación y 

protección de los nervios ilioinguinal, genitofemoral e iliohipogástrico son 

esenciales en la prevención de lesiones por atrapamiento de nervios. En las 

reparaciones laparoscópicas, es esencial evitar el uso de tachuelas o suturas 

para asegurar la malla por debajo del tracto iliopúbico más allá de la arteria 

ilíaca externa, ya que esto puede causar lesiones en el nervio cutáneo femoral 

lateral o genitofemoral. Cuando se lesiona un nervio, debe seccionarse y 

ligarse proximalmente. El tratamiento del dolor crónico debe ser conservador 

y es fundamental un abordaje multidisciplinario. Los medicamentos 

antiinflamatorios deben usarse como agentes de primera línea. Cuando estos 

no tienen éxito, se pueden implementar bloqueos nerviosos. 

Ir: 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/


 

139 
 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Hernia inguinal la reparación generalmente se realiza en un entorno 

ambulatorio y el paciente es dado de alta el mismo día de la operación. El 

paciente debe poder orinar de forma independiente antes del alta. Se deben dar 

instrucciones detalladas apropiadas. Se pueden administrar narcóticos para 

controlar el dolor, pero se deben alternar con NSAID o paracetamol. Se debe 

instruir a los pacientes sobre su experiencia del dolor y los efectos secundarios 

del uso de narcóticos. Se debe usar un ablandador de heces o un catártico para 

evitar el estreñimiento con el uso de narcóticos. Los pacientes generalmente 

pueden avanzar en su dieta según lo toleren a una dieta regular el día del alta. El 

paciente generalmente puede ducharse de 24 a 48 horas después del alta según 

la preferencia del cirujano. La actividad debe limitarse a levantar no más de 10 

libras (4,5 kg) la primera semana, 20 libras (9 kg) la próxima semana y levantar 

según sea necesario después de eso. Las actividades vigorosas deben evitarse 

durante 4 a 6 semanas. El regreso al trabajo es normalmente de 1 a 2 semanas 

después de la cirugía. Sin embargo, el regreso al trabajo depende de las 

actividades laborales individuales y de la experiencia del dolor del paciente y, 

por lo tanto, debe determinarse caso por caso. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El diagnóstico y manejo de la hernia inguinal se realiza mejor con un equipo 

interprofesional. La mayoría de los pacientes con una hernia inguinal acuden 

primero al enfermero practicante y al proveedor de atención primaria. Estos 

médicos deberían poder trabajar con un paciente con una hernia inguinal y 

hacer la derivación adecuada a un cirujano. A diferencia del pasado, la 

evidencia acumulada indica que se pueden observar pacientes asintomáticos 

con hernias pequeñas. Por lo tanto, los proveedores de atención primaria, 

incluida la enfermera, deben recomendar la pérdida de peso, una dieta 

saludable y un cambio en el estilo de vida para evitar la progresión de 

la hernia . 

Todos los pacientes con una hernia inguinal deben ser derivados a un cirujano 

general porque siempre existe la posibilidad de encarcelamiento o 

estrangulación. Hoy en día, existen muchas técnicas quirúrgicas disponibles 

para reparar las hernias inguinales . Si bien la mayoría de los pacientes tienen 

un buen resultado, las complicaciones como lesión nerviosa, lesión intestinal, 
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recurrencia e infecciones de heridas no son infrecuentes. Antes de la cirugía, 

todos los hombres mayores de 50 años que tengan factores de riesgo de 

enfermedad cardíaca y pulmonar deben ser vistos por la enfermera 

anestesióloga para asegurarse de que sean aptos para la cirugía. Algunos de 

estos pacientes pueden necesitar cardiología y aclaramiento pulmonar. 

Después de la cirugía, la recuperación suele prolongarse y la mayoría de los 

pacientes tienen dolor de moderado a intenso, según cómo se haya realizado la 

cirugía. El farmacéutico debe aconsejar al paciente sobre cómo controlar el 

dolor, dejar de fumar y volverse activo gradualmente una vez que el dolor haya 

disminuido. 

Independientemente de cómo se realice la cirugía, un pequeño porcentaje de 

pacientes desarrollan recurrencia. [10] (Nivel 1). Los proveedores de atención 

primaria deben alentar a los pacientes a perder peso para reducir el riesgo de 

recurrencia. [11] [12] 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 

• Acceda a preguntas gratuitas de opción múltiple sobre este tema. 

 

IMAGENES 
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1 

El Intestino Grueso, Variedades de hernia inguinal oblicua , 

Hernia inguinal oblicua completa , Saco de hernia , Tunica vaginalis y Saco 

de hernia , Congénita completa, Congénita incompleta. Aportado por Gray's 

Anatomy Plates 

 
2 

TAC de abdomen y pelvis. Hidronefrosis marcada (flecha) del riñón derecho 

se puede ver en las imágenes coronales, con el uréter derecho extendiéndose 

caudalmente con la hernia inguinal . Contribución de Vijaya Nirujogi, MD 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/figure/article-23527.image.f1/?report=objectonly
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/figure/article-23527.image.f2/?report=objectonly
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/figure/article-23527.image.f2/?report=objectonly


 

142 
 

 
3 

Tomografía computarizada abdomen/pelvis con contraste intravenoso de 

una hernia ureteroinguinal . En la sección sagital se puede ver el uréter 

extendiéndose hacia el canal inguinal (flecha). Contribución de Vijaya 

Nirujogi. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/figure/article-23527.image.f3/?report=objectonly
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK513332/figure/article-23527.image.f3/?report=objectonly
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4 

Hernia inguinal directa bilateral . Contribución de Sunil Munakomi, MD 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La apendicitis es la inflamación del apéndice vermiforme. Por lo general, se 

presenta de forma aguda, dentro de las 24 horas posteriores al inicio, pero 

también puede presentarse como una afección más crónica. Clásicamente, 

la apendicitis se presenta inicialmente con dolor abdominal generalizado o 

periumbilical que luego se localiza en el cuadrante inferior derecho. Esta 

actividad revisa la presentación, evaluación y tratamiento de la apendicitis y 

destaca el papel del equipo interprofesional en la evaluación y el tratamiento 

de pacientes con esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Describir las presentaciones comunes y poco comunes de 

la apendicitis . 

• Resumir la evaluación de un paciente con apendicitis . 

• Explicar las opciones de tratamiento para pacientes con apendicitis . 

• enfatizar la importancia de mejorar la coordinación de la atención 

entre el equipo interprofesional para mejorar el diagnóstico temprano, 

la evaluación y la atención de los pacientes con apendicitis . 

INTRODUCCIÓN 

Apendicitis: Es la inflamación del apéndice vermiforme. Apéndice un órgano 

hueco ubicado en la punta del ciego, generalmente en el cuadrante inferior 

derecho del abdomen. Sin embargo, se puede ubicar en casi cualquier área del 
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abdomen, dependiendo de si hubo problemas de desarrollo anormales, incluida 

la malrotación del intestino medio, o si hay otras condiciones especiales, como 

embarazo o cirugías abdominales previas. El apéndice se desarrolla 

embrionariamente en la quinta semana. Hay una rotación del intestino medio 

hacia el cordón umbilical externo con el eventual regreso al abdomen y la 

rotación del ciego. Esto da como resultado la ubicación retrocecal habitual del 

apéndice. A menudo es una enfermedad de presentación aguda, generalmente 

dentro de las 24 horas, pero también puede presentarse como una condición 

más crónica. Si ha habido una perforación con un absceso contenido, los 

síntomas de presentación pueden ser más indolentes. La función exacta del 

apéndice ha sido un tema debatido. Hoy en día se acepta que este órgano puede 

tener una función inmunoprotectora y actúa como órgano linfoide, 

especialmente en la persona más joven. Otras teorías sostienen que el apéndice 

actúa como un recipiente de almacenamiento para las bacterias colónicas 

"buenas". Aún así, otros argumentan que es un mero remanente del desarrollo 

y no tiene una función real.[1][2][3][4] 

ETIOLOGÍA 

La causa de la apendicitis suele ser una obstrucción de la luz apendicular. Esto 

puede ser a partir de un apendicolito (piedra del apéndice) o algunas otras 

etiologías mecánicas. Los tumores apendiculares como los tumores 

carcinoides, el adenocarcinoma apendicular, los parásitos intestinales y el 

tejido linfático hipertrofiado son causas conocidas de obstrucción apendicular 

y apendicitis . A menudo, la etiología exacta de la apendicitis aguda es 

desconocido. Cuando la luz apendicular se obstruye, las bacterias se acumulan 

en el apéndice y causan una inflamación aguda con perforación y formación 

de abscesos. Uno de los conceptos erróneos más populares es la historia de la 

muerte de Harry Houdini. Después de recibir un puñetazo inesperado en el 

abdomen, corre el rumor de que su apéndice se rompe, causando sepsis 

inmediata y la muerte. Los hechos son que Houdini murió de sepsis y 

peritonitis por la ruptura del apéndice, pero no tuvo relación con que lo 

golpearan en el abdomen. Estaba más relacionado con la peritonitis 

generalizada y la disponibilidad limitada de antibióticos efectivos. [5] [6]  El 

apéndice contiene bacterias aeróbicas y anaeróbicas, incluidas Escherichia 

coli y Bacteroides spp .. Sin embargo, estudios recientes que utilizaron 

secuenciación de próxima generación revelaron un número significativamente 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
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mayor de filos bacterianos en pacientes con apendicitis perforada complicada 

. [7] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La apendicitis ocurre con mayor frecuencia entre los 5 y los 45 años, con una 

edad promedio de 28 años. La incidencia es de aproximadamente 233 por cada 

100 000 personas. Los hombres tienen una predisposición ligeramente mayor 

a desarrollar apendicitis aguda que las mujeres, con una incidencia de por vida 

del 8,6 % y 6,7 % para hombres y mujeres, 

respectivamente. Aproximadamente 300,000 visitas al hospital anualmente en 

los Estados Unidos porproblemas relacionados con la apendicitis . [8] 

FISIOPATOLOGÍA 

La fisiopatología de la apendicitis probablemente se deriva de la obstrucción 

del orificio apendicular. La etiología de fondo de la obstrucción puede diferir 

en los diferentes grupos de edad. Si bien la hiperplasia linfoide es esencial, esto 

da como resultado inflamación, isquemia localizada, perforación y el 

desarrollo de un absceso contenido o una perforación franca con peritonitis 

resultante. Esta obstrucción puede ser causada por hiperplasia linfoide, 

infecciones (parasitarias), fecalitos o tumores benignos o malignos. Cuando 

una obstrucción es la causa de la apendicitis, conduce a un aumento en la 

presión intraluminal e intramural, lo que resulta en la oclusión de vasos 

pequeños y estasis linfática. Una vez obstruido, el apéndice se llena de moco y 

se distiende, ya medida que avanza el compromiso linfático y vascular, la pared 

del apéndice se vuelve isquémica y necrótica. Luego ocurre sobrecrecimiento 

bacteriano en el apéndice obstruido, con microorganismos aerobios que 

predominan en la apendicitis temprana y aerobios y anaerobios mixtos más 

tarde en el curso. Los organismos comunes incluyen Escherichia 

coli , Peptostreptococcus , Bacteroides y  Pseudomonas. Una vez que se 

produce una inflamación y necrosis significativas, el apéndice corre el riesgo 

de perforarse, lo que lleva a un absceso localizado y, a veces, a una peritonitis 

franca. [9]  La posición más común del apéndice es retrocecal. Si bien la 

posición anatómica de la raíz del apéndice es mayormente constante, las 

posiciones de la cola pueden variar. Las posiciones posibles incluyen 

retrocecal, subcecal, pre y post-ileal y pélvica. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
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HISTOPATOLOGÍA 

Los hallazgos microscópicos en la apendicitis aguda incluyen la proliferación 

de neutrófilos de la muscularis propria. El grado y la extensión de la 

inflamación son directamente proporcionales a la gravedad de la infección y la 

duración de la enfermedad. A medida que avanza esta afección, la grasa 

apendicular adicional y los tejidos circundantes se involucran en el proceso 

inflamatorio. [10] 

SEMIOLOGIA 

Por lo general, la apendicitis se presenta como un dolor abdominal 

generalizado o periumbilical inicial que se localiza en el cuadrante inferior 

derecho. Inicialmente, se estimulan las fibras nerviosas aferentes viscerales en 

T8 a T10, lo que provoca un dolor centralizado vago. A medida que el apéndice 

se inflama y el peritoneo parietal adyacente se irrita, el dolor se localiza más 

en el cuadrante inferior derecho. El dolor puede o no estar acompañado por 

cualquiera de los siguientes síntomas: 

• Anorexia 

• Náuseas vómitos 

• Fiebre (40% de los pacientes) 

• Diarrea 

• malestar generalizado 

• Frecuencia o urgencia urinaria [11] 

Presentaciones poco comunes 

Algunos pacientes pueden presentar características poco comunes. En estos 

pacientes, el dolor puede haber despertado al paciente del sueño. Además, los 

pacientes pueden quejarse de dolor al caminar o toser. 

El dolor a la extensión pasiva de la pierna derecha con el paciente en decúbito 

lateral izquierdo se conoce como signo del psoas. Esta maniobra estira el 

músculo psoas mayor, que puede estar irritado por un apéndice retrocecal 

inflamado. Los pacientes suelen flexionar la cadera para acortar el músculo 

psoas mayor y aliviar el dolor. [12] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
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Los hallazgos del examen físico a menudo son sutiles, especialmente en 

la apendicitis temprana . A medida que avanza la inflamación, se desarrollan 

signos de inflamación peritoneal. Los signos incluyen: 

• Protección del cuadrante inferior derecho y sensibilidad de rebote 

sobre el punto de McBurney (1,5 a 2 pulgadas de la espina ilíaca 

anterosuperior (ASIS) en línea recta desde el ASIS hasta el ombligo) 

• Signo de Rovsing (dolor en el cuadrante inferior derecho provocado 

por la palpación del cuadrante inferior izquierdo) 

• Signo de Dunphy (aumento del dolor abdominal al toser) 

Otros signos asociados como el signo del psoas (dolor a la rotación externa o 

extensión pasiva de la cadera derecha que sugiere apendicitis retrocecal ) o el 

signo del obturador (dolor a la rotación interna de la cadera derecha que 

sugiere apendicitis pélvica ) son raros. El curso temporal de los síntomas es 

variable, pero generalmente progresa desde la apendicitis temprana entre las 

12 y las 24 horas hasta la perforación después de las 48 horas. El setenta y 

cinco por ciento de los pacientes se presentan dentro de las 24 horas posteriores 

al inicio de los síntomas. El riesgo de ruptura es variable pero es de alrededor 

del 2% a las 36 horas y aumenta alrededor del 5% cada 12 horas después de 

eso. 

Se han definido varios puntajes prácticos para facilitar el diagnóstico oportuno 

de la apendicitis aguda , basados principalmente en la historia clínica y el 

examen físico, acompañados de pruebas de laboratorio y medidas de imagen, 

incluida la ecografía abdominal. En consecuencia, la evaluación de pacientes 

con signos y síntomas sospechosos sugestivos de apendicitis agudase ha 

llevado a cabo ampliamente con los criterios de Alvarado desde 1986. La 

puntuación más alta entre los criterios de Alvarado se asigna a la sensibilidad 

en la fosa ilíaca derecha, la leucocitosis y cada uno de los demás síntomas 

predichos, incluido el dolor migratorio de la fosa ilíaca derecha, las náuseas o 

los vómitos, y la anorexia, tienen una puntuación. Además, los hallazgos 

positivos en los índices restantes del examen físico, incluida la fiebre y el dolor 

de rebote en la fosa ilíaca derecha, tendrían una puntuación similar de 

uno. [13]  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
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EVALUACIÓN 

El médico del departamento de emergencias debe abstenerse de darle al 

paciente cualquier medicamento para el dolor hasta que el cirujano haya visto 

al paciente. Los analgésicos pueden enmascarar los signos peritoneales y 

provocar un retraso en el diagnóstico o incluso la ruptura del apéndice. 

Pruebas de laboratorio 

Se solicitan mediciones de laboratorio, incluido el recuento total de leucocitos, 

el porcentaje de neutrófilos y la concentración de proteína C reactiva (PCR), 

para proceder con los pasos de diagnóstico en pacientes con sospecha 

de apendicitis aguda . [14]  El recuento elevado de glóbulos blancos (WBC) 

con o sin desviación a la izquierda o bandemia está presente clásicamente, pero 

hasta un tercio de los pacientes con apendicitis aguda presentarán un recuento 

de WBC normal. Por lo general, se encuentran cetonas en la orina y la proteína 

C reactiva puede estar elevada. Una combinación de resultados normales de 

leucocitos y PCR tiene una especificidad del 98 % para la exclusión 

de apendicitis aguda. Además, los resultados de WBC y CRP tienen un valor 

predictivo positivo para diferenciar apendicitis no inflamada, no complicada y 

complicada . Tanto los niveles crecientes de CRP como los de WBC se 

correlacionan con un aumento significativo en la probabilidad 

de apendicitis complicada . La posibilidad de que un paciente 

tenga apendicitis con valores normales de WBC y CRP es extremadamente 

baja. [15] El recuento de glóbulos blancos de 10 000 células/mm^3 es 

altamente predecible en pacientes con apendicitis aguda ; sin embargo, el nivel 

aumentaría en pacientes con apendicitis complicada . En consecuencia, el 

recuento de glóbulos blancos igual o superior a 17 000 células/mm^3 se asocia 

con complicaciones de apendicitis , incluyendo apendicitis perforada y 

gangrenosa. 

IMÁGENES 

La apendicitis es tradicionalmente un diagnóstico clínico. Sin embargo, se 

utilizan varias modalidades de imágenes para proceder con los pasos de 

diagnóstico, incluida una tomografía computarizada abdominal, una ecografía 

y una resonancia magnética. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/
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TOMOGRAFÍA COMPUTARIZADA 

Una tomografía computarizada abdominal tiene una precisión superior al 95% 

para el diagnóstico de apendicitis y se usa cada vez con mayor frecuencia. Los 

criterios de TC para la apendicitis incluyen un apéndice agrandado (más de 6 

mm de diámetro), engrosamiento de la pared apendicular (más de 2 mm), tiras 

de grasa peri apendicular, realce de la pared apendicular, presencia de 

apendicolito (aproximadamente el 25% de los pacientes). Es inusual ver aire o 

contraste en el lumen con apendicitis debido a la distensión luminal y al 

posible bloqueo en la mayoría de los casos de apendicitis . La no visualización 

del apéndice no descarta apendicitis. La ecografía es menos sensible y 

específica que la TC, pero puede ser útil para evitar la radiación ionizante en 

niños y mujeres embarazadas. La resonancia magnética también puede ser útil 

para pacientes embarazadas con sospecha de apendicitis y una ecografía 

indeterminada. Clásicamente, la mejor manera de diagnosticar 

la apendicitis aguda es con una buena historia clínica y un examen físico 

detallado realizado por un cirujano experimentado; sin embargo, es muy fácil 

hacerse una tomografía computarizada en el departamento de emergencias. Se 

ha convertido en una práctica común confiar principalmente en el informe de 

la TC para hacer el diagnóstico de apendicitis aguda. Ocasionalmente, los 

apendicolitos se encuentran incidentalmente en radiografías o tomografías 

computarizadas de rutina. La mayor preocupación con la obtención de una 

tomografía computarizada abdominopélvica es la exposición a la radiación; sin 

embargo, la exposición promedio con un CT típico no excedería los 4 mSv, 

que está ligeramente por encima de la exposición de fondo de casi 3 mSv. A 

pesar de la mayor resolución de las imágenes de TC obtenidas con la radiación 

máxima de 4 mSv, las exposiciones más bajas no afectarían los resultados 

clínicos. Además, la obtención de una tomografía computarizada 

abdominopélvica con contraste intravenoso en pacientes con sospecha 

de apendicitis aguda debe limitarse a una tasa de filtración glomerular (TFG) 

aceptable igual o superior a 30 ml/min. Estos pacientes tienen un mayor riesgo 

de desarrollar apendicitis que la población general. Estos pacientes deben ser 

considerados para apendicectomías profilácticas. Los estudios también han 

mostrado una incidencia del 10 al 30% de apendicolitos presentes en muestras 

de apendicectomía realizadas por apendicitis aguda . [16] [17] [18]  
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ULTRASONOGRAFÍA  

La ecografía abdominal es una medida primaria ampliamente utilizada y 

disponible para evaluar a los pacientes con dolor abdominal agudo. Se utiliza 

un índice específico de compresibilidad junto con un diámetro de menos de 5 

mm para excluir la apendicitis . Por el contrario, varias pruebas, incluido un 

diámetro anteroposterior de más de 6 mm, un apendicolito y una ecogenicidad 

anormalmente aumentada de la grasa peri apendicular, 

sugieren apendicitis aguda . Las principales preocupaciones con el uso de la 

ecografía abdominal para evaluar el posible diagnóstico de apendicitis aguda 

son las limitaciones innatas de la ecografía en pacientes obesos y la 

dependencia del operador para encontrar las características 

sugestivas. Además, los pacientes complicados con peritonitis difícilmente 

tolerarían la compresión graduada. [19] 

RESONANCIA MAGNÉTICA 

A pesar de la alta sensibilidad y especificidad de la resonancia magnética en el 

contexto de la identificación de apendicitis aguda , existen grandes 

preocupaciones con respecto a la obtención de una resonancia magnética 

abdominal. Realizar una resonancia magnética abdominal no solo es costoso, 

sino que también exige un alto nivel de experiencia para interpretar los 

resultados. Por lo tanto, sus indicaciones se limitan principalmente a grupos 

especiales de pacientes, incluidas las mujeres embarazadas en las que está 

incrustado un riesgo inaceptable de exposición a la radiación. [20] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

En el servicio de urgencias, el paciente debe mantenerse nulo por vía oral 

(NPO) e hidratado por vía intravenosa con cristaloides, y se deben administrar 

antibióticos por vía intravenosa a criterio del cirujano. La responsabilidad del 

consentimiento recae en el cirujano. El tratamiento de referencia para 

la apendicitis aguda es realizar una apendicectomía. Se prefiere la 

apendicectomía laparoscópica al abordaje abierto. La mayoría de las 

apendicectomías sin complicaciones se realizan por vía laparoscópica. Varios 

estudios han comparado los resultados con el grupo de apendicectomía 

laparoscópica y los pacientes que se sometieron a apendicectomía abierta. Los 

resultados sugirieron una menor incidencia de infección de la herida, un menor 

nivel de requerimiento de analgésicos posoperatorios y estancias hospitalarias 
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posoperatorias más cortas en el primer grupo. La principal desventaja de la 

apendicectomía laparoscópica es el mayor tiempo operatorio. [21]  

En los casos en que exista un absceso o una infección avanzada, puede ser 

necesario el abordaje abierto. El abordaje laparoscópico brinda menos dolor, 

una recuperación más rápida y la capacidad de explorar la mayor parte del 

abdomen a través de pequeñas incisiones. Las situaciones en las que hay un 

absceso conocido de un apéndice perforado pueden requerir un procedimiento 

de drenaje percutáneo que generalmente realiza un radiólogo 

intervencionista. Esto estabiliza al paciente y permite que la inflamación 

disminuya con el tiempo, lo que permite realizar una apendicectomía 

laparoscópica menos difícil en una fecha posterior. Los médicos también 

inician a los pacientes con antibióticos de amplio espectro. Existe cierto 

desacuerdo con respecto a la administración preoperatoria de antibióticos para 

la apendicitis no complicada. Algunos cirujanos sienten que los antibióticos de 

rutina en estos casos no están justificados, mientras que otros los administran 

de manera rutinaria. También se han realizado varios estudios que promueven 

el tratamiento de la apendicitis no complicada únicamente con antibióticos y 

evitan la cirugía por completo. [1] [22]  

En pacientes con un absceso apendicular, algunos cirujanos continúan con los 

antibióticos durante varias semanas y luego realizan una apendicectomía 

electiva. Cuando el apéndice se ha roto, el procedimiento aún se puede realizar 

por vía laparoscópica, pero es necesaria una irrigación extensa del abdomen y 

la pelvis. Además, es posible que se deban dejar abiertos los sitios de los 

trócares. Un número significativo de pacientes con una impresión de 

apendicitis aguda se puede manejar con un abordaje laparoscópico sin 

complicaciones. Sin embargo, varios factores predicen la demanda de 

conversión al enfoque abierto. El único factor preoperatorio independiente que 

predice la conversión durante la apendicectomía laparoscópica es la presencia 

de comorbilidades. Además, un par de hallazgos intraoperatorios, incluida la 

presencia de absceso periapendicular y peritonitis difusa, son predictores 

independientes no solo de una mayor tasa de conversión, sino también de un 

aumento significativo de las complicaciones posoperatorias. [23]  

Si bien la apendicectomía laparoscópica se ha utilizado ampliamente como el 

enfoque preferido para el tratamiento quirúrgico de la apendicitis aguda en 

muchos centros, la apendicectomía aún abierta podría seleccionarse como la 

opción práctica, específicamente en el tratamiento de la apendicitis 
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complicada.con flemón y en los pacientes que están sujetos a la conversión 

del abordaje laparoscópico principalmente debido a los posibles problemas 

relacionados con la mala visibilidad. Recientemente se han introducido varios 

otros enfoques quirúrgicos alternativos, incluida la cirugía endoscópica 

transluminal de orificio natural (NOTES) y la cirugía laparoscópica de incisión 

única (SILS). La idea de utilizar un endoscopio flexible para ingresar al tracto 

gastrointestinal o vaginal y, en consecuencia, atravesar el órgano mencionado 

para ingresar a la cavidad peritoneal es una alternativa interesante para 

pacientes que consideran los aspectos estéticos de los procedimientos. Más 

tarde se probó con la realización exitosa de una apendicectomía transgástrica 

en un grupo de diez pacientes indios. Las principales ventajas potenciales de 

la apendicectomía con NOTES son evitar cicatrices y limitar el dolor 

posoperatorio. En cuanto al número limitado de pacientes que se han sometido 

a apendicectomía NOTES, aún es imposible realizar una comparación 

detallada de los resultados posoperatorios. Por lo tanto, el principal 

inconveniente de realizar esta técnica es que la necesidad de combinarse con 

el abordaje laparoscópico es proporcionar una retracción adecuada durante el 

procedimiento y confirmar el cierre del sitio de 

entrada.[24] [25] [26] [27] [28]  Como técnica quirúrgica, la SILS para una 

apendicectomía se realiza con una incisión en el ombligo o una cicatriz 

abdominal preexistente. Las posibles ventajas de SILS incluyen una 

disminución del dolor posoperatorio, las complicaciones posteriores al 

procedimiento relacionadas con la herida y, en consecuencia, períodos más 

cortos de baja por enfermedad. [29]  Sin embargo, hasta el 40 % de los 

pacientes todavía se convierten a la laparoscopia convencional en algún 

momento durante el procedimiento. La principal desventaja de SILS para una 

apendicectomía es una mayor complicación a largo plazo relacionada con la 

hernia incisional. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial incluye ileítis de Crohn, adenitis mesentérica, 

proceso inflamatorio en el divertículo cecal, mittelschmerz, salpingitis, ruptura 

de quiste ovárico, embarazo ectópico, absceso tuboovárico, trastornos 

musculoesqueléticos, endometriosis, enfermedad inflamatoria pélvica, 

gastroenteritis, colitis del lado derecho, cólico renal, cálculos renales, 

enfermedad del intestino irritable, torsión testicular, torsión ovárica, síndrome 

del ligamento redondo, epididimitis y otros problemas gastroenterológicos 
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indescriptibles. Es necesario obtener un historial médico detallado y realizar 

un examen físico orientado al problema para excluir los diagnósticos 

diferenciales. Respectivamente, una infección viral reciente sugiere 

principalmente adenitis mesentérica aguda y aumento de la sensibilidad al 

movimiento cervical grave durante los exámenes físicos transvaginales, 

típicamente presentes en la enfermedad inflamatoria pélvica. Uno de los 

diagnósticos diferenciales desafiantes es una presentación aguda de la 

enfermedad de Crohn. Si bien un historial médico pasado positivo de la 

enfermedad de Crohn puede evitar procedimientos quirúrgicos innecesarios, la 

enfermedad de Crohn podría presentarse de forma aguda por primera vez, 

simulando una enfermedad aguda.apendicitis _ Intraoperatoriamente, la 

presencia de íleon inflamado debe hacer sospechar la enfermedad de Crohn 

junto con otras causas bacterianas de ileítis aguda, incluidas la ileítis por 

Yersinia o Campylobacter. El enfoque preferido es proceder con una 

apendicectomía, incluso si no hay evidencia de apendicitis aguda . Sin 

embargo, en pacientes con características de ileítis junto con ciego inflamado, 

la apendicectomía está contraindicada ya que se complicaría 

posteriormente. [30] 

ONCOLOGÍA QUIRÚRGICA 

A pesar de la incidencia anual no significativa de cánceres apendiculares, con 

1,2 casos por 100 000 en los Estados Unidos, casi el 30 % de este espectro 

podría presentarse de forma aguda. Las neoplasias malignas apendiculares más 

comunes son los tumores neuroendocrinos gastroenteropancreáticos (GEP-

NET), el carcinoma de células caliciformes (CCG), el adenocarcinoma de tipo 

colónico y la neoplasia mucinosa. [31]  

Tumores neuroendocrinos gastroenteropancreáticos (GEP-NET) 

(GEP-NET) son los subtipos histopatológicos más comunes. Rara vez pueden 

hacer metástasis en el hígado o los ganglios linfáticos. Por lo tanto, en 

pacientes con sospecha de TNE-GEP (tumor carcinoide), es esencial una 

evaluación adicional del hígado y la cuenca del ganglio linfático ileocólico. El 

tamaño del tumor primario dicta los exigentes pasos quirúrgicos. Por tanto, en 

los tumores carcinoides menores de 1 centímetro, la apendicectomía con 

márgenes negativos es el único manejo quirúrgico solicitado. Aunque en el 

tumor carcinoide mayor de 2 cm está indicada una hemicolectomía derecha, el 

plan quirúrgico en las lesiones carcinoides apendiculares de 1 a 2 cm sigue 
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siendo equívoco. Sin embargo, en presencia de invasión mesentérica, ganglios 

linfáticos agrandados o márgenes quirúrgicos equívocos, se recomienda la 

hemicolectomía derecha. 

Carcinoma de células caliciformes 

Los carcinomas de células caliciformes son una entidad ubicua de las 

neoplasias malignas apendiculares, ya que comparten las características 

diagnósticas tanto del adenocarcinoma apendicular como de los tumores 

neuroendocrinos. Se debe realizar una evaluación peritoneal integral con 

documentación adicional sobre la puntuación del índice de cáncer peritoneal 

(PCIS). Los pacientes no metastásicos y con un tamaño igual o superior a 2 cm 

se beneficiarán de una hemicolectomía derecha. [32] 

linfoma 

Los linfomas no Hodgkin (LNH) y sus subtipos, incluidos los linfomas de 

tejido linfoide asociado a mucosas (MALT), pueden presentarse inicialmente 

con apendicitis aguda . El manejo quirúrgico de esta malignidad apendicular 

tan poco común se limita a una apendicectomía simple. Sin embargo, se debe 

incluir una evaluación sistémica integral para excluir cualquier posible sitio de 

metástasis. [33] 

adenocarcinoma 

El adenocarcinoma del apéndice, una neoplasia apendicular rara con tres 

subtipos histopatológicos, se presenta con mayor frecuencia en 

la apendicitis aguda . El tratamiento estándar es la realización de una 

hemicolectomía derecha, independientemente del tamaño tumoral y/o de la 

afectación de la cuenca ganglionar. [34] 

Mucocele y neoplasia mucinosa 

El mucocele apendicular, que puede resultar de un espectro benigno o maligno 

de hiperplasia de la mucosa y varias formaciones quísticas, puede presentarse 

con apendicitis aguda. Varias características radiológicas preoperatorias, 

incluida una estructura quística bien encapsulada en el cuadrante inferior 

derecho, darían la impresión de un mucocele apendicular; sin embargo, el 

diagnóstico definitivo requiere evaluación intraoperatoria e informes 

histopatológicos. El manejo quirúrgico preferido es una apendicectomía con 

grandes medidas de precaución para prevenir la ruptura capsular. En cuanto a 
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la diseminación peritoneal, se recomienda proporcionar documentación de la 

afectación peritoneal, junto con el diagnóstico del tejido con biopsias. Además, 

la sospecha de neoplasia mucinosa del apéndice debe manejarse con el examen 

peritoneal y registrar el PCIS en presencia de mucina.[35] 

PRONÓSTICO 

Si se diagnostica y trata a tiempo, como procedimiento quirúrgico 

relativamente seguro, se espera la recuperación en 24 a 48 horas. Los casos que 

se presentan con abscesos avanzados, sepsis y peritonitis pueden tener un curso 

más prolongado y complicado, que posiblemente requiera cirugía adicional u 

otras intervenciones. 

COMPLICACIONES 

Los abscesos posoperatorios, los hematomas y las complicaciones de la herida 

son complicaciones que se pueden observar después de las apendicectomías. Si 

la herida se infecta, uno puede desarrollar Bacteroides. La 

apendicitis "recurrente" o "del muñón" puede ocurrir si queda demasiado 

muñón apendicular después de una apendicectomía. Esto actúa como un 

apéndice y puede ocluirse e infectarse al igual que en el episodio inicial. Por 

lo tanto, es importante asegurarse de que haya muñones apendiculares mínimos 

y preferiblemente de menos de 0,5 cm después de una apendicectomía. Si no 

se trata, la apendicitis puede conducir a la formación de abscesos con el 

desarrollo de una fístula enterocutánea. También se puede desarrollar 

peritonitis difusa y sepsis, que pueden progresar a una morbilidad significativa 

y posible muerte. 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Los pacientes con apendicitis no complicada generalmente experimentarán un 

período posoperatorio sin incidentes y no se requiere terapia antibiótica 

posoperatoria. Sin embargo, el grupo de pacientes con apendicitis complicada 

debe ser planificado para terapia antibiótica por un promedio de 4 días. Las 

complicaciones de la herida, incluidas las infecciones, deben tratarse con una 

adecuada apertura e irrigación de la herida, seguidas de taponamiento. Sin 

embargo, la terapia con antibióticos es esencial en el manejo de pacientes 

complicados con formación de abscesos y afectación del plano fascial 

profundo. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK493193/


 

159 
 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

Se debe prestar especial atención al tratamiento de pacientes 

con apendicitis perforada con absceso. Aquellos que presentan un absceso y 

no presentan peritonitis pueden beneficiarse de la colocación de un drenaje 

percutáneo guiado por TC o ecografía, así como de antibióticos. La 

apendicectomía de intervalo se realiza clásicamente de 6 a 10 semanas después 

de la recuperación. Históricamente, del 20 al 40 % de los pacientes tratados 

médicamente por apendicitis perforada con un absceso 

tenían apendicitis recurrente en la literatura histórica. Estudios más recientes 

sugieren que estas tasas sean mucho más bajas. 

Las complicaciones de la apendicitis y la apendicectomía incluyen 

infecciones del sitio quirúrgico, formación de abscesos intraabdominales (3 a 

4 % en apendicectomía abierta y 9 a 24 % en apendicectomía laparoscópica), 

íleo prolongado, fístula enterocutánea y obstrucción del intestino delgado. 

Ocasionalmente se hace el diagnóstico incorrecto de 

apendicitis aguda cuando, en realidad, el diagnóstico correcto es enfermedad 

de Crohn del ciego o íleon terminal. Es importante saber que si esto ocurre se 

debe dejar el apéndice en su lugar si hay afectación en su base. La extirpación 

del apéndice en esta situación tiene una alta tasa de formación de fugas y 

fístulas. Por otro lado, si la base del apéndice está intacta, entonces se debe 

extirpar el apéndice, incluso si parece normal. Esto elimina la futura confusión 

de diagnosticar la enfermedad de Crohn aguda frente a la apendicitis aguda . 

En el pasado, era habitual extirpar el apéndice de forma rutinaria en el 

momento de otras cirugías no relacionadas para evitar desarrollar apendicitis 

en el futuro. Hoy en día, sin embargo, la mayoría de los cirujanos no eliminan 

rutinariamente un apéndice normal en el momento de otros procedimientos 

programados. Si un paciente se somete a cirugía por un diagnóstico incorrecto 

de apendicitis aguda , se recomienda extirpar el apéndice para evitar futuros 

problemas de diagnóstico. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Los pacientes con apendicitis por lo general se presentan primero en el 

servicio de urgencias con dolor abdominal. La enfermera de triaje debe estar 

familiarizada con los signos y síntomas de la apendicitis porque estos 
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pacientes necesitan ingreso urgente y tratamiento para prevenir la 

perforación. Sin embargo, hacer un diagnóstico de apendicitis no siempre es 

fácil. 

Existen varias pautas que pueden ayudar a los trabajadores de la salud a hacer 

un diagnóstico de apendicitis . Si bien la mayoría de los médicos, enfermeras 

practicantes y asistentes médicos confían en el examen físico, otros pueden 

obtener una ecografía. Para casos cuestionables, una tomografía 

computarizada del abdomen puede ser útil. El Colegio Americano de 

Radiología recomienda una ecografía en mujeres embarazadas y una 

resonancia magnética en casos no concluyentes en la misma población de 

pacientes. [36] [37] 

Mientras se investiga al paciente, la enfermera debe iniciar una vía intravenosa 

y administrar los líquidos según lo indicado. En las mujeres se debe realizar 

una prueba de embarazo para descartar un embarazo ectópico. El cirujano debe 

ser notificado. Por lo general, los analgésicos solo deben administrarse después 

de que el cirujano haya visto al paciente. La enfermera debe monitorear al 

paciente por cambios agudos en el dolor o signos vitales e informar al equipo 

interprofesional. Antes de la cirugía, el farmacéutico debe evaluar posibles 

interacciones farmacológicas y posibles alergias a medicamentos, e informar 

al equipo de cualquier posible inquietud. 

También existe controversia sobre cómo manejar mejor una masa apendicular 

o un flemón y cuándo realizar una cirugía. Ya no hay duda de que la 

apendicectomía laparoscópica se asocia con un dolor mínimo y una 

recuperación más rápida, pero es costosa. Otros estudios indican que una sola 

incisión pequeña proporciona resultados comparables a una apendicectomía 

laparoscópica y es rentable. Dadas estas controversias, se debe establecer un 

enfoque de equipo interprofesional para el diagnóstico y manejo de 

la apendicitis en cada institución para garantizar que el paciente no tenga 

morbilidad y que el manejo sea rentable. [38]  [Nivel 3] 

Resultados 

Muchas series grandes muestran que la apendicitis simple tratada con un 

procedimiento abierto o laparoscópico tiene excelentes resultados. (Nivel 3) 

Sin embargo, se sabe que una apendicitis más grave y complicada se asocia 

con peores resultados y una mayor utilización de recursos. Además, la 

presentación atípica de la apendicitis en el embarazo y en los ancianos 
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también puede dificultar el diagnóstico y dar lugar a una mayor incidencia de 

complicaciones. [39] [40]  [Nivel 3] En una era de atención administrada 

donde se monitorean los índices de atención de calidad, corresponde a los 

trabajadores de la salud conocer los estándares actuales de diagnóstico y 

manejo de la apendicitis o enfrentar la denegación de reembolso. 

Ir: 
PREGUNTAS DE REVISIÓN 

 

FIGURAS 
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TAC Abdomen Apendicitis Aguda . Contribuido por Scott Dulebohn, MD 
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2 

Ecografía de cuadrante inferior derecho con hallazgos de apendicitis aguda 

. Hay una estructura tubular de terminación ciega que mide hasta 7 mm de 

diámetro. Contribución de Kevin Carter, DO 
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Hay una apendicitis aguda con una estructura tubular dilatada llena de líquido 

en el cuadrante inferior derecho en estas imágenes axiales y sagitales con una 

colección de líquido circundante y varada debido al desarrollo de un 

absceso. Contribución de Kevin Carter, DO 

 
4 

Apendectomía. Contribución de Sunil Munakomi, MD 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La atresia duodenal es una obstrucción intestinal congénita que puede causar vómitos 

biliosos o no biliosos dentro de las primeras 24 a 38 horas de vida neonatal, generalmente 

después de la primera alimentación oral. Se asocia con polihidramnios en el útero y es una de 

las causas más comunes de obstrucción intestinal fetal. Si la atresia duodenal no se 

diagnostica prenatalmente, entonces el diagnóstico se puede hacer radiográficamente con una 

radiografía simple de abdomen como primer paso en la evaluación. Esto puede ser seguido por 

un examen de contraste controlado si es necesario. Esta actividad revisa la fisiopatología y 

presentación de la atresia duodenal y destaca el papel del equipo interprofesional en su 

manejo. 

OBJETIVOS: 

• Revisar la presentación de un lactante con atresia duodenal . 

• Describir la evaluación de un paciente con sospecha de atresia duodenal . 

• Resumir las opciones de tratamiento para la atresia duodenal . 

• Explicar la importancia de mejorar la coordinación de la atención entre los 

miembros del equipo interprofesional para mejorar los resultados de los pacientes 

afectados por atresia duodenal . 

INTRODUCCIÓN 

La atresia duodenal es una obstrucción intestinal congénita que puede causar vómitos 

biliosos o no biliosos dentro de las primeras 24 a 38 horas de vida neonatal, generalmente 

después de la primera alimentación oral. Se asocia con polihidramnios en el útero y es una de 

las causas más comunes de obstrucción intestinal fetal. La ecografía prenatal puede hacer el 

diagnóstico. Si la atresia duodenal no se diagnostica prenatalmente, entonces el diagnóstico 

se puede hacer radiográficamente con una radiografía simple de abdomen como primer paso 

en la evaluación. Esto puede ser seguido por un examen de contraste controlado si es 

necesario. Se puede realizar una evaluación con bario para una serie gastrointestinal superior 
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(UGI) limitada o agua/Pedialyte para una evaluación de ultrasonido para confirmar el 

diagnóstico. La TC juega un papel limitado, si es que tiene alguno, en la evaluación deatresia 

duodenal . [1] 

ETIOLOGÍA 

La obstrucción del duodeno provoca atresia duodenal , generalmente distal a la ampolla de 

Vater en la segunda porción del duodeno. Durante la octava a la décima semana de desarrollo 

embriológico, los errores de recanalización duodenal son la principal causa de atresia 

duodenal . En la atresia duodenal , hay una obstrucción completa de la luz duodenal. La 

estenosis duodenal es el término que se utiliza para el estrechamiento que provoca una 

obstrucción incompleta de la luz del duodeno. Una membrana duodenal es una causa más rara 

de obstrucción duodenal, que tiende a causar una deformidad en manga de viento de la luz 

duodenal. [2] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La atresia duodenal ocurre en 1 de cada 5000 a 10 000 nacidos vivos. A menudo se asocia 

con otras anomalías, como la trisomía 21/síndrome de Down y malformaciones 

cardíacas. Aproximadamente del 30% al 40% de los niños con atresia duodenal tienen 

síndrome de Down. Hay una prevalencia del 3% de atresia duodenal congénita entre 

pacientes con trisomía 21/síndrome de Down. No hay diferencia en la prevalencia entre los 

géneros. Existe una asociación con VACTERL, páncreas anular y otras atresias intestinales, 

incluidas atresia yeyunal, atresia ileal y atresia rectal. [3] 

FISIOPATOLOGÍA 

Se cree que la atresia duodenal ocurre debido a la falla del cordón epitelial sólido para 

recanalizarse oa una proliferación endodérmica excesiva. Sin embargo, la etiología exacta 

sigue siendo desconocida en este momento. [4] 

SEMIOLOGIA 

La atresia duodenal se presenta temprano en la vida como vómitos, generalmente dentro de 

las primeras 24 a 38 horas de vida después de la primera alimentación, y empeora 

progresivamente si no se trata. A veces, los vómitos pueden ser en proyectil, lo que, al igual 

que el piloroespasmo y el reflujo gastroesofágico, puede simular una estenosis hipertrófica del 

píloro. [5] [6]La presentación clínica de los vómitos biliosos apunta a una obstrucción 

intestinal congénita distal a la ampolla de Vater. Hay casos de atresia proximal a la ampolla de 

Vater que se presentan sin vómitos biliosos. La ampolla de Vater se encuentra en la segunda 

porción o porción descendente del duodeno. Los vómitos biliosos excesivos pueden causar 

alcalosis metabólica hipoclorémica hipopotasémica con aciduria paradójica, particularmente 

si hay un retraso en la hidratación. Los pacientes tienen síntomas de distensión abdominal y 

ausencia de evacuaciones intestinales. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
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EVALUACIÓN 

Las imágenes prenatales mostrarán una burbuja doble, un estómago sin eco lleno de líquido 

amniótico y una segunda estructura cercana pero más distal llena de líquido, a menudo circular 

(pero ciega) (la segunda burbuja) que es la porción obstruida del duodeno. . El uso de la 

ecografía prenatal ha permitido un diagnóstico más precoz de la atresia duodenal . Una 

ventaja de la ecografía abdominal neonatal es que se puede realizar en la unidad de cuidados 

intensivos neonatales o en la sala de recién nacidos. Cuando se realiza una ecografía prenatal, 

el duodeno generalmente no está lleno de líquido y la presencia de un duodeno lleno de líquido 

sugiere atresia duodenal.. Si se observa un signo de doble burbuja en la ecografía prenatal, 

entonces el ecografista debe demostrar una conexión entre las dos estructuras llenas de líquido 

porque el quiste de duplicación del intestino anterior, así como otros quistes abdominales, 

pueden simular la apariencia de un signo de doble burbuja. [7] [8] 

La evaluación radiográfica postnatal inicial para diagnosticar la atresia duodenal es una 

radiografía simple de abdomen. Hay gas en el estómago y el duodeno proximal en la atresia 

duodenal , pero no hay gas distalmente en el intestino delgado o grueso. Una radiografía 

simple de abdomen puede revelar el signo de la doble burbuja, que se observa después del 

nacimiento como un gran estómago radiotransparente (lleno de aire) generalmente en la 

posición normal a la izquierda de la línea media, y una burbuja más pequeña y más distal a la 

derecha. de la línea media, que representa un duodeno dilatado. Un signo de doble burbuja en 

una radiografía abdominal es un indicador confiable de atresia duodenal . Otras causas de 

obstrucción intestinal pueden simular un signo de doble burbuja. El páncreas anular es la 

segunda causa más común de atresia duodenal . La obstrucción yeyunal o más distal puede 

dilatarse más distalmente, o pueden estar presentes más de dos burbujas. [8] 

En pacientes con síndrome de Down, la doble burbuja de rayos X tiene un mayor valor 

predictivo positivo. La prevalencia de atresia duodenal en el síndrome de Down es mucho 

mayor que en la población general. No siempre se necesita una evaluación adicional con 

modalidades adicionales antes de proceder a la cirugía. La estenosis duodenal también puede 

causar el signo de la doble burbuja; sin embargo, si la estenosis está presente, al menos una 

pequeña cantidad de gas puede estar presente distal a la obstrucción. La ausencia de gas en el 

estómago en una radiografía abdominal significa atresia esofágica sin fístula 

traqueoesofágica. A veces puede haber aire distal a un segmento de atresia duodenal que ha 

entrado en el intestino distal a través de un árbol biliar anómalo. La apariencia radiográfica del 

signo de la doble burbuja debe incitar a una consulta quirúrgica inmediata. En los casos de 

sospecha de atresia duodenal no identificada prenatalmente, se puede utilizar la fluoroscopia 

con bario para evaluar el tracto gastrointestinal. Si es necesario, se puede realizar una 

evaluación adicional con ultrasonido o serie gastrointestinal superior (UGI). Más 

recientemente, la ecografía neonatal es muy útil para aclarar la anatomía, especialmente al usar 

el líquido como agente de contraste. [9]  Una posible imitación del signo de la doble burbuja 

es el signo de la pseudo-doble burbuja creado por la configuración curva del estómago, donde 

las dos burbujas representan el líquido normal en el estómago proximal y distal. 

El contraste de bario a veces se administra a través de una sonda orogástrica o nasogástrica 

bajo fluoroscopia para evaluar el esófago, el estómago y el duodeno. Solo se coloca una 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470548/
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cantidad controlada de bario para confirmar la obstrucción. Luego se extrae mediante una 

sonda nasogástrica para evitar el reflujo y la posible aspiración. El propósito principal de la 

UGI es diferenciar entre la atresia duodenal y el vólvulo del intestino medio, una distinción 

importante porque el vólvulo del intestino medio requiere cirugía de emergencia. Por el 

contrario, la atresia duodenal se puede tratar de forma electiva. [10] 

La TC pediátrica desempeña un papel muy limitado, si es que tiene alguno, en el diagnóstico 

y la evaluación de la atresia duodenal . Sin embargo, una reconstrucción por TC puede 

permitir una evaluación adicional del diseño del intestino en casos confusos. La TC neonatal 

es técnicamente más desafiante, ya que puede requerir sedación, vendaje y el inicio de una vía 

intravenosa neonatal para la administración de contraste. Además, la TC involucra radiación 

ionizante y puede ser más difícil de interpretar porque hay menos grasa abdominal que separa 

las vísceras abdominales que en los pacientes mayores. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El tratamiento implica succión nasogástrica para descomprimir el estómago y cirugía para 

corregir la lesión obstructiva. La duodenoduodenostomía es la cirugía típica que se realiza. La 

doudenodoudenostomía se puede realizar como un procedimiento abierto o laparoscópico. La 

doudenodoudenostomía es un tipo de procedimiento de derivación que se dice que es 

técnicamente exigente para un abordaje laparoscópico. Se construye una anastomosis en forma 

de diamante con una anastomosis duodenal transversal proximal a la longitudinal distal. El 

procedimiento de derivación evita dañar el páncreas, el conducto pancreático principal, el 

conducto pancreático accesorio y el conducto biliar común. Antes de la cirugía, el estómago y 

el duodeno proximal se descomprimen con una sonda orogástrica y se realiza reanimación con 

líquidos por vía intravenosa. Las posibles complicaciones de la duodenoduodenostomía 

incluyen reflujo gastroesofágico, megaduodeno, y alteración de la motilidad duodenal. Una 

evaluación quirúrgica completa incluye la búsqueda de áreas adicionales de obstrucción 

intestinal.[11] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Es útil saber si el vómito es bilioso o no para desarrollar un diagnóstico diferencial. Las 

consideraciones primarias para casos de vómitos biliosos en neonatos son atresia duodenal, 

estenosis duodenal, páncreas anular, pero particularmente malrotación del intestino causada 

por vólvulo del intestino medio por el cual se ve comprometido el flujo de la arteria 

mesentérica superior al intestino distal. El vólvulo del intestino medio suele presentarse días 

más tarde que la atresia duodenal . Es importante buscar otras anomalías gastrointestinales 

asociadas con el síndrome de Down, como atresia anal, enfermedad de Hirschsprung, hernia 

diafragmática y onfalocele. [8] 

PRONÓSTICO 

El pronóstico después del tratamiento quirúrgico exitoso de la atresia duodenal es 

excelente. Un estudio de seguimiento de lactantes entre 1972 y 2001 demostró complicaciones 

tardías en hasta el 12 % de los pacientes y una mortalidad tardía del 6 %. [12] 
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COMPLICACIONES 

Las complicaciones se asocian principalmente con la cirugía e incluyen las siguientes: 

• megaduodeno  

• Síndrome del asa ciega 

• Colecistitis 

• Esofagitis 

• La enfermedad de úlcera péptica 

• ERGE 

• pancreatitis 

• Fuga anastomótica 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Después de la operación, los pacientes generalmente requieren un drenaje nasogástrico 

continuo, que puede o no necesitar estar acompañado de nutrición parenteral. Una vez que la 

salida de la sonda nasogástrica disminuye significativamente o se detiene, entonces se puede 

iniciar la alimentación con una cantidad baja y avanzar según se tolere. El momento exacto en 

el que se inicia la alimentación enteral depende del paciente. Si hay dudas sobre el sitio de la 

duodenoduodenostomía u otro sitio de la anastomosis, como una anastomosis 

duodenoyeyunal, se puede realizar una serie GI superior con contraste hidrosoluble. [13] [14] 

CONSULTAS 

Como la atresia duodenal requiere reparación quirúrgica, se debe consultar a un cirujano 

pediátrico cuando se identifique esta afección. 

ORIENTACION AL ENTORNO FAMILIAR 

Si bien no hay forma de impedir el desarrollo de la atresia duodenal , se debe advertir a los 

padres que esta afección está relacionada con problemas con el desarrollo embrionario y que 

no deben culparse a sí mismos ni a ninguna acción que hayan realizado antes o durante el 

embarazo por contribuir a la afección. 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

En el útero, la atresia duodenal , una obstrucción del tracto gastrointestinal proximal, causa 

polihidramnios al interferir con la absorción gastrointestinal del líquido amniótico tragado por 

el feto distal al nivel de la obstrucción intestinal. El polihidramnios se define como cantidades 

anormalmente grandes de líquido amniótico en el saco gestacional durante el embarazo. La 

ecografía prenatal es diagnóstica de polihidramnios cuando el índice de líquido amniótico es 

mayor de 25 cm o cuando se estima que el líquido amniótico total es mayor de 1500 a 2000 
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ml. En la atresia duodenal, se evita que el líquido amniótico que traga el feto se mueva 

distalmente para ser absorbido por el tracto gastrointestinal fetal y transferido a la circulación 

materna a través de la placenta. Más bien, se devuelve al líquido amniótico. El ochenta por 

ciento de los casos de polihidramnios se deben a causas maternas o idiopáticas. Las causas 

maternas incluyen insuficiencia cardíaca congestiva y diabetes gestacional. La diabetes 

gestacional puede causar hiperglucemia fetal y poliuria fetal. Las causas fetales incluyen 

anomalías congénitas que interfieren con la deglución y la obstrucción intestinal, incluida la 

atresia duodenal .. Otras anomalías que causan polihidramnios incluyen atresia esofágica, 

masas en la cabeza y el cuello, masas torácicas y trastornos supratentoriales que interrumpen 

la deglución. Además, el polihidramnios aumenta el riesgo de prolapso del cordón, 

desprendimiento de la placenta y parto prematuro. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

La atresia duodenal es un trastorno intestinal relativamente común que a menudo se presenta 

poco después del parto; por lo tanto, es mejor manejado por un equipo interprofesional que 

incluya un cirujano pediátrico, un obstetra, una enfermera neonatal, un dietista, un pediatra, un 

intensivista y un genetista. El manejo definitivo de esta condición es la cirugía, pero el 

procedimiento a menudo se asocia con complicaciones que prolongan la estancia 

hospitalaria. En las últimas tres décadas, las tasas de mortalidad de la atresia duodenal han 

disminuido significativamente, con un promedio de 2% a 5%. Las tasas de mortalidad no están 

directamente relacionadas con la cirugía sino con otras anomalías orgánicas asociadas, como 

defectos cardíacos congénitos complejos. Sin embargo, la supervivencia continúa mejorando 

con una mejor atención en la UCIN, apoyo nutricional y anestesia pediátrica mejorada. Hoy 

en día, la norma es la supervivencia a largo plazo de la mayoría de los bebés (más del 80 %) 

con atresia duodenal . La mayor controversia para el futuro es el uso de la endoscopia para 

extirpar la red duodenal. Esta técnica sigue siendo experimental. La otra controversia gira en 

torno al momento de alimentar al paciente después de la cirugía. Los expertos recomiendan 

una evaluación fluoroscópica para comprobar si hay una fuga antes de iniciar la alimentación. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La atresia yeyuno ileal (AJI) es una de las causas comunes de 

obstrucción intestinal en los recién nacidos. En general, se ha informado que 

la AJI ocurre debido a un accidente vascular que involucra el suministro de 

sangre mesentérica en el útero. La atresia se puede encontrar en cualquier 

parte del intestino delgado, ya sea como lesiones solitarias o múltiples. El 

avance en las técnicas quirúrgicas pediátricas, la anestesia pediátrica, la 

atención en la unidad de cuidados intensivos (UCI) y los apoyos nutricionales 

a lo largo de los años ha llevado a una mejor supervivencia general en pacientes 

con atresia intestinal . Esta actividad destaca el papel del equipo 

interprofesional en el tratamiento de la atresia yeyuno ileal, incluida la mejora 

en los enfoques quirúrgicos, el apoyo nutricional y la atención posoperatoria. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de la atresia yeyuno ileal . 

• Revisar la evaluación adecuada de la atresia yeyuno ileal . 

• Resumir las opciones de manejo disponibles para la atresia yeyuno 

ileal . 

• enfatizar el papel de un equipo interprofesional que involucre a 

cirujanos, anestesistas, nutricionistas, neonatólogos y cardiólogos 

para pacientes con anomalías cardíacas para mejorar la coordinación 

de la atención y la comunicación para mejorar los resultados generales 

de los pacientes con atresia yeyuno ileal . 
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INTRODUCCIÓN 

Las atresias ileal y yeyunal generalmente se describen juntas 

como atresia yeyuno ileal (AJI). La AJI es una causa común 

de obstrucción intestinal en los recién nacidos. [1]  Se ve en 1 en 5000 a 1 en 

14000 nacidos vivos. [2] La  atresia intestinal puede ocurrir en cualquier lugar 

del intestino delgado como lesiones únicas o incluso múltiples. La atresia de 

localización distal suele presentarse con síntomas tardíos en comparación con 

los proximales. Ocasionalmente, la AJI se asocia con otras malformaciones, 

como anomalías cardíacas, gastrosquisis y fibrosis quística. [3] [4] [5]  

La evaluación puede iniciarse antes del nacimiento con diagnóstico prenatal 

utilizando hallazgos ecográficos de evidencia de 

obstrucción intestinal informados en 29% a 50% de los 

casos. [2] [6] [7]  Después del nacimiento, el paciente presenta signos y 

síntomas de obstrucción intestinal y el diagnóstico se realiza con una 

radiografía simple de abdomen, que muestra el intestino proximal distendido 

sin gas en el intestino distal. 

Los avances en anestesia pediátrica, cirugía pediátrica, cuidados en la unidad 

de cuidados intensivos (UCI) y apoyo nutricional a lo largo de los años han 

llevado a una mejor supervivencia general en pacientes 

con atresia intestinal . [6]  El tratamiento es individualizado en la mayoría de 

los casos e incluye reanimación con líquidos intravenosos, corrección de 

electrolitos y acidosis, descompresión gástrica con una sonda nasogástrica e 

intervención quirúrgica. El abordaje quirúrgico tradicional es la laparotomía 

supraumbilical transversa, pero en los últimos años se están adoptando 

ampliamente abordajes mínimamente invasivos como las incisiones 

circunumbilicales y las técnicas asistidas por laparoscopia. Este artículo tiene 

como objetivo revisar las causas, el curso, las características clínicas, la 

evaluación y las tendencias recientes en el manejo de la AJI. 

ETIOLOGÍA 

La causa de la atresia yeyuno ileal (AJI) se ha atribuido a un accidente 

vascular intrauterino que afecta ramas de los vasos mesentéricos en el intestino 

medio. [8] [9]  La necrosis isquémica resultante del intestino fetal se reabsorbe 

en el útero, dejando un extremo proximal y distal del intestino ciegos con un 

defecto de mesenterio entre los extremos. En comparación con la rotura 
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vascular distal, la rotura vascular más proximal produce defectos intestinales 

más extensos. Hay pruebas experimentales y clínicas que respaldan la hipótesis 

de la alteración vascular intrauterina de la AJI. Atresia similar se reprodujo 

con compromiso vascular inducido en animales de 

experimentación. [10] [11] [12] La bilis, los pelos de lanugo y las células 

epiteliales que se ven distales al segmento atrésico pueden sugerir que la 

deglución del líquido amniótico pudo haber ocurrido antes de algunos 

eventos. Además, se ha informado atresia en otras causas de alteraciones 

vasculares en el útero, como intususcepción, hernia interna, vólvulo del 

intestino medio, onfalocele y gastrosquisis. [13] [14] [8] [15] [16] [17] La  

oclusión tromboembólica de los vasos mesentéricos puede haber contribuido 

en algunas situaciones, como lo demuestra el aumento del riesgo de atresia 

del intestino delgado en madres expuestas a fármacos vasoconstrictores y 

tabaquismo en el primer trimestre del embarazo. [18] [8] 

Los sistemas de clasificación de Grosfeld han descrito cuatro tipos 

de atresia intestinal . [19]  la atresia  tipo I se describe como una membrana 

interna con continuidad serosa y sin defecto mesentérico; el tipo II involucra 

una bolsa ciega proximal y distal conectada por un cordón fibroso con 

discontinuidad serosa; el tipo IIIa tiene una discontinuidad de la serosa con un 

defecto mesentérico en forma de V únicamente, y el tipo IIIb es la deformidad 

en piel de manzana que describe atresia yeyunal proximal y un segmento ileal 

corto enrollado alrededor de la arteria ileocólica, mientras que las atresias 

múltiples caracterizan el tipo IV. [19] [6]  Los tipos de atresia tiene un gran 

impacto en los tratamientos y el pronóstico. La pérdida intestinal es más común 

en la atresia tipo IIIb y tipo IV . La atresia tipo IIIb (piel de manzana) es 

la atresia menos común , con una prevalencia que varía del 5% al 10% en la 

literatura. [20] [2] [6]  Es más probable que las atresias de tipo IIIb se 

relacionen con un vólvulo con mayor riesgo de compromiso vascular del 

intestino distal y se observaron en familias que demostraron un tipo de herencia 

autosómica recesiva. [2] [10]  Las atresias ileales son raras en comparación 

con la atresia yeyunal y, a medida que la atresia se vuelve más distal, menor es 

la frecuencia de aparición. [21] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La prevalencia estimada de atresia yeyuno ileal (AJI) oscila entre 1 en 5000 y 

1 en 14 000 nacidos vivos. Alrededor del 33% de los niños afectados nacen 
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prematuramente y la AJI ocurre por igual en ambos sexos. [2] [7] [3] [22]  Se 

han informado casos familiares de AJI, pero la mayoría de los casos ocurren 

esporádicamente. [23]  Menos del 10 % de los casos de AJI se observan con 

anomalías de órganos extra abdominales, lo que se ha atribuido a la aparición 

tardía de compromiso vascular localizado en el útero. [24]  Hay más anomalías 

asociadas, como fibrosis quística, malrotación, cardiopatía congénita, 

síndrome de Down (trisomía 21), anorrectal y vertebral notificadas para 

la atresia yeyunal . en comparación con la atresia ileal , donde las anomalías 

adicionales son raras. [24] [3] [4] [5]  No se ha informado ninguna relación 

entre la AJI y las enfermedades paternas o maternas, y se observan anomalías 

cromosómicas en menos del 1 % de los pacientes con AJI. [18] [25] 

FISIOPATOLOGÍA 

Se han informado anomalías estructurales y funcionales como parte de las 

secuelas de los cambios isquémicos del accidente vascular observado en 

pacientes con atresia yeyuno ileal (AJI), además de los cambios 

macroscópicos en la anatomía del intestino. [8] [26] [27]  El asa ciega 

proximal distendida del intestino está hipertrofiada con vellosidades de 

apariencia normal, pero tiene un peristaltismo defectuoso. [28] [29]  Tanto en 

animales de experimentación como en humanos recién nacidos, hay una 

reducción de las enzimas mucosas, la producción de adenosina trifosfatasa, 

pero ganglios hipertróficos e hipercelulares con aumento de la actividad de la 

acetilcolinesterasa en el intestino cerca del segmento atrésico. [28] [29] 

Se ha demostrado que la extensión de la AJI depende de la ubicación y el 

tamaño del compromiso vascular, como lo demuestra la separación completa 

de los extremos atrésicos del intestino y el defecto mesentérico acompañante 

entre los extremos que se observa cuando los vasos mesentéricos se rompen 

cerca del origen. En situaciones de compromiso vascular incompleto, se ha 

reportado en cambio estenosis intestinal . Los estudios han demostrado que la 

AJI se debe principalmente a eventos vasculares locales que pueden ocurrir en 

situaciones que favorecen la oclusión o la torsión del suministro de sangre al 

intestino, como hernias internas, vólvulos, intususcepciones, diferentes de 

la atresia duodenal., que generalmente se observa en casos con malformación 

asociada de otros sistemas, lo que implica factores generales como la hipoxia 

fetal en lugar de factores locales como responsables. 
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Históricamente, la AJI tipo II y tipo III con extremos ciegos tienen una alta 

mortalidad debido a la obstrucción funcional por peristalsis defectuosa después 

de la anastomosis directa de los extremos ciegos proximal y distal. [8]  El 

peristaltismo defectuoso y la necrosis de la mucosa de los extremos ciegos que 

se observan en algunos casos de AJI son el resultado de una insuficiencia 

vascular. [8]  Se ha postulado que el daño hecho a los extremos ciegos no es 

suficiente para causar la muerte de las áreas, pero al estar cerca de la parte del 

intestino infartada, se puede concluir que estas áreas quedan con sangre 

insuficiente. suministro. [8]  Por lo tanto, la resección del extremo ciego 

proximal dilatado y la parte proximal del extremo atrésico distal en AJI se ha 

informado con mejores resultados funcionales. 

HISTOPATOLOGÍA 

La histopatología de la atresia yeyuno ileal (AJI) es un asa ciega hipertrofiada 

distendida proximal del intestino con vellosidades de apariencia normal pero 

con peristalsis defectuosa. [28] [29]  El grosor medio del músculo circular 

interno y las capas musculares longitudinales externas del segmento proximal 

es mayor dentro de los 3 cm a 5 cm del extremo atrésico en la atresia ileal 

y yeyunal . Las células intersticiales de Cajal (ICC), que son importantes para 

la motilidad gastrointestinal, son menores en los extremos atrésicos proximal 

y distal de la AJI que en el intestino sano. [30] Las concentraciones de ICC 

varían en diferentes ubicaciones en el segmento proximal, con un número de 

ICC a 8 cm del segmento proximal mayor que el número a 3 cm y 5 cm del 

segmento proximal de AJI [30] . Tanto en animales de experimentación como 

en recién nacidos humanos, hay una reducción de las enzimas mucosas, la 

producción de adenosina trifosfatasa, pero ganglios hipertróficos e 

hipercelulares con aumento de la actividad de la acetilcolinesterasa en el 

intestino cerca del segmento atrésico. [28] [29] 

SEMIOLOGIA 

Se necesita una historia completa y un examen físico para el diagnóstico 

de atresia yeyuno ileal. La historia incluye la edad gestacional al nacer, las 

complicaciones durante el embarazo, los antecedentes familiares, las 

comorbilidades, el uso de drogas ilícitas, el resultado de la detección prenatal, 

como evidencia ecográfica de obstrucción como polihidramnios, intestino 

dilatado y anomalías congénitas como el síndrome de down. Deben 

documentarse los antecedentes perinatales, incluidos los problemas con el 
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parto, los antecedentes de alimentación, la aparición de distensión abdominal, 

los vómitos biliosos o no biliosos y el paso de meconio. El examen físico debe 

incluir una evaluación general de la gravedad de la enfermedad, distensión 

abdominal, evidencia de peritonitis, compromiso respiratorio por aspiración o 

división del diafragma, signos de deshidratación, ictericia y anomalías 

congénitas, síndrome de Down, cardiopatía congénita y malformación 

anorrectal. 

EVALUACIÓN 

La atresia intestinal puede sospecharse en el útero con hallazgos ecográficos 

prenatales sospechosos, y en un recién nacido, los síntomas obstructivos como 

distensión abdominal, emesis biliosa son generalmente los síntomas de 

presentación. 

La detección prenatal de atresia yeyuno ileal (AJI) mediante ecografía, basada 

en la evidencia de obstrucción intestinal , se ha documentado en algunas series, 

con una tasa de detección que oscila entre el 29% y el 50%. [2] [6] [7] La  AJI 

puede verse en la ecografía como polihidramnios, ascitis, asas intestinales 

dilatadas y ecogenicidad intestinal aumentada. [31] [32] [33] El diagnóstico 

prenatal puede mejorar la atención al preparar a los médicos y a los padres para 

que el recién nacido pueda recibir una atención inmediata y se puedan evitar 

las complicaciones asociadas con la alimentación temprana, como emesis, 

desequilibrio electrolítico y aspiración. La ecografía prenatal tiene baja 

sensibilidad, especialmente para lesiones distales; no puede determinar el 

número de atresias o identificar la ubicación de la obstrucción y no es capaz de 

evaluar la viabilidad del intestino distal a la obstrucción. Es más probable que 

se detecten lesiones en el intestino proximal (yeyuno) que lesiones en la lesión 

distal, que resulta de la dilatación del intestino proximal por líquido amniótico 

deglutido neto. [34] [35]  

Después del nacimiento, la AJI se presenta con signos y síntomas de 

obstrucción intestinal , como distensión abdominal, emesis y, en algunos 

casos, retraso en la eliminación del meconio. Se puede ver meconio de 

apariencia normal, pero lo más frecuente es que se expulsen tapones de color 

claro del recto. Como se ve en el tipo IIIb, se puede ver sangre en el recto en 

casos de isquemia del intestino distal. 

El examen radiográfico del abdomen con radiografía simple de abdomen 

usando aire tragado como medio de contraste es una herramienta diagnóstica 
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útil. Para AJI proximal, hay presencia de algunos intestinos proximales 

dilatados sin gas distal. La calcificación intraperitoneal se puede ver en la 

perforación intestinal prenatal o en la peritonitis meconial. La malrotación se 

descarta mediante un estudio contrastado de series digestivas altas. Se usa un 

enema de contraste para revelar la apariencia atípica del colon, como puede 

verse en el íleo meconial o la enfermedad de Hirschsprung. Si el contraste pasa 

al asa dilatada del intestino, entonces atresia está descartado. Se pueden usar 

otros estudios como un ecocardiograma, ultrasonido renal, biopsia rectal y 

detección de fibrosis quística para evaluar a los pacientes en busca de 

anomalías congénitas asociadas, como malformación cardíaca, anomalías 

renales, enfermedad de Hirschsprung y fibrosis quística. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Después de la confirmación o sospecha del diagnóstico de atresia yeyuno ileal 

, el tratamiento preoperatorio incluye descompresión con sonda nasogástrica, 

reanimación con líquidos y electrolitos y antibióticos intravenosos de amplio 

espectro en caso de perforación o evidencia de infección.  

El abordaje quirúrgico depende de la ubicación de la lesión, la anatomía, las 

condiciones intraoperatorias y la longitud restante del intestino. [7]  La técnica 

más común es la resección del intestino proximal dilatado y atrésico con 

anastomosis terminoterminal primaria con o sin entero plastia de reducción 

gradual del intestino proximal. [36] [10] [37]  La decisión de realizar una 

ileostomía temporal es individual y se realiza cuando existe una viabilidad 

intestinal cuestionable, una discrepancia de tamaño significativa entre el 

intestino proximal y el distal, o una perforación intestinal . [7] [6] [38] La 

cirugía puede ser asistida por laparoscopia o abierta, y la decisión del abordaje 

quirúrgico depende de la preferencia del cirujano, la presentación del paciente 

y la anatomía. En un abordaje asistido por laparoscopia, el intestino se 

exterioriza a través de la incisión umbilical y se devuelve a la cavidad 

abdominal después de la anastomosis primaria. En la cirugía abierta se utilizan 

las tradicionales incisiones transversas supraumbilicales o 

infraumbilicales; sin embargo, una incisión circunumbilical es 

cosméticamente mejor y produce los mismos resultados que las incisiones 

abdominales transversas. [39] Uno de los estudios retrospectivos informó un 

tiempo operatorio, un tiempo de inicio y un tiempo hasta la alimentación 

enteral completa más breves en el abordaje asistido por laparoscopia en 
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comparación con la cirugía abierta. Aun así, no hubo diferencias en las 

complicaciones posoperatorias, la morbilidad o la mortalidad entre los dos 

grupos. [38] [20]  Sin embargo, si el intestino delgado proximal está 

significativamente distendido, la laparoscopia tiene una utilidad limitada, ya 

que el intestino neonatal se puede exteriorizar a través de una incisión 

significativamente pequeña.  

Dos advertencias específicas son el niño con atresias segmentarias múltiples y 

el niño con lesiones atrésicas separadas por un segmento corto. La reparación 

quirúrgica primaria generalmente se realiza para atresias múltiples para 

preservar la longitud del intestino (generalmente con una derivación de 

protección proximal para permitir que cicatricen las numerosas anastomosis 

distales). En pacientes con atresia separada por un segmento conciso, se 

recomienda la resección de la atresia corta con anastomosis primaria para 

disminuir el número de anastomosis intestinales , siempre que el paciente 

tenga una longitud intestinal lo suficientemente normal . 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Afecciones como malrotación intestinal con vólvulo del intestino medio, 

hernia interna, síndrome congénito del colon izquierdo pequeño, enfermedad 

de Hirschsprung, íleo meconial, atresia colónica que se presentan con signos 

y síntomas de obstrucción intestinal similares a la yeyuno ileal (AJI). Muchos 

pacientes con malrotación pueden estar asintomáticos, pero tienen un mayor 

riesgo de vólvulo del intestino medio. Los vólvulos pueden presentarse a 

cualquier edad, pero se observan en el 30 % de los niños menores de un 

mes. [40]  Tanto el vólvulo como la AJI se presentan con emesis y se excluye 

la malrotación mediante la serie gastrointestinal superior. La mayoría de las 

presentaciones de la enfermedad de Hirschsprung se observan durante el 

período neonatal con signos y síntomas de obstrucción u obstrucción 

abdominal persistente después de la anastomosis quirúrgica del intestino 

delgado en el sitio de la AJI. El enema de contraste y la biopsia rectal se utilizan 

para excluir la enfermedad de Hirschsprung de otras causas 

de obstrucción intestinal . En pacientes con fibrosis quística, el íleo meconial 

es una causa importante de obstrucción intestinal similar en presentación a la 

AJI. Al igual que la AJI, la detección prenatal de fibrosis quística y los 

hallazgos ecográficos prenatales con evidencia de íleo meconial deben 
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desencadenar un diagnóstico y tratamiento tempranos para minimizar las 

complicaciones asociadas con la fibrosis quística. [41] 

PRONÓSTICO 

La mortalidad de los pacientes con atresia yeyuno ileal (AJI) se ha acercado a 

cero en los últimos años. [31]  Se ha atribuido al avance en la anestesia 

pediátrica, la técnica quirúrgica y la nutrición parenteral total la reducción de 

la morbilidad y la mortalidad. El pronóstico de la AJI depende de la presencia 

de síndrome de intestino corto (SBS) con una longitud intestinal de menos de 

25 cm, que requiere nutrición parenteral a largo plazo. [6]  El riesgo de SBS es 

mayor en pacientes con AJI tipo III y tipo IV. La AJI es responsable de 

alrededor del 10 % de las fallas intestinales , y los dos procedimientos de 

alargamiento intestinal más populares son el procedimiento de enteroplastia 

transversa en serie (STEP) y el intestino longitudinal. procedimiento de 

alargamiento (LILT). [6] El  SBS y las anomalías cardíacas han sido en gran 

parte responsables de la morbilidad y la mortalidad. [18] [2] 

En la AJI tipo IIIb, los malos resultados se asocian con prematuridad, bajo peso 

al nacer y anomalías asociadas. [20] El tipo IV ( atresia  de múltiples 

segmentos ) se relaciona con disfunción de los síntomas del sistema nervioso 

central en 25 % de los casos no familiares e inmunodeficiencia grave 

relacionada con una mutación en el gen del dominio de repetición 

tetratricopéptido 7A (TTC7A). [42] [43] [44]  La forma familiar del tipo IV es 

mortal y se asocia con prematuridad y reducción de la longitud del 

intestino. [45] [46] 

COMPLICACIONES 

Las complicaciones posoperatorias incluyen sepsis y fuga anatómica con una 

tasa variable entre los estudios y la tasa informada de 5% a 8% y 5% a 7%, 

respectivamente, en dos de los estudios retrospectivos. [6]  Otras 

complicaciones importantes incluyen la obstrucción del intestino adhesivo y el 

síndrome del intestino corto (SBS). El SBS es una de las principales 

complicaciones con una estancia hospitalaria prolongada, más problemas de 

alimentación, mayor tasa de infección, morbilidad y mortalidad en 

comparación con los pacientes sin SBS. [6] 
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ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Mientras se espera el retorno de la función intestinal, se continúa con la 

hidratación intravenosa y la descompresión con una sonda nasogástrica u 

orogástrica. La alimentación enteral se inicia con el retorno de la función 

intestinal y la tasa de alimentación se avanza según se tolere hasta que se 

alcanza la tasa de alimentación objetivo. La ingesta oral se reanuda cuando el 

paciente está despierto y puede succionar. En algunos pacientes seleccionados, 

la nutrición parenteral se inicia en el período posoperatorio inmediato, mientras 

que algunos pacientes requerirán nutrición parenteral más adelante en el curso 

posoperatorio debido al íleo prolongado. 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR 

La atresia yeyuno ileal (AJI) es una afección en la que no hay una abertura o 

paso a través de un segmento del intestino delgado (yeyuno y atresia ). Ocurre 

en 1 en 5000 a 1 en 14000 nacidos vivos e igualmente en hombres y 

mujeres. Generalmente se acepta que la atresia yeyuno ileal es causada por un 

accidente vascular en el útero durante el desarrollo fetal. Puede estar asociado 

con otras anomalías como fibrosis quística y anomalías cardíacas. 

La detección prenatal con ultrasonido demuestra evidencia de 

obstrucción intestinal en 29% a 50% de los casos. Al momento del parto, el 

bebé no será alimentado si este diagnóstico se sospecha prenatalmente. Sin 

embargo, si se alimenta al lactante, habrá episodios de emesis y distensión 

abdominal.  

El diagnóstico se realiza mediante una radiografía abdominal, que mostró aire 

en el intestino delgado proximal y no aire distalmente. Se realizan series 

gastrointestinales superiores y enema de contraste para excluir otras 

afecciones, como malrotación y enfermedad de Hirschsprung. Las condiciones 

que imitan esta condición son malrotación con vólvulo del intestino medio, 

hernia interna, íleo meconial, enfermedad de Hirschsprung. 

El tratamiento es con intervención quirúrgica. Después de la intervención 

quirúrgica, primero se estabiliza al bebé mediante la rehidratación y la 

corrección de electrolitos y la colocación de sondas nasogástricas u 

orogástricas para eliminar el líquido del estómago y el intestino delgado 

obstruidos. El procedimiento se realiza a través de un abordaje asistido por 

laparoscopia o mediante un abordaje quirúrgico abierto con una sola incisión 
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en el abdomen. Se identifica el bloqueo en el intestino delgado y se reseca y 

extrae la parte anormal del intestino, después de lo cual se unen los extremos 

proximal y distal. 

Después de la operación, se continúa con el drenaje por sonda nasogástrica, 

junto con nada para comer por mes. Tomará los días intestinales o incluso 

semanas para comenzar la función normal. La alimentación oral se inicia 

cuando sale un pequeño líquido por la sonda nasogástrica. El dolor se controla 

con paracetamol o ibuprofeno, u opioides para un dolor más intenso. El riesgo 

asociado con la anastomosis quirúrgica es una fuga en la anastomosis 

intestinal, infección de la herida, recuperación prolongada del intestino 

y longitud intestinal más corta. 

En casa, el niño sigue una dieta normal para su edad, actividad sin restricciones 

y las incisiones se pueden lavar con agua y jabón. No sumergir bajo el agua 

hasta al menos una semana después de la cirugía, cuando la herida debe haber 

cicatrizado. Administre analgésicos según sea necesario para controlar el 

dolor. Llame a su médico o lleve a su hijo al hospital si nota enrojecimiento, 

calor o drenaje de la incisión, vómitos y fiebre. Haga un seguimiento con su 

cirujano de 2 a 4 semanas después de la cirugía para revisar la herida. 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

Históricamente, la atresia yeyuno ileal se asocia con una alta mortalidad y 

morbilidad. Sin embargo, los avances en la anestesia pediátrica, la técnica 

quirúrgica, la atención en la unidad de cuidados intensivos (UCI) y los apoyos 

nutricionales a lo largo de los años han llevado a una mejor supervivencia 

general en pacientes con atresia intestinal . La resección del intestino proximal 

dilatado con anastomosis terminoterminal con o sin reducción del intestino 

proximal es uno de los avances en las técnicas quirúrgicas que se ha encontrado 

para prevenir la alta mortalidad asociada con la dismotilidad del intestino 

proximal dilatado y la resultante obstrucción crónica. El conocimiento de la 

disfunción del intestino proximal seguida de la mejora de la técnica quirúrgica, 

junto con la nutrición parenteral total, ha sido fundamental para mejorar el 

pronóstico de la atresia yeyuno ileal . 

La prevención de la atresia yeyuno ileal podría no ser posible. Aun así, la 

vigilancia estrecha de los embarazos de alto riesgo y el cribado prenatal con 

ecografía serían útiles para el diagnóstico precoz y la prevención de 

complicaciones. 
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

La atresia yeyuno ileal (AJI) es la causa más común de 

obstrucción intestinal en los recién nacidos. En general, se ha informado que 

la AJI ocurre debido a un accidente vascular que involucra el suministro de 

sangre mesentérica en el útero. La atresia se puede encontrar en cualquier parte 

del intestino delgado, ya sea como lesiones solitarias o múltiples. El avance en 

las técnicas quirúrgicas pediátricas, la anestesia pediátrica, la atención en la 

unidad de cuidados intensivos (UCI) y los apoyos nutricionales a lo largo de 

los años ha llevado a una mejor supervivencia general en pacientes 

con atresia intestinal . 

Si bien el cirujano puede tener la responsabilidad principal de la atención del 

paciente, otros miembros del equipo interprofesional incluyen neonatólogos, 

anestesiólogos pediátricos, nutricionistas, enfermeras pediátricas, otros 

consultores como cardiólogos o neumólogos para pacientes con anomalías 

cardíacas asociadas y problemas respiratorios por fibrosis quística. Cada 

miembro del equipo contribuye al cuidado general de los pacientes. Las 

enfermeras controlan de cerca los signos vitales del paciente y brindan atención 

de enfermería. Los neonatólogos brindan atención neonatal, especialmente a 

los pacientes ingresados en las unidades de cuidados intensivos 

neonatales. Los farmacéuticos son un miembro importante del equipo para 

garantizar que el paciente reciba los analgésicos apropiados y mantener la 

administración de antibióticos. Los nutricionistas determinan el requerimiento 

nutricional de cada paciente y hacen una recomendación adecuada. Los 

consultores, como cardiólogos y neumólogos, tienen la tarea de controlar las 

complicaciones cardíacas y pulmonares de las anomalías asociadas. 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Un vólvulo es una condición médica en la que los intestinos se retuercen sobre 

sí mismos. Esta condición puede ocurrir a cualquier edad. Sin embargo, es más 

frecuente en niños y lactantes. Un vólvulo puede causar un bloqueo que puede 

cortar el flujo de sangre generalmente debido a una anomalía congénita 

llamada malrotación intestinal; esto puede ocurrir en cualquier parte del 

intestino sin que esta condición esté presente. La mala rotación intestinal puede 

hacer que un bebé tenga más probabilidades de desarrollar un vólvulo del 

intestino medio y, por lo general, ocurre en las primeras semanas de vida. Esta 

actividad revisa la evaluación y el manejo del vólvulo del intestino medio y 

destaca el papel del equipo interprofesional en el reconocimiento y manejo de 

esta condición. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología del vólvulo del intestino medio. 

• Discutir la evaluación del vólvulo del intestino medio. 

• Enumere las opciones de tratamiento y manejo disponibles para el 

vólvulo del intestino medio. 

• Explicar las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación y la comunicación de la atención para avanzar en el 

conocimiento sobre el vólvulo del intestino medio y mejorar los 

resultados en pacientes pediátricos. 
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INTRODUCCIÓN 

Un vólvulo es una condición médica en la que los intestinos se retuercen sobre 

sí mismos. Esta condición puede ocurrir a cualquier edad. Sin embargo, es más 

frecuente en niños y lactantes [1] . Un vólvulo puede causar un bloqueo que 

puede cortar el flujo de sangre generalmente debido a una discapacidad 

congénita llamada malrotación intestinal; esto puede ocurrir en cualquier parte 

del intestino sin que esta condición esté presente. La mala rotación intestinal 

puede hacer que un bebé tenga más probabilidades de desarrollar un vólvulo 

del intestino medio y ocurre en las primeras semanas de vida. Un vólvulo del 

intestino medio suele ser parte de un compromiso vascular en el mesenterio 

intestinal en malrotación intestinal [2] . 

ETIOLOGÍA 

Durante el desarrollo fetal, los intestinos se desarrollan en tres porciones. Estos 

son el intestino anterior, el intestino medio y el intestino posterior. La porción 

del intestino medio de los intestinos experimenta una rotación normal durante 

las cuatro semanas y las seis semanas de gestación. Los intestinos del intestino 

medio fetal se desarrollan tan rápidamente que la cavidad abdominal no puede 

albergar todos los intestinos. Por lo tanto, una parte de los intestinos se hernia 

en el cordón umbilical. Los intestinos se hernian de regreso a la cavidad 

abdominal durante la semana 8 a 10 de gestación con una rotación de 270 

grados en sentido antihorario alrededor del suministro de sangre al intestino 

medio, la arteria mesentérica superior. La cuarta porción del duodeno y yeyuno 

proximal de los intestinos adquiere un asa en C, con el desarrollo del ligamento 

de Treitz, y es superior a la arteria mesentérica superior.[3]. 

EPIDEMIOLOGÍA 

Las anomalías de rotación y fijación son dos veces más frecuentes en machos 

que en hembras. Se clasifican en ausencia de rotación, rotación incompleta, 

rotación inversa y fijación anómala del mesenterio [3] . 

FISIOPATOLOGÍA 

Es probable que las mutaciones genéticas interrumpan la señalización crítica 

para la rotación intestinal normal. Por ejemplo, las mutaciones en el 

gen  BCL6  que conducen a la ausencia de la expresión del lado izquierdo de 

su transcrito dan como resultado una mala rotación. En una rotación 
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incompleta, el ciego permanece en el epigastrio y las bandas fibróticas se 

desarrollan entre el duodeno y el retroperitoneo a medida que continúa 

formándose el ciego. Estas bandas, también conocidas como bandas de Ladd, 

cruzan la segunda parte del duodeno y conectan el ciego con la pared 

abdominal lateral. Las bandas de Ladd crean un punto potencial de 

obstrucción. 

Luego, el despegue mesentérico se limita al epigastrio y conduce a un pedículo 

estrecho que contrae todas las ramas de la arteria mesentérica superior que 

irriga el intestino medio. Puede ocurrir un vólvulo alrededor de esta base 

estrecha del mesenterio que luego obstruye el yeyuno proximal y causa 

isquemia en el intestino medio. La obstrucción y la isquemia intestinal pueden 

producirse si el problema no se corrige quirúrgicamente de inmediato [4] [5] .  

SEMIOLOGIA 

El vólvulo del intestino medio puede ocurrir a cualquier edad, pero ocurre con 

mayor frecuencia durante las primeras semanas de vida. La emesis biliosa 

suele ser la primera característica del vólvulo. Los lactantes que presentan 

vómitos biliosos de inicio repentino, distensión abdominal superior y dolor 

abdominal asociado con deterioro hemodinámico deben evaluarse rápidamente 

para asegurarse de que no tengan malrotación intestinal junto con vólvulo. La 

hematoquecia también puede ser una característica de presentación en algunos 

recién nacidos con vólvulo debido a isquemia intestinal. Si no se trata, 

eventualmente puede provocar un colapso circulatorio. Los hallazgos del 

examen físico para la enfermedad avanzada mostrarán signos de peritonitis 

sugestivos de isquemia intestinal con eritema y edema de la pared 

abdominal. Un índice de sospecha para esta condición debe ser alto, 

En niños mayores y adultos, el dolor abdominal es el síntoma más común y 

puede presentarse con un inicio repentino durante horas o días o como dolor 

crónico intermitente durante semanas, meses o años. Los vómitos 

intermitentes, la diarrea crónica, la malabsorción o el retraso en el desarrollo 

comprenden otros posibles síntomas de presentación [6] . 

EVALUACIÓN 

El paciente no siempre puede parecer enfermo, por lo tanto, la evaluación 

radiológica es imprescindible en todos los recién nacidos sospechosos. Las 

radiografías simples de abdomen generalmente muestran una escasez de gas 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK441962/
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en todo el intestino con pocos niveles dispersos de aire y líquido. Cuando estos 

hallazgos están presentes, el paciente debe someterse a una reanimación 

inmediata con líquidos para garantizar una perfusión y una producción de orina 

adecuadas, seguida de una cirugía inmediata. En los casos en que el niño esté 

estable, se puede considerar la laparoscopia  [7]. La serie gastrointestinal 

superior se puede realizar cuando el niño está estable y no hay evidencia de 

peritonitis por perforación. Un estudio de contraste de un niño con vólvulo por 

lo general revela una rotación incompleta con una unión duodeno-yeyunal (DJ) 

colocada de manera anormal. La posición normal del DJ es a la altura del píloro 

ya la izquierda del cuerpo vertebral. En niños con vólvulo, está desplazado 

hacia la derecha del cuerpo vertebral. El niño también puede mostrar un efecto 

de sacacorchos que diagnostica vólvulo u obstrucción duodenal completa, con 

el intestino delgado girando completamente en el lado derecho del 

abdomen. Un enema de bario puede mostrar un ciego desplazado, pero este 

signo no es confiable, especialmente en un lactante pequeño en el que el ciego 

normalmente se encuentra en una posición algo más alta que en un niño 

mayor. La ecografía doppler del abdomen también es una herramienta muy 

sensible y específica para el diagnóstico del vólvulo del intestino medio. Una 

relación anormal de los vasos mesentéricos superiores, es decir, la vena 

mesentérica superior (SMV) que se encuentra por delante o a la izquierda de 

la arteria mesentérica superior (SMA), y un signo de remolino (vasos que giran 

alrededor de la base del mesenterio) pueden ser signos útiles en el diagnóstico 

del intestino medio. vólvulo [8][9][8]. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Cuando se sospecha vólvulo, la intervención quirúrgica temprana es 

obligatoria si se quiere prevenir o revertir el proceso isquémico. El vólvulo 

ocurre en el sentido de las agujas del reloj y, por lo tanto, se desenrosca en el 

sentido contrario a las agujas del reloj; que se puede recordar con la frase 

"retrocediendo las manecillas del tiempo". [10] 

Siga con el procedimiento de Ladd, llamado así por William Edward Ladd, el 

pediatra que realizó el procedimiento por primera vez en 1936. Esta operación 

no corrige la malrotación, sino que ayuda a abrir el pedículo mesentérico 

angosto para evitar que el vólvulo se repita. El procedimiento de Ladd se 

realiza mediante la lisis de la banda formada entre el ciego y la pared 

abdominal lateral, así como el duodeno y el íleon terminal, lo que permite que 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK441962/
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la arteria mesentérica superior se relaje. Esta maniobra permite que el duodeno 

se relaje hacia el cuadrante inferior derecho y el ciego hacia el cuadrante 

inferior izquierdo; estas estructuras no necesitan ser aseguradas con una 

sutura. También se realiza una apendicectomía (extirpación del apéndice) para 

evitar errores en caso de que el paciente tenga un diagnóstico por imágenes 

más adelante en su vida  [11] [12] . 

El enfoque estándar de oro de este procedimiento ha sido una operación abierta 

de Ladd; sin embargo, existe una tendencia cada vez mayor a realizar este 

procedimiento por vía laparoscópica debido a los tiempos operatorios 

equivalentes en comparación con las técnicas abiertas estándar junto con la 

reanudación más temprana de la alimentación y la disminución de las estancias 

hospitalarias [13] [14] [15] [16] . Cuando un paciente presenta isquemia 

avanzada, se debe realizar una reducción simple del vólvulo sin el 

procedimiento de Ladd seguida de una laparotomía de "segundo vistazo" que 

se realiza 24 a 36 horas más tarde para evaluar la integridad vascular del 

intestino delgado [17] . Algunos cirujanos también pueden pasar un tubo a 

través de la luz del duodeno para asegurarse de que no haya una obstrucción 

duodenal intrínseca asociada. 

Se puede colocar un silo de plástico transparente para facilitar la evaluación 

constante del intestino y planificar el momento de la re exploración. Si hay un 

intestino necrótico, el cirujano puede resecarlo de manera conservadora para 

asegurar una longitud adecuada para la alimentación y la prevención del 

síndrome de intestino corto. Con un diagnóstico y corrección tempranos, el 

pronóstico es excelente. El retraso puede conducir a la mortalidad o al 

síndrome del intestino corto que requiere un trasplante intestinal. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Obstrucción intestinal en recién nacido 

• banda congénita 

• vólvulo intestinal 

• Imágenes de enterocolitis necrosante 

• Sepsis neonatal 

• Atresia duodenal pediátrica 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK441962/
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• Reflujo gastroesofágico pediátrico 

COMPLICACIONES 

En caso de retraso en el diagnóstico y tratamiento quirúrgico, la isquemia 

mesentérica puede provocar gangrena de la mayor parte del intestino 

delgado. Esto provoca la resección de la porción necrótica/gangrenosa del 

intestino y, por lo tanto, el síndrome del intestino corto [18] . Otra 

complicación, que comúnmente informan algunos cirujanos, es el desarrollo 

de obstrucción del intestino delgado debido a adherencias.  

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Aunque no hay apertura de la luz del intestino en el procedimiento quirúrgico, 

la reanudación de la alimentación enteral puede retrasarse en algunos 

pacientes. Esto generalmente se observa en aquellos pacientes que tienen una 

gran distensión del estómago y/o el duodeno, tienen un elemento de 

dismotilidad o se han sometido a una resección del intestino necrótico con 

anastomosis. En estas condiciones, una sonda nasogástrica proporciona una 

descompresión intestinal óptima. La nutrición parenteral total (NPT) se puede 

considerar en pacientes que requieren ayuno prolongado debido a la resección 

de una proporción importante del intestino delgado. Los niños que tuvieron 

retraso en el crecimiento en el período preoperatorio también pueden requerir 

un seguimiento regular después del alta para garantizar un crecimiento óptimo 

de recuperación. 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

Una pequeña proporción de los pacientes que presentan malrotación mostrarán 

síntomas obstructivos crónicos. Estos síntomas pueden deberse a bandas de 

Ladd a través del duodeno o, en ocasiones, a vólvulos intermitentes. Los 

síntomas incluyen dolor abdominal intermitente y vómitos intermitentes, que 

ocasionalmente pueden ser biliosos. Los bebés con malrotación pueden 

demostrar un retraso en el desarrollo y pueden ser diagnosticados inicialmente 

con enfermedad por reflujo gastroesofágico (ERGE). La corrección quirúrgica 

mediante el procedimiento de Ladd, como se describió anteriormente, puede 

prevenir la aparición de vólvulos y mejorar los síntomas en estos casos [19] . 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK441962/
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Un equipo interprofesional que incluye cirujanos, médicos y personal de 

enfermería brindará un enfoque holístico e integrado para la atención 

posoperatoria y, además, conducirá a los mejores resultados. [Nivel 5] 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 

 

IMAGENES 

 
1 

Aspecto anormal del asa en C y del yeyuno en sacacorchos. Contribución del 

Departamento de Radiología de LSU 
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2 

La administración de bario demuestra malrotación, con el ángulo DJ no visible 

y ciertamente no ubicado a la izquierda de la línea media. Más bien, el intestino 

delgado pasa directamente por debajo de la segunda parte del duodeno con un 

trayecto helicoidal. 

Cortesía  Assoc Prof Frank Gaillard, Radiopaedia.org, rID: 7909 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La torsión de los apéndices testiculares se considera una de las causas más 

comunes, si no la más común, de dolor escrotal agudo en niños prepúberes y 

debe incluirse en el diferencial para cualquier hombre que presente un escroto 

agudo. Esta actividad repasa la evaluación y el tratamiento de la torsión del 

apéndice testicular y explica el papel del equipo interprofesional para 

diagnosticar y tratar rápidamente a los pacientes con esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología de la torsión del apéndice testicular . 

• Revisar la historia clínica, el examen físico y la evaluación apropiados 

de la torsión del apéndice testicular . 

• Explicar las opciones de tratamiento y manejo disponibles para la torsión 

del apéndice testicular . 

• Resumir las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación de la atención y la comunicación para mejorar los 

resultados con respecto a la torsión del apéndice testicular . 

INTRODUCCIÓN 

La torsión de los apéndices testiculares se considera la causa más común de 

dolor escrotal agudo en niños prepuberales e incluso puede ser la causa más 

frecuente de dolor testicular (orcalgia) en la edad pediátrica. [1] Por lo tanto, 

debe incluirse en el diferencial para cualquier hombre que presente un escroto 

agudo, pero especialmente en el grupo de edad pediátrica. [1] Hay dos 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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apéndices testiculares que pueden torcerse y volverse sintomáticos: el 

apéndice testicular y el apéndice epidídimo.  

El apéndice testicular, a veces llamado hidátide de Morgagni, es un remanente 

vestigial del conducto de Müller y está presente en el 76% al 83% de los 

testículos. [2] Cuando está presente, se encuentra en el polo superior del 

testículo entre el testículo y el epidídimo y es el apéndice testicular que más 

comúnmente sufre torsión. Es homólogo al extremo fimbriado de la trompa de 

Falopio en la mujer. 

El apéndice epidídimo es un remanente vestigial del conducto de Wolff 

(mesonéfrico) y está presente en el 22% al 28% de los testículos. [2] Cuando 

está presente, ocurre a lo largo de la cabeza del epidídimo. A veces se considera 

que es un conducto epididimario eferente desprendido. 

ETIOLOGÍA 

Ambos apéndices testiculares suelen ser pedunculados, lo que los predispone 

a la torsión. [3] Más allá de esto, se desconoce la causa real de la torsión, pero 

puede estar relacionada con un traumatismo o un agrandamiento prepuberal, 

lo que explicaría que la edad máxima de ocurrencia sea en niños de 7 a 12 

años. Algunos autores han propuesto una etiología estacional tanto para la 

torsión del cordón espermático ( testicular ) como del apéndice testicular con 

bajas temperaturas durante el invierno que conducen a más episodios de 

torsión. [4] [5] 

EPIDEMIOLOGÍA 

La edad máxima de aparición es de 7 a 12 años, aunque puede ocurrir a 

cualquier edad. Más del 50% de los niños que presentan dolor escrotal agudo 

tendrán torsión de un apéndice testicular . [1] [6] En un estudio de 238 niños 

menores de 19 años que acudieron a un hospital pediátrico con dolor escrotal 

agudo, finalmente se encontró que el 46 % tenía torsión del apéndice testicular, 

mientras que el 35 % tenía epididimitis y solo el 16 % 

Torsión testicular demostrada . [6] 

SEMIOLOGIA 

El diagnóstico inicial se hace clínicamente, aunque esto puede ser un desafío 

ya que la presentación es variable y es fácil de diagnosticar erróneamente, con 

el 45% de los médicos generales haciendo un diagnóstico inicial 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/


 

210 
 

incorrecto. [7] Este diagnóstico erróneo frecuente es la razón por la que se 

recomiendan estudios por imágenes para todos los casos de dolor escrotal 

agudo. 

La torsión de cualquiera de los apéndices testiculares suele producir un dolor 

similar al que se experimenta con la torsión testicular , aunque el inicio suele 

ser más gradual. A menudo, el dolor se localiza más en el polo superior del 

testículo o el epidídimo y no suele correlacionarse con ningún síntoma urinario 

ni con signos sistémicos como fiebre, náuseas o vómitos.  

En el examen físico inicial de la afección, la sensibilidad a menudo se puede 

localizar en el polo superior del testículo o el epidídimo. Puede haber una masa 

palpable y localizada en el área de máxima sensibilidad. El escroto suele tener 

un aspecto normal y el reflejo cremastérico suele estar intacto. Con un reflejo 

cremastérico normal, no habría ninguna "deformidad en ala de ángel o en 

badajo" del testículo opuesto. La "deformidad de ala de ángel" se forma cuando 

un testículo se encuentra horizontalmente en lugar de la posición vertical 

habitual, lo que ensancha el escroto hacia abajo creando la apariencia de "ala 

de ángel". Esto generalmente es causado por una fijación inadecuada del 

gubernaculum del polo inferior del testículo a la túnica vaginal, lo que 

predispone a la torsión testicular .  

Un "signo de punto azul" también puede estar presente como un nódulo 

paratesticular observado en la cara superior del testículo ; esto se puede 

identificar estirando la piel del escroto que recubre el polo superior del testículo 

y es representativo de un apéndice testicular isquémico. Aunque vale la pena 

saberlo, el "signo de punto azul" solo está presente en aproximadamente el 21 

% (0 a 52 %) de todos los apéndices testiculares torcidos, y se ha informado 

un "signo de punto azul" falso positivo en la literatura en un paciente 

con torsión testicular . . [8] 

A medida que avanza la afección, el empeoramiento de la inflamación puede 

hacer que los hallazgos del examen físico sean menos específicos. Estos 

hallazgos pueden incluir eritema y edema escrotal, así como sensibilidad 

inespecífica de todo el testículo y el epidídimo. 

EVALUACIÓN 

La ecografía Doppler color es la modalidad de imagen de elección para la 

evaluación del escroto agudo en todos los grupos de edad. Se ha descubierto 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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que es superior a las imágenes con radionúclidos, está fácilmente disponible 

en casos de emergencia y se puede realizar con mayor rapidez. La apariencia 

ultrasónica normal de un apéndice testicular generalmente mostrará poco o 

ningún flujo vascular. [9] [10] En  raras ocasiones, la ecografía mostrará un 

apéndice testicular , pero por lo general mostrará un flujo sanguíneo normal 

al testículo en el lado afectado, descartando una torsión testicular y, por lo 

general, muestra hiperperfusión del epidídimo asociado. Si 

el testículoapéndice se ve en la ecografía, un apéndice testicular normal tendrá 

menos de 5,6 mm de tamaño. 

Por el contrario, un apéndice testicular torcido tendrá más de 5,6 mm y, 

dependiendo de la duración de la torsión, puede aparecer como un nódulo 

ovoide hipoecoico en niños que se presenta antes de las 24 horas en 

comparación con un nódulo hiperecoico o heterogéneo después de 24 

horas. [11] [12]  Un apéndice testicular torcido también puede aparecer como 

una lesión avascular rodeada por un epidídimo hiperémico con realce 

posterior. [13] La hiperemia de las estructuras circundantes puede dificultar la 

distinción entre un apéndice testicular torcido y una epididimitis. [13]  Un 

apéndice grande torcido puede incluso dar la apariencia ecográfica de un 

piocele, lo que hace que la historia clínica y el examen físico sean aún más 

importantes. [14] 

A menudo se encuentra que el testículo afectado está "elevado" en la 

torsión testicular pero no en un apéndice testicular torcido. 

Las imágenes con radionúclidos del escroto demostrarían un signo de "punto 

caliente" en el sitio del apéndice testicular torcido, pero solo es útil si los 

síntomas y la torsión han estado presentes durante al menos cinco 

horas. Incluso después de cinco horas, este signo solo se encuentra en 

aproximadamente el 45% de los pacientes que finalmente tienen 

un apéndice testicular torcido. [15]  Por estas razones, la ecografía suele ser 

la opción preferida para la evaluación inicial de todas las patologías escrotales 

agudas. [dieciséis] 

Si el paciente presenta síntomas de vaciado como disuria, urgencia o 

polaquiuria, también será importante obtener un análisis de orina con cultivo. 
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TRATAMIENTO / MANEJO 

La torsión de un apéndice testicular es generalmente una condición 

autolimitada y, como tal, la mayoría de los casos reciben tratamiento 

conservador. El tratamiento conservador incluye reposo en cama, elevación del 

escroto, hielo, fármacos antiinflamatorios no esteroideos y analgésicos. La 

inflamación y el dolor generalmente se resuelven en una semana. 

La cirugía rara vez está indicada para un apéndice testicular torcido. Solo se 

debe realizar una exploración escrotal si es difícil diferenciarla de una 

torsión testicular , si el dolor es intenso e incontrolable con analgésicos o si el 

dolor es prolongado o recurrente. Si existe alguna duda razonable sobre el 

diagnóstico, se debe realizar una exploración escrotal para descartar 

torsión testicular de forma definitiva. Si la cirugía es en última instancia el 

resultado de un apéndice testicular torcido, no hay necesidad de explorar el 

lado opuesto como se hace típicamente para torsiones testiculares . 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

En la presentación de un paciente con dolor escrotal agudo, el diferencial 

incluye isquemia ( torsión testicular , torsión de un apéndice testicular ), 

infección (orquiepididimitis aguda) o traumatismo (contusión escrotal, rotura 

de testículo). Sin embargo, el escroto agudo debe considerarse una emergencia 

quirúrgica hasta que se descarte una torsión testicular debido a la posible 

pérdida catastrófica de un testículo. La recuperación testicular depende del 

tiempo, y la mayoría de los testículos siguen siendo viables si se destorsionan 

quirúrgicamente dentro de las 6 horas posteriores al inicio de los síntomas. 

La torsión testicular suele tener un inicio más agudo que la torsión de un 

apéndice, pero esto es variable. El reflejo cremastérico casi siempre está 

ausente en el lado afectado y, en el examen físico, puede presentarse una 

posición transversal anormal del testículo no afectado. Levantar el testículo 

afectado no suele aliviar el dolor (signo de Prehn negativo), pero esto no se 

considera un indicador fiable. La ecografía Doppler mostrará que el flujo 

arterial al testículo afectado está ausente o es mínimo. Curiosamente, se ha 

descubierto que el inicio durante el sueño es un indicador de 

torsión testicular . [16]  A menudo se encuentra que el testículo afectado está 

"elevado" en la torsión testicular , pero no en un apéndice testicular torcido. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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La orquiepididimitis, como la torsión de un apéndice testicular , mostrará 

hiperemia en el epidídimo afectado en la ecografía Doppler color, pero es 

probable que sea más pronunciada. A menudo se asociarán con síntomas de 

vaciado como disuria, polaquiuria y urgencia, y posiblemente antecedentes de 

infecciones del tracto urinario. Los pacientes también pueden presentar signos 

y síntomas sistémicos de fiebre, náuseas o vómitos. En el examen físico, el 

epidídimo y/o los testículos del lado afectado suelen estar agrandados y 

difusamente sensibles. En ocasiones, la elevación del testículo afectado 

aliviará el dolor (signo de Prehn positivo). No se presentará ninguna 

"deformidad de ala de ángel o de badajo de campana". [10] 

En casos dudosos, es fundamental realizar una exploración escrotal de 

emergencia en lugar de esperar y correr el riesgo de perder el testículo. [17] 

PRONÓSTICO 

El pronóstico es bueno para la torsión de cualquiera de los 

apéndices testiculares , ya que ambos son restos vestigiales sin función 

conocida. El dolor y la inflamación asociados con la torsión son autolimitados 

y, por lo general, la afección se resuelve en una semana sin necesidad de 

intervención quirúrgica. 

COMPLICACIONES 

La principal complicación de la torsión de un apéndice testicular es un 

diagnóstico erróneo que resulta en la pérdida del testículo debido a 

una torsión testicular no detectada. La ecografía puede ayudar a evitar tales 

diagnósticos erróneos y, por lo tanto, es el enfoque diagnóstico recomendado 

en todos los casos de emergencias escrotales agudas. 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR 

Se debe alentar a los padres y pacientes diagnosticados con torsión del 

apéndice testicular a seguir todas las recomendaciones de tratamiento. Esto 

incluye reposo en cama, elevación del escroto, hielo, medicamentos 

antiinflamatorios no esteroideos y analgésicos. También se les debe 

recomendar que realicen un seguimiento para una reevaluación si los síntomas 

empeoran o no se resuelven después de 1 semana. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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PERLAS Y OTROS TEMAS 

• El "signo de punto azul" es un hallazgo clásico del examen físico 

exclusivo de la torsión del apéndice testicular . Sin embargo, a menudo 

está ausente en el contexto de la torsión del apéndice testicular y puede 

ser un falso positivo en los casos de torsión testicular verdadera. 

• Debido a su falta de función y potencial de torsión, el apéndice testicular 

y el apéndice epididimario se extirpan comúnmente si se encuentran 

durante una exploración escrotal electiva para otros fines.  

• A menudo, la torsión del apéndice testicular en niños prepúberes se 

diagnostica erróneamente como epididimitis en base a imágenes de 

ultrasonido escrotal, ya que ambas pueden demostrar 

hipervascularización del epidídimo. La epididimitis se debe considerar 

muy poco probable en un niño presexual sin anomalías urológicas, 

cateterismo reciente o antecedentes de infecciones del tracto urinario. 

• Si un apéndice testicular mide más de 5,6 mm en la ecografía, debe 

considerarse sospechoso de torsión del apéndice. 

• Es probable que los pacientes con torsión del apéndice testicular sean 

más jóvenes que aquellos con torsión testicular . También carecerán de 

la "deformidad de ala de ángel" y no demostrarán la posición testicular 

de "montar alto" generalmente asociada con la torsión testicular . [16] 

• Las causas raras de un escroto agudo pueden incluir hernias encarceladas 

y rupturas testiculares traumáticas. 

• Se han informado casos de torsión testicular simultánea con torsión 

del apéndice testicular . 

• Es posible tener torsión de un apéndice testicular en un testículo no 

descendido. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El manejo del escroto agudo es una emergencia quirúrgica hasta que se 

demuestre lo contrario. Dado que los pacientes con esta afección suelen 

presentarse en el servicio de urgencias, la primera persona que se encuentra 

con el paciente es una enfermera de triaje que debe ser consciente de la 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/
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urgencia de las demandas potenciales de torsión testicular y comunicarse de 

inmediato con el equipo interprofesional clínico. El paciente debe ser colocado 

en una habitación con prontitud, y el médico alertado de la presencia del 

paciente y la queja principal. La historia clínica y el examen físico tempranos 

deben brindar al médico alguna orientación y dirección, por lo general, se 

necesita una ecografía Doppler en color para que un radiólogo la lea de 

inmediato. 

Una vez que se puede descartar con seguridad la torsión testicular , se pueden 

considerar otras posibles causas de dolor escrotal agudo, incluida la torsión del 

apéndice testicular , y el paciente puede recibir el tratamiento adecuado.  

El manejo del dolor escrotal preadolescente requiere un esfuerzo 

interprofesional coordinado entre médicos, especialistas y personal de 

enfermería para conducir a un diagnóstico preciso y rápido que resulte en un 

tratamiento dirigido apropiadamente. [Nivel 5] 

Preguntas de revisión 

 

IMAGEN 

 
1 

Signo de punto azul. Imagen cortesía de O.Chaigasame 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/figure/article-17786.image.f1/?report=objectonly
https://www.statpearls.com/account/trialuserreg/?articleid=17786&utm_source=pubmed&utm_campaign=reviews&utm_content=17786
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK546994/figure/article-17786.image.f1/?report=objectonly
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Las quejas del escroto son relativamente comunes tanto en la atención primaria 

como en el departamento de emergencias y comprenden al menos el 0,5 por 

ciento de todas las visitas al departamento de emergencias. La torsión 

testicular es una verdadera emergencia urológica, y la identificación temprana 

es fundamental para evitar la necesidad de una amputación testicular . La 

ecografía es la modalidad de imagen ideal para evaluar el contenido 

escrotal. Esta actividad revisará las causas más comunes de torsión testicular , 

los signos y síntomas de presentación comunes y el enfoque del tratamiento de 

acuerdo con la evidencia actual. Esta actividad destacará el papel del equipo 

interprofesional en el reconocimiento y tratamiento de la torsión testicular . 

OBJETIVOS: 

• Describir la epidemiología de la torsión testicular . 

• Resumir los signos y síntomas de presentación de la 

torsión testicular . 

• sintetizar las consideraciones que influyen en el manejo de la 

torsión testicular . 

• Explicar cómo la facilitación de la educación y la discusión del equipo 

interprofesional puede optimizar la detección efectiva de la 

torsión testicular e informar la necesidad de evaluaciones posteriores. 
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INTRODUCCIÓN 

Las quejas del escroto son relativamente comunes en el servicio de urgencias 

y comprenden al menos el 0,5% de todas las visitas al servicio de urgencias. La 

torsión testicular es un diagnóstico dependiente del tiempo, una verdadera 

emergencia urológica y la evaluación temprana puede ayudar en la 

intervención urológica para prevenir la pérdida testicular . La ecografía es la 

modalidad de imagen ideal para evaluar el contenido escrotal. [1] [2] [3]  

La viabilidad testicular disminuye significativamente 6 horas después del 

inicio de los síntomas, por lo que el diagnóstico precoz es clave. La torsión 

testicular es más común en personas jóvenes, pero rara vez se observa en 

personas mayores. La cirugía es el único tratamiento. 

ETIOLOGÍA 

La mayoría de los casos ocurren en pacientes más jóvenes (< 25 años) y 

generalmente se deben a una anomalía congénita del proceso vaginal. La 

historia de inicio puede ser espontánea, por esfuerzo o, en menos casos, 

asociada con trauma. La torsión testicular representa aproximadamente una 

cuarta parte de las molestias escrotales que se presentan en el departamento de 

emergencias. [4] 

La torsión testicular es causada por la torsión del suministro de sangre y el 

cordón espermático. La túnica vaginal suele estar sólidamente adherida a la 

cara posterolateral del testículo y dentro de ella el cordón espermático no es 

móvil. Si la unión de la túnica vaginal es alta, esto permite que el cordón 

espermático se tuerza hacia adentro, lo que provoca una torsión 

intravaginal. Este defecto se conoce como deformidad en badajo y es bilateral 

en al menos 2/5 de los casos. 

Por otro lado, los recién nacidos tienden a desarrollar torsión extravaginal. Esto 

ocurre porque la túnica vaginal no se ha adherido al gubernaculum y, por lo 

tanto, tanto la túnica vaginal como el cordón espermático son propensos a la 

torsión. Esta patología puede presentarse semanas o meses antes del 

nacimiento y se trata de manera diferente. Sin embargo, es importante saber 

que los recién nacidos también pueden presentar torsión intravaginal. 

Se sabe que la torsión testicular ocurre en presencia de malignidad testicular en 

adultos. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
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EPIDEMIOLOGÍA 

La mayoría de los casos ocurren en el rango de edad de la adolescencia (durante 

los períodos de crecimiento), pero pueden ocurrir a cualquier edad, así como 

en el período prenatal o perinatal. La torsión testicular es la causa más 

importante de pérdida testicular . 

Fisiopatología 

A medida que el testículo gira alrededor del cordón espermático, se interrumpe 

el flujo sanguíneo venoso, lo que provoca congestión venosa e isquemia del 

testículo. El testículo se volverá sensible, hinchado y posiblemente 

eritematoso. A medida que el testículo se tuerce más, se interrumpe el 

suministro de sangre arterial, lo que conduce a una mayor 

isquemia testicular y, finalmente, a la necrosis. [5] 

En la mayoría de las personas, el testículo gira entre 90 y 180 grados y el flujo 

sanguíneo se ve comprometido. La torsión completa es rara y disminuye 

rápidamente la viabilidad de los testículos. El rescate es posible si la torsión 

dura menos de 8 horas, pero es raro si han transcurrido más de 24 horas. 

Ir: 

Historia y Físico 

La torsión testicular a menudo se presenta como un inicio abrupto de dolor 

escrotal unilateral. El dolor puede ser constante o intermitente, pero no 

posicional. El paciente puede tener síntomas asociados de náuseas o 

vómitos. Puede haber dolor abdominal inferior e inguinal asociados o, 

alternativamente, estos pueden ser el síntoma de presentación en lugar del 

dolor escrotal.  

El testículo puede estar en una posición anormal o transversal y quizás en una 

posición alta. El testículo puede estar inflamado, eritematoso y sin el reflejo 

cremastérico normal; sin embargo, cabe señalar que la presencia o ausencia del 

reflejo cremastérico no es tan sensible como se pensaba. Además, el reflejo 

cremastérico no es fiable en pacientes jóvenes, especialmente en los menores 

de un año.  

El signo de Prehn no es fiable para predecir la torsión (alivio del dolor con la 

elevación del testículo). 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
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La torsión de los apéndices testiculares es más común y no peligrosa. Durante 

el inicio temprano, esto se puede diferenciar de la torsión testicular por la 

máxima sensibilidad a la palpación cerca de la cabeza del epidídimo o 

testículo, un nódulo sensible aislado y/o la aparición de un punto azul en el 

testículo. El punto azul característico se debe al apéndice torcido cianótico. El 

apéndice testicular tiende a calcificarse y degenerarse en dos semanas y, por lo 

general, no se requiere intervención quirúrgica.  

Otros diagnósticos diferenciales a considerar son epididimitis, orquitis, hernia 

inguinal, hidrocele sintomático, necrosis testicular de otra etiología y 

hematoma escrotal.  

EVALUACIÓN 

El sistema de puntuación TWIST se utiliza a menudo para determinar la 

presencia de torsión testicular . Ha sido validado en varios estudios para 

descartar torsión. La herramienta TWIST incluye: 

Testículos duros - 2 

Hinchazón - 2 

Náuseas/vómitos - 1 

Ausencia del reflejo cremasteriano - 1 

Testículos de ubicación alta - 1 

Cuanto mayor sea la puntuación, mayor será la probabilidad de que el paciente 

tenga torsión. Se recomienda el ultrasonido para aquellos con puntajes 

bajos. Aquellos con puntajes TWIST altos pueden someterse a cirugía sin 

ultrasonido. 

La ecografía es la principal modalidad de diagnóstico más allá del examen 

físico. La ecografía para la torsión testicular tiene una sensibilidad de 

aproximadamente el 93 % y una especificidad del 100 %. Los ecografistas 

capacitados deben realizar este examen de manera oportuna. La técnica de 

ultrasonido en el lugar de atención para evaluar el testículo involucra el 

transductor de alta frecuencia (5 a 10 MHz), un amplio gel de ultrasonido y el 

posicionamiento adecuado del paciente. El proceso se describe brevemente a 

continuación:  
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1. Coloque al paciente en decúbito supino y con patas de rana con una 

toalla debajo del escroto como apoyo. Con una cantidad abundante de 

gel y una presión mínima, evalúe primero el testículo no afectado.   

2. Explore el testículo en su totalidad en los planos transversal y 

longitudinal. Primero escanee con escala de grises mientras observa la 

presencia de colecciones líquidas y textura testicular . Un 

testículo normal mide alrededor de 4 x 3 x 2,5 cm. En el plano 

longitudinal o eje largo, el testículo aparece como una estructura 

ovalada con ecotextura homogénea y bordes redondeados suaves. En 

el plano transversal o eje corto, el testículo aparece como una 

estructura circular con ecotextura homogénea y bordes redondeados 

suaves. La comparación de los testículos uno al lado del otro es 

fundamental para evaluar el tamaño, las colecciones de líquido, los 

cambios de ecotextura y las discrepancias del Doppler color. Si el 

testículo está torcido, a menudo habrá un hidrocele presente con un 

testículo con color o flujo de energía reducidos. 

El doppler de flujo en color debe aplicarse tanto al testículo afectado como al 

no afectado del paciente. Comience con el testículo no afectado para tener una 

idea de cómo se ve el flujo vascular normal en este paciente en particular. El 

Power Doppler también es útil en la evaluación del flujo vascular testicular 

. Power Doppler tiene una mayor sensibilidad para el flujo vascular, pero no 

permite que el examinador discierna entre el flujo arterial y el venoso.   

El Doppler se puede emplear para evaluar tanto el flujo venoso como el arterial 

colocando la ventana Doppler en áreas de flujo vascular y evaluando las formas 

de onda del Doppler venoso y arterial. Las formas de onda arteriales tendrán 

picos grandes debido a los picos de la presión sanguínea arterial, mientras que 

las formas de onda venosas aparecen típicamente como mesetas de flujo 

Doppler. La aplicación de Doppler y la verificación del flujo venoso y arterial 

pueden demostrar aún más la gravedad de la torsión. La misma técnica se 

empleará en el testículo afectado.  

La evaluación de piuria con análisis de orina suele ser parte del estudio del 

dolor escrotal agudo. La presencia de piuria es compatible con epididimitis, 

orquitis o infección del tracto urinario, pero no descarta la posibilidad de 

torsión testicular . [6] [7] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/


 

224 
 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El ultrasonido no es una prueba perfecta para la torsión testicular , 

especialmente en los muy jóvenes. Por ejemplo, el 40% de los testículos 

neonatales pueden no tener doppler de flujo de color aparente. Si la 

preocupación clínica es alta, busque una consulta de cirugía urológica de 

inmediato. Cualquier retraso en el tratamiento podría resultar en necrosis y 

pérdida testicular . La ventana de oportunidad típica para la intervención 

quirúrgica y el salvamento testicular es de 6 horas desde el inicio del 

dolor. Por lo tanto, la consulta temprana de cirugía urológica al momento de 

la presentación puede ser crítica incluso en ausencia de pruebas de 

confirmación.  

Se debe intentar la detorsión manual si la intervención urológica no está 

disponible de inmediato. El testículo anormal debe rotarse en dirección medial 

a lateral (libro abierto) 180 grados y luego evaluarse para aliviar el dolor. Si el 

dolor aumenta, considere rotar el testículo en la dirección opuesta. El 

ultrasonido también se puede usar en serie para evaluar el retorno del flujo 

sanguíneo al lado de la cama. Si no tiene éxito, se puede intentar una detorsión 

manual adicional ya que el testículo puede girar 180 grados. [5] [8] [9] 

En neonatos se realiza exploración escrotal bilateral. La orquidopexia 

contralateral siempre se realiza para evitar futuras torsiones. Los pacientes que 

requieren una orquiectomía por un testículo no viable generalmente tienen 

una prótesis testicular insertada. La prótesis generalmente se inserta de 4 a 6 

meses después de la cirugía inicial para permitir que la inflamación disminuya. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Hinchazón testicular 

• epididimitis 

• hidrocele 

• Hematoma traumático 

• orquitis 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448199/
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PRONÓSTICO 

A lo largo de los años ha habido una mejora notable en la recuperación de los 

testículos después de la torsión. Sin embargo, aún se obtienen resultados 

deficientes, especialmente en los afroamericanos, los pacientes jóvenes y los 

que carecen de seguro médico. Los mejores resultados se obtienen si la cirugía 

se realiza dentro de las 8 horas posteriores a los síntomas. Sin embargo, la 

recurrencia también puede ocurrir después de la orquidopexia. 

COMPLICACIONES 

• Pérdida de testículos 

• Infección 

• Esterilidad 

• Deformidad estética 

• Pérdida o disminución de la función exocrina y endocrina en los 

hombres 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

La ecografía es una prueba sensible y específica para la evaluación de la 

torsión testicular . La afectación urológica precoz es fundamental para evitar 

la pérdida testicular . El uso del flujo de color es fundamental en la evaluación 

de la torsión testicular .   

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

La torsión testicular es una urgencia quirúrgica que casi siempre se presenta 

en el servicio de urgencias. El trastorno suele ser manejado por un equipo 

interprofesional. 

La primera persona que se encuentra con el paciente es la enfermera de triaje, 

que debe estar familiarizada con los síntomas del trastorno. El tiempo es 

esencial y la enfermera debe ser consciente de la torsión y admitir rápidamente 

al paciente y notificar rápidamente al médico de urgencias. El médico de 

urgencias debe consultar con un radiólogo para la prueba adecuada y al mismo 

tiempo consultar con el urólogo. Las enfermeras deben preparar al paciente 
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como si fuera a someterse a una cirugía manteniendo al niño NPO y 

completando todos los análisis de sangre. 

SI la prueba confirma la torsión, generalmente se requiere que el urólogo 

realice la cirugía. La enfermera debe educar a la familia y al paciente sobre las 

posibles complicaciones, incluida la pérdida del testículo y la infertilidad. La 

enfermera debe asegurarse de que al paciente no se le administre comida ni 

bebida por vía oral y de que esté preparado para someterse a una cirugía 

urgente. Más importante aún, la enfermera debe evitar administrar 

medicamentos para el dolor hasta que el urólogo haya visto al paciente, o el 

medicamento para el dolor enmascarará los síntomas y retrasará el 

diagnóstico. Solo a través de un enfoque sistémico de diagnóstico y 

tratamiento, es posible salvar el testículo. [10] [11]  La comunicación abierta 

entre los miembros del equipo es vital para mejorar los resultados. [Nivel 5] 

Resultados 

Los resultados de la torsión testicular dependen de cuándo el paciente acude 

al servicio de urgencias y de la rapidez con que se realiza el diagnóstico y se 

inicia el tratamiento. Los retrasos en el diagnóstico y tratamiento siempre 

conducen a la atrofia testicular . Alrededor del 20-40% de los casos de 

torsión testicular  resultan en una orquiectomía. El riesgo de perder un 

testículo es mucho mayor entre los afroamericanos y los hombres más 

jóvenes. Para aquellos que presentan dentro de las primeras 6 horas de 

síntomas, la tasa de recuperación es de casi el 100 %, pero este número cae 

rápidamente a menos del 50 % si la demora en buscar ayuda es de más de 12 a 

24 horas. Más importante aún, cuando el testículo se fija mediante 

orquidopexia, también existe la posibilidad de una torsión 

futura. [12] [4] [Nivel 5] 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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Comparación lado a lado de testículos con power doppler. Necrosis testicular 

en el contexto de torsión testicular . Contribución de Michael Schick DO, 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La criptorquidia es la ausencia de al menos un testículo del escroto. Es el 

defecto de nacimiento más común que involucra los genitales 

masculinos. Aproximadamente el 3% de los bebés nacidos a término y el 30% 

de los prematuros nacen con uno o ambos testículos sin 

descender. Aproximadamente el 80% de los testículos criptorquídeos 

descienden al tercer mes de vida. Esto hace que la incidencia real sea de 

alrededor del 1%. La criptorquidia puede ocurrir en uno o ambos lados, pero 

afecta más comúnmente al testículo derecho. El testículo puede estar en 

cualquier lugar a lo largo del "camino de descenso", como: Situado en la parte 

superior del abdomen retroperitoneal hasta el anillo inguinal; En el canal 

inguinal; ectópico del camino de 

descenso; hipoplásico; disgenético; desaparecido o ausente; unilateral (dos 

tercios). El testículo no descendido por lo general se puede palpar en el canal 

inguinal. En una minoría de pacientes, el testículo faltante puede estar ubicado 

en el abdomen o no existir. Los testículos no descendidos se asocian con 

disminución de la fertilidad (casos bilaterales), aumento de tumores 

testiculares de células germinales (riesgo general inferior al 1%), 

torsión testicular , hernias inguinales y problemas psicológicos. Sin 

corrección quirúrgica, un testículo no descendido puede descender durante los 

primeros tres meses de vida. Los testículos no descendidos se pueden llevar al 

escroto con una orquidopexia para reducir los riesgos. La criptorquidia, el 

hipospadias, el cáncer testicular y la mala calidad del semen conforman 

el síndrome de disgenesia testicular (TDS). Se cree que este síndrome se debe 
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a factores ambientales nocivos que interrumpen la programación embrionaria 

y el desarrollo gonadal durante la vida fetal. Esta actividad revisa el estudio de 

la criptorquidia y describe el papel de los profesionales de la salud que trabajan 

juntos para controlar esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Revisar los factores de riesgo para la criptorquidia. 

• Describir la presentación de la criptorquidia. 

• Resumir las estrategias de manejo de la criptorquidia. 

• Esquematizar el estudio de la criptorquidia y narrar el papel de los 

profesionales de la salud que trabajan juntos para manejar esta 

afección. 

INTRODUCCIÓN 

La criptorquidia es la ausencia de al menos un testículo del escroto. Es el 

defecto congénito más común que afecta a los genitales 

masculinos. Aproximadamente el 3% de los bebés nacidos a término y el 30% 

de los prematuros nacen con uno o ambos testículos sin descender. Los 

testículos normalmente descienden en el mes 7 de 

gestación. Aproximadamente el 80% de los testículos criptorquídeos 

descienden al tercer mes de vida después del nacimiento. Esto hace que la 

incidencia real sea de alrededor del 1%. [1]  Si el testículo no ha descendido a 

los seis meses de edad, es poco probable que lo haga espontáneamente y se 

debe considerar la corrección quirúrgica. [2] 

La criptorquidia puede ocurrir en uno o ambos lados, pero afecta más 

comúnmente al testículo derecho. La criptorquidia bilateral está presente en 

alrededor del 10% de todos los pacientes con testículos no descendidos. 

El testículo puede estar en cualquier lugar a lo largo del "camino de descenso", 

incluyendo: 

• Alto en el abdomen retroperitoneal cerca del anillo inguinal 

• En el canal inguinal 

• Ectópico de la ruta de descenso 

• hipoplásico 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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• disgenético 

• Desaparecido o Ausente 

• Unilateral (dos tercios) [3] 

El testículo no descendido por lo general se puede palpar en el canal 

inguinal. En una minoría de pacientes, el testículo faltante puede estar ubicado 

en el abdomen o no existir. Alrededor del 20% al 30% de los testículos no 

descendidos no son palpables.  

Los testículos no descendidos se asocian con disminución de la fertilidad 

(especialmente en casos bilaterales), aumento de tumores testiculares de 

células germinales (riesgo general inferior al 1%), torsión testicular , hernias 

inguinales y problemas psicológicos.   

Del 10% al 30% de los pacientes con un testículo no descendido unilateral 

desarrollarán infertilidad. Esto aumenta del 35% al 65% o más para la 

enfermedad bilateral. Si los testículos con criptorquidia bilateral no se tratan, 

la tasa de infertilidad aumenta a más del 90%. 

Sin corrección quirúrgica, un testículo no descendido probablemente 

descenderá durante los primeros tres meses de vida. Si permanece sin 

descender, para reducir los riesgos y minimizar la infertilidad, el testículo debe 

llevarse al escroto con una orquidopexia a partir de los seis meses de edad. 

La criptorquidia está asociada con la infertilidad masculina debido a la mala 

calidad del semen en adultos. Deteriora la función de las células de Sertoli y 

posiblemente también la función de las células de Leydig. [4]  

La criptorquidia, el hipospadias, el cáncer testicular y la mala calidad del 

semen conforman el síndrome de disgenesia testicular . Se cree que este 

síndrome se debe a factores ambientales nocivos que interrumpen la 

programación embrionaria y el desarrollo gonadal durante la vida fetal. 

ETIOLOGÍA 

Un eje hipotálamo-pituitario-gonadal normal es un requisito previo para 

el descenso testicular normal. 

El peso al nacer parece ser el principal factor de riesgo de testículos no 

descendidos, seguido de los antecedentes familiares. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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La ausencia de apéndice testicular se ha relacionado con testículos 

abdominales y con criptorquidia, especialmente si se localiza proximal al anillo 

externo. El papel exacto del apéndice testicular en el descenso testicular no 

está claro. 

En los bebés nacidos a término, la causa de la criptorquidia a menudo no se 

puede determinar, lo que hace que sea un defecto congénito idiopático común 

pero esporádico. Se cree que la genética, combinada con factores maternos y 

ambientales, puede alterar las hormonas y los cambios físicos que influyen en 

el desarrollo y descenso testicular . 

Los posibles factores de riesgo subyacentes incluyen: 

• Bebés prematuros nacidos antes del descenso de los testículos 

• Recién nacidos pequeños para la edad gestacional 

• Menor peso placentario 

• Los disruptores endocrinos químicos pueden interferir con el 

equilibrio hormonal fetal normal 

• Obesidad materna 

• diabetes materna 

• Exposición materna a DES 

• pesticidas 

• Consumo de alcohol durante el embarazo (5 o más bebidas por 

semana, aumento de 3x) 

• Fumar cigarrillos 

• Historia familiar 

• Uso de cosméticos 

• Exposición a ftalatos (DEHP) 

• Ibuprofeno 

• Preeclampsia (Cuanto más grave es la preeclampsia, mayor es el 

riesgo de criptorquidia) 
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• Síndromes de malformaciones congénitas: síndrome de Down, 

síndrome de Prader-Willi y síndrome de Noonan 

• Síndrome persistente del conducto de Müller 

• Fertilización in vitro [1] [2] 

EPIDEMIOLOGÍA 

El tres por ciento de los recién nacidos a término tienen criptorquidia. Esto 

disminuye al 1% en bebés de seis meses a un año. [1] [2] 

• La prevalencia de criptorquidia es del 30% en recién nacidos varones 

prematuros. 

• El siete por ciento de los hermanos de niños con testículos no 

descendidos tienen criptorquidia. 

• En los Estados Unidos, la criptorquidia varía desde alrededor del 3 % 

al nacer hasta el 1 % desde un año hasta la edad adulta. 

• A nivel internacional, la prevalencia oscila entre el 4 % y el 5 % al 

nacer, entre el 1 % y el 1,5 % a los tres meses y entre el 1 % y el 2,5 

% a los nueve meses. 

• La criptorquidia ocurre en aproximadamente el 1,5% al 4% de los 

padres y el 6% de los hermanos de personas con criptorquidia. 

• Se estima que la heredabilidad en parientes masculinos de primer 

grado es de aproximadamente 0,5% a 1%. 

• También puede haber una asociación entre la criptorquidia y el 

autismo. 

FISIOPATOLOGÍA 

Un mecanismo que contribuye a la función reducida de los testículos 

criptorquídeos es la temperatura. También es probable que las deficiencias 

hormonales transitorias provoquen una falta de descenso testicular y 

perjudiquen el desarrollo del tejido espermatogénico. [3] 

https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Prader-Willi
https://es.wikipedia.org/wiki/S%C3%ADndrome_de_Noonan
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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SEMIOLOGIA 

El hallazgo obvio en un paciente con criptorquidia testicular es la falta de un 

testículo escrotal palpable. Esto suele ir acompañado de una hernia inguinal y 

una disminución del grado de arrugas o crestas escrotales. Se debe realizar un 

examen cuidadoso de toda el área inguinal y pélvica, así como del testículo 

contralateral. Las arrugas normales y un testículo que a veces se observa en el 

escroto es un testículo retráctil que no requiere tratamiento adicional. 

Los signos y síntomas de los testículos no descendidos incluyen los siguientes: 

Esterilidad 

Existen múltiples razones para la reducción de la fertilidad en hombres con 

criptorquidia. Una sería la hipertermia, ya que la temperatura intraescrotal es 

varios grados más baja que las posiciones ectópicas, lo que daría como 

resultado una espermatogénesis alterada. Varias anomalías anatómicas se 

asocian con testículos no descendidos, como la disyunción testículo-

epididimal. Puede haber una lesión involuntaria en el conducto deferente, el 

epidídimo o el testículo durante la orquidopexia. Hay una mayor incidencia de 

anticuerpos antiespermatozoides en pacientes infértiles con antecedentes de 

criptorquidia. [5] [6]  Cualquiera que sea la exposición química u otra etiología 

que condujo al descenso anormal de los testículos, es probable que haya 

afectado a ambos testículos y no solo al testículo con criptorquidia, aunque es 

posible que no se pueda determinar un defecto o trastorno causal específico.  

Los hombres con testículos no descendidos tienden a tener una fertilidad 

reducida, incluso después de la orquidopexia. [7] 

• Alrededor del 10% al 30% de los pacientes con testículo criptorquideo 

unilateral desarrollarán infertilidad. 

• La azoospermia se encuentra en el 13% de los pacientes con testículo 

no descendido unilateralmente. [5] 

• La azoospermia aumenta hasta alrededor del 90% en pacientes con 

criptorquidia bilateral que no reciben tratamiento. [5] 

• La reducción de la fertilidad después de la orquidopexia por 

criptorquidia bilateral es de al menos un 38%. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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• Esta es la base de la recomendación universal para la cirugía temprana 

debido a la degeneración del tejido espermatogénico y el recuento 

reducido de espermatogonias después del segundo año de vida en 

pacientes con testículos no descendidos no tratados. 

Consecuencias psicológicas 

Los niños con testículos no descendidos no son más propensos a tener 

trastornos de género, afeminados o prehomosexuales. Cuando la dinámica 

familiar es destructiva para la autoestima masculina, puede ocurrir una imagen 

personal perturbada. Cuando la criptorquisma se corrige quirúrgicamente, 

generalmente se produce una masculinidad saludable.  

Cáncer 

En general, el riesgo de cáncer testicular si la orquidopexia se realiza antes de 

la pubertad es aproximadamente tres veces mayor que el de la población 

general. Es de 5 a 6 veces mayor cuando la orquidopexia se realiza después de 

la pubertad. El riesgo de cáncer no parece ser diferente cuando la orquidopexia 

se realiza temprano en la infancia en comparación con una etapa posterior de 

la niñez. [7] 

• El tipo más común de cáncer testicular en los testículos no 

descendidos no tratados es el seminoma.  

• El rango de edad máximo para este tumor es de 15 a 45 años. 

• En contraste, después de la orquidopexia, los seminomas representan 

solo el 30% de los tumores testiculares en testículos no descendidos 

previamente. 

• El cáncer testicular es bastante tratable si se detecta a tiempo, por lo 

que a los niños que se sometieron a una orquidopexia cuando eran 

bebés se les debe enseñar el autoexamen testicular para ayudar con 

la detección temprana del cáncer. 

• El autoexamen es particularmente importante para todos los hombres 

con antecedentes de testículos no descendidos que comenzaron justo 

después de la pubertad. 

Ir: 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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EVALUACIÓN 

De las Directrices de la AUA: "En manos de un proveedor experimentado, más 

del 70 % de los testículos con criptorquidia son palpables mediante un examen 

físico y no necesitan imágenes. En el 30 % restante de los casos con un testículo 

no palpable, el desafío es confirmar la ausencia o presencia del testículo e 

identificar la ubicación del testículo viable no palpable". [8]  

El ultrasonido no es contributivo en el uso rutinario, con sensibilidad y 

especificidad para localizar testículos no palpables reportados en 45% y 78%, 

respectivamente. [9]  Los datos también muestran que en los niños con un 

testículo no palpable y un ultrasonido negativo, finalmente se demostrará que 

el 49 % tiene un testículo intraabdominal. [9] 

El costo y la exposición a la radiación ionizante asociada con la tomografía 

computarizada impiden su uso. La resonancia magnética con o sin angiografía 

se ha utilizado más ampliamente con una sensibilidad y especificidad algo 

mayores, pero se desaconseja debido a su costo, baja disponibilidad y la 

necesidad de anestesia. [10] En este momento, no existe ninguna prueba 

radiológica que pueda concluir, con un 100 % de precisión y confiabilidad, que 

un testículo está ausente; "...independientemente de los hallazgos radiológicos 

preoperatorios, estos estudios rara vez ayudan en la toma de decisiones y, en 

ocasiones, pueden generar información engañosa (como ausencia cuando 

realmente está presente o viceversa)". [11] 

Un cariotipo puede confirmar o excluir el hipogonadismo primario 

disgenético. Los niveles de hormonas como las gonadotropinas y la sustancia 

inhibidora de Müller pueden confirmar testículos hormonalmente funcionales 

que vale la pena salvar, al igual que la estimulación con gonadotropina 

coriónica humana para provocar un aumento en el nivel de testosterona. En 

algunos casos, las pruebas adicionales son cruciales y es muy probable que 

detecten condiciones intersexuales. [7] 

Criptorquidia bilateral 

La criptorquidia bilateral con testículos palpables puede someterse a 

cirugía. Existe cierta controversia con respecto al momento de la 

cirugía. Algunos expertos sugieren dos procedimientos separados para permitir 

la curación completa de un testículo antes de fijar el lado contralateral. Si bien 

esto asegura que al menos un testículo sobreviva, requiere someter a un niño 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
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pequeño a dos procedimientos y anestesia separados. Por estas razones, 

muchos especialistas prefieren reparar ambos lados en una sola cirugía debido 

a la baja tasa general de complicaciones de alrededor del 1 %. [12] 

La  infertilidad puede estar presente en 35% a 75% de los hombres que 

originalmente presentaron criptorquidia bilateral cuando eran niños. 

Los pacientes con testículos impalpables bilaterales, que pueden ocurrir en 

20% a 30% de todos los niños con criptorquidia, requieren estudios adicionales 

por un posible trastorno del desarrollo sexual. [13]  No se debe realizar 

ninguna circuncisión hasta que se complete la evaluación. Algunas mujeres 

genéticas con hiperplasia suprarrenal congénita grave pueden identificarse 

erróneamente inicialmente como hombres con criptorquidia bilateral. El paso 

inicial debe ser evaluar al paciente por una posible hiperplasia suprarrenal 

congénita. Esto incluye la medición de electrolitos (para hiponatremia e 

hiperpotasemia), análisis de cariotipo y perfiles hormonales (androstenediona, 

17-hidroxiprogesterona, hormona luteinizante, hormona estimulante del 

folículo y testosterona). [8] 

Si se ha descartado la hiperplasia suprarrenal congénita, el siguiente paso es 

determinar si hay tejido testicular presente. La presencia de la sustancia 

inhibidora mülleriana, producida por las células testiculares de Sertoli, 

indicaría que hay tejido testicular en alguna parte, posiblemente 

intraabdominal. La FSH se puede utilizar para estimular la inhibina B y la 

sustancia inhibidora de Müller, mientras que la hCG estimulará a las células 

de Leydig para que fabriquen testosterona. [14]  

Los pacientes con un cariotipo masculino (46 XY), testículos bilaterales no 

palpables, FSH sérica elevada junto con una sustancia inhibidora de Müller en 

suero no detectable e inhibina B pueden ser diagnosticados razonablemente 

como sin tejido testicular (anorquia). [14]  Las pruebas de estimulación con 

HCG se han realizado en el pasado, pero el valor predictivo positivo de una 

sustancia inhibidora de Müller indetectable al 92 % es mucho mejor. [15]  Si 

se considera que hay tejido testicular , se puede realizar una laparoscopia 

exploradora para determinar la ubicación testicular y el abordaje quirúrgico 

óptimo. 
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TRATAMIENTO / MANEJO 

TRATAMIENTO MÉDICO 

Las Directrices de la AUA establecen: "Los proveedores no deben usar la 

terapia hormonal para inducir el descenso testicular , ya que la evidencia 

muestra bajas tasas de respuesta y falta de evidencia de eficacia a largo 

plazo". [8] 

Las Directrices de la Asociación Americana de Pediatría recomiendan el uso 

de hormonas para los casos de testículos no descendidos asociados con el 

Síndrome de Prader-Willi. Argumentan que una prueba terapéutica de 

gonadotropina coriónica humana (HCG) está indicada para el tratamiento de 

testículos no descendidos antes de la cirugía porque es deseable evitar la 

anestesia general para bebés con bajo tono muscular y alto riesgo de 

compromiso respiratorio subyacente. 

• La hormona más utilizada es la gonadotropina coriónica humana 

(HCG). Se administra una serie de inyecciones de HCG y se vuelve a 

evaluar el estado del testículo no descendido. Se informa que la tasa 

de éxito es del 5% al 50%.  

• El tratamiento hormonal también confirmará la capacidad de 

respuesta de las células de Leydig e inducirá el crecimiento adicional 

de un pene pequeño debido a un aumento en los niveles de 

testosterona.  

El costo del tratamiento hormonal es menor que el de la cirugía y la 

probabilidad de complicaciones es mínima. Sin embargo, un metaanálisis 

reciente de siete ensayos clínicos aleatorios concluyó que la terapia hormonal 

no fue más efectiva que un placebo. [dieciséis] 

CIRUGÍA 

Se recomienda la cirugía para los testículos no descendidos congénitos entre 

las edades de 6 y 18 meses (Directrices de la AUA). [8] Muchos expertos 

recomiendan la cirugía temprana, alrededor de los seis meses, para optimizar 

el crecimiento testicular y la fertilidad. Para los bebés prematuros, se usa la 

edad corregida para determinar el momento quirúrgico óptimo. Cuanto más 

tiempo permanezca sin tratar el testículo con criptorquidia, mayor será la 

pérdida de células germinales y la disminución de la fertilidad, por lo que la 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK470270/


 

239 
 

orquidopexia temprana es el remedio estándar habitual. [4]  Los pacientes con 

testículos no descendidos bilaterales que reciben orquidopexias en la edad 

adulta casi siempre son infértiles y azoospérmicos, pero ahora hay algunos 

informes anecdóticos de embarazos logrados mediante reproducción asistida 

en este grupo. [17] 

Para los testículos no descendidos adquiridos (testículos documentados 

normales antes del diagnóstico) y atrapados (después de la reparación de una 

hernia), se recomienda la cirugía poco después del diagnóstico.  

Para los testículos retráctiles, se recomienda un examen físico anual debido al 

riesgo informado de 2% a 50% de que un testículo retráctil se convierta en un 

testículo no descendido adquirido.  

Técnica de Orquidopexia 

Para testículos no descendidos palpables, se recomienda una orquidopexia 

inguinal o escrotal. [17] 

1. Se realiza una incisión en el escroto superior, el rafe escrotal medio, 

el borde superior del escroto o la ingle. Se pueden usar muchos tipos 

diferentes de retractores según el tamaño de la incisión. Las incisiones 

inguinales pueden ser tan pequeñas como 1 cm. Las incisiones 

escrotales pueden ser más grandes ya que tienden a cicatrizar ocultas, 

especialmente cuando se encuentran en el rafe medio.  

2. Se puede abordar primero el testículo o primero el cordón; para los 

casos escrotales, primero se encuentra el testículo. Para un abordaje 

inguinal, se puede abordar primero el testículo, o abrir la fascia del 

oblicuo externo proximal al anillo externo y abordar primero el 

cordón.  

3. Al acercarse primero al testículo, todos los músculos cremastéricos 

también se dividen, ya que no todo va hacia el anillo externo. 

4. La parte más difícil del caso es separar el saco herniario del conducto 

deferente y de los vasos testiculares . Puede abordarse por delante o 

por detrás. El enfoque posterior es mucho más fácil de enseñar y 

aprender. 

5. La forma en que el testículo se coloca y asegura en el escroto varía. La 

mayoría estaría de acuerdo en que es deseable una bolsa sub-
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dartos. Algunos cirujanos no suturan los testículos en su lugar, 

mientras que otros usan suturas absorbibles o no absorbibles. Algunos 

simplemente cerrarán el pasaje hacia la ingle.  

Para los testículos no palpables bajo anestesia, se recomienda la laparoscopia 

exploratoria. Si se encuentra un testículo durante la laparoscopia exploratoria, 

las opciones son: [17] 

1. Orquidopexia laparoscópica con preservación de los vasos: se diseca 

el testículo de un pedículo triangular que contiene los vasos gonadales 

y el conducto deferente. 

2. Orquidopexia laparoscópica de Fowler Stevens (FS) en una etapa: los 

vasos gonadales se dividen y el testículo se diseca de un pedículo del 

conducto deferente y se baja en una etapa. 

3. Orquidopexia laparoscópica de Fowler Stevens en dos etapas: los 

vasos se dividen con clips, pero la disección del testículo se pospone 

seis meses para permitir el desarrollo óptimo de las colaterales. 

4. Tracción-orquidopexia laparoscópica en dos etapas (técnica de 

Shehata): el testículo intrabdominal se fija a un punto de una pulgada 

(2 cm) medial y superior a la espina ilíaca anterosuperior contralateral, 

que proporciona tracción. El testículo se deja allí durante tres meses, 

después de lo cual se realiza una orquidopexia subdartos ipsilateral 

asistida por laparoscopia. Esta técnica es una alternativa a la 

orquidopexia de Fowler Stevens en dos tiempos. Su principal ventaja 

es que permite reubicar un testículo intraabdominal en el escroto sin 

necesidad de sacrificar los principales vasos testiculares . Debe 

considerarse siempre que no se pueda realizar una orquidopexia 

laparoscópica en un solo tiempo debido a una longitud 

inadecuada. Proporciona una tasa de éxito muy alta con la 

preservación de los testículos .vasculatura sin atrofia. El éxito general 

con esta técnica es del 84% al 100%. [18] [19] 

Si no se encuentran testículos durante la laparoscopia exploratoria, se debe 

determinar la presencia de vasos ciegos o una protuberancia testicular para 

descartar por completo la falta de un testículo. El conducto deferente puede 

disociarse del testículo y, por lo tanto, no siempre es una buena guía para 

encontrar la gónada. [17] 
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Si el anillo interno está cerrado, pero los vasos están entrando en él, una 

exploración escrotal generalmente encontrará una 

protuberancia testicular . Aparecerá como una pequeña estructura con una 

mancha marrón. 

Si los vasos entran en un anillo inguinal abierto, por lo general se puede 

empujar el testículo hacia el abdomen, pero si no, se justifica una exploración 

inguinal o escrotal. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Un desafío diagnóstico común es distinguir un testículo retráctil de un testículo 

que no desciende espontáneamente hacia el escroto. Los testículos retráctiles 

son más comunes que los testículos no descendidos y no requieren corrección 

quirúrgica. En los varones normales, a medida que se contrae el músculo 

cremáster, los testículos se retraen hacia la parte superior del escroto y el canal 

inguinal. Este reflejo es más activo en los bebés.  

Un testículo retráctil alto en el escroto es difícil de distinguir de uno colocado 

en el canal inguinal inferior. Las maniobras utilizadas para ayudar a la 

identificación incluyen la posición de piernas cruzadas, enjabonar los dedos 

del médico y examinar al paciente en un baño tibio.  

Las pautas de la Asociación Estadounidense de Urología (AUA) definen un 

testículo retráctil como "... uno que inicialmente es extraescrotal en el examen 

o se mueve fácilmente fuera de la posición escrotal (a menudo asociado con un 

reflejo cremastérico vigoroso), pero que puede ser manualmente reemplazado 

en una posición escrotal estable y dependiente y permanecer allí sin tensión al 

menos temporalmente". [8] 

PRONÓSTICO 

Cuando se diagnostica y trata adecuadamente, el pronóstico es excelente. El 

riesgo de cáncer testicular y la infertilidad siguen siendo algo mayores en 

comparación con la población general. [20]  Sin embargo, un estudio danés 

reciente de más de 6000 hombres sugirió hipofunción testicular , volumen 

testicular más pequeño (en 3,5 cc), reducción del 28 % en la concentración de 

espermatozoides y función reducida de las células de Leydig en hombres con 

antecedentes de criptorquidia en comparación con los hombres normales. [21] 
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COMPLICACIONES 

La orquidopexia se asocia con dos complicaciones testiculares importantes: la 

atrofia y el ascenso testicular . [2] En el caso de los testículos palpables, esto 

ocurre aproximadamente el 1 % de las veces. Para las orquidopexias 

laparoscópicas, la tasa ronda el 5%. Para las orquidopexias de Fowler-

Stephens (división de los vasos) en una o dos etapas, la tasa de 

atrofia testicular es de alrededor del 20 % al 30 % (peor para el procedimiento 

de una etapa). [22]  La pérdida de los testículos debido a la 

sobreesqueletización del cordón espermático es una de las complicaciones más 

graves de la orquidopexia. 

DISUASIÓN Y EDUCACIÓN DEL PACIENTE 

Es imperativo que los médicos revisen cuidadosamente y vuelvan a revisar a 

los recién nacidos para detectar la presencia o ausencia de testículos colocados 

correctamente. Si bien existe la posibilidad de un descenso espontáneo hasta 

por 6 meses, tanto los médicos como los padres deben revisar cuidadosamente 

el escroto de manera rutinaria. Se debe informar a los pacientes y familiares de 

los pacientes sobre la naturaleza y la historia natural de la criptorquidia no 

tratada y la recomendación de una cirugía temprana, incluidos sus beneficios 

y los riesgos asociados con la demora indebida. [8] 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

Puede haber una ligera disminución en el tamaño del pene en pacientes con 

criptorquidia.  

Se ha sugerido que se ofrezca tratamiento adyuvante con LHRH a pacientes 

con criptorquidia con un alto riesgo de infertilidad debido a su estimulación 

insuficiente de gonadotropinas en el momento de la cirugía. La 

crioconservación de esperma es otra opción profiláctica en caso de infertilidad 

resultante a pesar del adyuvante LHRH. 

La seudoartrosis, una anomalía rara que involucra el epidídimo y el testículo, 

a veces puede confundirse con un nudo testicular (testículo atrófico) cuando 

en realidad es el conducto deferente y el epidídimo. El testículo real en esta 

condición se encuentra proximalmente y puede identificarse mediante 

laparoscopia. [23] 
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Un testículo no descendido es el defecto congénito masculino más frecuente 

que afecta a los genitales masculinos. La mayoría (alrededor del 80%) 

descenderá al tercer mes de vida. Se encuentra con mayor frecuencia en bebés 

prematuros. Los riesgos de infertilidad masculina y cáncer aumentan en 

comparación con la población general, pero aún son relativamente 

pequeños. No siempre se sigue el momento óptimo de la orquidopexia 

quirúrgica (<18 meses de edad), y todavía se realizan ecografías con demasiada 

frecuencia innecesariamente. La estrecha colaboración y comunicación entre 

médicos, enfermeros practicantes, asistentes médicos, pediatras y cirujanos 

urólogos dará como resultado mejores resultados y evitará procedimientos 

innecesarios al tiempo que aumentará la incidencia de cirugía oportuna cuando 

esté indicada. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es un trastorno congénito caracterizado 

por la ausencia de células ganglionares (GC) en el plexo de Meissner 

(submucosa) y el plexo de Auerbach (muscularis) del recto terminal que se 

extiende proximalmente en una distancia variable. Es responsable de 

sintomatología inespecífica, incluyendo estreñimiento crónico y obstrucción 

neonatal. Esta actividad repasa la evaluación y el tratamiento de la enfermedad 

de Hirschsprung y destaca el papel del equipo interprofesional en el cuidado 

de los pacientes con esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Describir los diferentes métodos de confirmación histopatológica de la 

enfermedad de Hirschsprung. 

• Revisar el proceso de evaluación apropiado para la enfermedad de 

Hirschsprung. 

• Resumir las opciones de tratamiento y manejo disponibles para la 

enfermedad de Hirschsprung. 

• Sintetizar las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación de la atención y la comunicación para mejorar los 

resultados de los niños con enfermedad de Hirschsprung. 
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INTRODUCCIÓN 

La enfermedad de Hirschsprung (EH) es un trastorno congénito definido por 

la ausencia de células ganglionares (CG) en el plexo de Meissner de la 

submucosa y el plexo de Auerbach de la capa muscular en el recto terminal 

que se extiende proximalmente en una distancia variable. [1]  Su prevalencia 

varía de 1 a 1,63 por 10.000 nacimientos. [2]  

Una vez considerado mortal, el tratamiento quirúrgico ha reducido la 

mortalidad de la enfermedad al 3% en los países desarrollados. [2] La  EH 

afecta con mayor frecuencia al recién nacido. Es responsable de sintomatología 

inespecífica, incluyendo estreñimiento crónico y obstrucción neonatal. [3]  Su 

diagnóstico se basa en el examen histopatológico de biopsias rectales. 

ETIOLOGÍA 

En la enfermedad de Hirschsprung, hay una interrupción del proceso de 

migración y diferenciación de las células de la cresta neural a nivel del sistema 

nervioso entérico, que está bajo el control del gen RET y sus ligandos. Esta 

alteración provoca una ausencia total de GC en los plexos nerviosos. Conduce 

a la hiperactividad del intestino con la liberación persistente de 

acetilcolina. Posteriormente, hay una contracción continua del segmento 

colónico estrechado (afectado) y una dilatación secundaria progresiva del 

colon proximal sano. [4]  

La transmisión de HD es compleja e implica herencia multigénica. Su 

penetrancia es débil, variable y dependiente del sexo. El principal gen 

implicado es el protooncogén RET que se encuentra en alrededor del 35 % de 

los casos esporádicos y en el 49 % de los casos familiares. [2]  Las mutaciones 

de RET pueden ocurrir en cualquiera de los 21 exones del gen. Se han 

identificado más de 100 mutaciones diferentes. Estos incluyen tonterías, faltas 

de sentido, eliminaciones e inserciones. [1] [5]  Los otros genes involucrados 

en la etiopatogenia de la EH están implicados en solo entre el 5 y el 10 % de 

los casos. Incluye los ligandos del receptor RET: factor neurotrófico derivado 

de células gliales (GDNF), endotelina-3, receptor de endotelina B (EDNRB), 

factor de transcripción SOX10 y el gen PHOX2B. [1] 
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EPIDEMIOLOGÍA 

La EH ocurre en 1/5000 nacidos vivos y tiene un predominio masculino 

general de 4:1. [4]  En la literatura se observa inversión de la proporción de 

sexos en la forma colónica total o extensa. [6] La  EH es un trastorno congénito 

que se presenta principalmente en el período neonatal. El diagnóstico se realiza 

en el 65% de los casos antes del mes de edad y en el 95% de los casos antes 

del año de edad. [7]  Rara vez se diagnostica durante la edad adulta, aunque la 

mayor edad de presentación informada en la literatura es setenta y cuatro 

años. [8] 

FISIOPATOLOGÍA 

La alteración de la migración rostrocaudal de las células de la cresta neural 

(NCC) a lo largo de una longitud variable del intestino es responsable de la 

EH. Los GC migran primero al plexo mientérico y luego al plexo 

submucoso. [9]  Los modelos animales también han destacado una detención 

o retraso en la migración de los NCC como el factor detrás de la patogénesis 

de la EH. [10] 

HD afecta el colon rectosigmoide en aproximadamente el 80 por ciento de los 

pacientes. Esta es una enfermedad de segmento corto. La aganglionosis se 

extiende proximalmente al colon sigmoide en 15 a 20 por ciento de los 

pacientes. Esta es una enfermedad de segmento largo. Todo el colon se ve 

afectado en sólo el 5%. Esto se conoce como aganglionosis colónica total. 

HISTOPATOLOGÍA 

El diagnóstico de HD se basa en una combinación de características clínicas, 

hallazgos radiológicos y evaluación histopatológica de la muestra de la 

biopsia. De hecho, el examen histopatológico de la biopsia rectal confirma el 

diagnóstico de la enfermedad al destacar la asociación de la ausencia de GC en 

el plexo submucoso y mientérico con hipertrofia de fibras nerviosas en el 

segmento agangliónico. Los GC son células poligonales con abundante 

citoplasma fibrilar eosinofílico, núcleo excéntrico y nucléolo 

grande. [11]  Para reducir la tasa de resultados no concluyentes relacionados 

con biopsias inadecuadas, el Comité Internacional de Gastroenterología de 

2009 definió los criterios para realizar biopsias preoperatorias, necesarios para 

asegurar una buena interpretación. [12] 
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Se deben requerir al menos dos biopsias, con un diámetro mínimo de 3 mm. La 

biopsia debe tener tanto mucosa como submucosa. Debe estar bien orientado, 

e incluido en el eje correcto, para evitar la pérdida de tejido entre los diferentes 

niveles de corte. Las biopsias preoperatorias deben realizarse al menos 2 cm 

por encima de la línea de la dentina. Esta área está fisiológicamente desprovista 

de GC y muestra una hiperplasia fisiológica de las fibras nerviosas. La 

histopatología convencional con tinción de hematoxilina-eosina (H y E) se usa 

comúnmente en el diagnóstico de la EH. [12] [13]  

La tinción con acetilcolinesterasa (AChE) es un método auxiliar para 

identificar el aumento de la actividad de las fibras nerviosas parasimpáticas en 

la lámina propia y la muscularis mucosa y, por lo tanto, ayudar a hacer el 

diagnóstico, especialmente en casos difíciles. El intestino normalmente 

inervado no se tiñe con AChE. [14] [15]  Sin embargo, la tinción de AChE es 

una técnica laboriosa, requiere mucho tiempo y necesita técnicos y patólogos 

experimentados. [15] [16]  La inmunohistoquímica (IHC, por sus siglas en 

inglés) que utiliza el anticuerpo de calretinina ha surgido como una técnica útil 

para confirmar o descartar el diagnóstico de la EH. [17] [18] La calretinina es 

una proteína dependiente de la vitamina D que se une y amortigua el calcio en 

las fibras nerviosas. Su ausencia provoca la acumulación de calcio 

intracitoplasmático con la consiguiente hiperexcitabilidad y degeneración 

celular. [10]  Se expresa fisiológicamente en varias células del tejido humano, 

particularmente en los sistemas nerviosos central y periférico. [19]  

En 2004, Barschak et al. asociaron la pérdida de expresión de calretinina con 

la ausencia de GC, característica de la EH. [6]  El inmunomarcaje con 

anticuerpos anticalretinina da como resultado GC positivo y fibras nerviosas 

intersticiales de la lámina propia, la muscular de la mucosa y la 

submucosa. [20]  En las últimas recomendaciones publicadas en 2009, el 

Comité Internacional de Gastroenterología introdujo la pérdida de la expresión 

de calretinina como uno de los criterios diagnósticos de la EH. [12]  El examen 

de secciones congeladas es esencial en el manejo de la EH. Se puede lograr en 

dos circunstancias: para establecer el diagnóstico de HD y para identificar la 

zona ganglionar durante la resección endoanal. [21] [22] Este diagnóstico se 

realiza sobre biopsias, incluyendo sólo la muscular de todas las paredes 

colónicas. Cada vez se recomienda más realizar biopsias circunferenciales para 

hacer un diagnóstico definitivo. [23] 
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/


 

251 
 

SEMIOLOGIA 

Varios puntos en la historia y el examen físico de la EH como uno de los 

diagnósticos diferenciales de la obstrucción intestinal neonatal incluyen (1) 

índices anormales de líquido amniótico materno que incluyen polihidramnios, 

(2) vómitos y emesis específicamente biliosa, (3) estreñimiento, que puede 

presentarse con falta de eliminación de meconio en las primeras 48 horas de 

vida y (4) distensión abdominal. El antecedente de obstrucción colónica, que 

puede ocurrir desde el período neonatal temprano hasta la edad adulta, junto 

con la falta de evacuación de meconio durante las primeras 48 horas de vida, 

que se presenta hasta en el 90% de los pacientes afectados, es altamente 

compatible con la impresión de alta definición. Sin embargo, un antecedente 

de eliminación tardía de meconio puede estar presente en hasta el 40% de los 

individuos sanos. [24]  

Otros indicadores importantes en la historia de los pacientes con sospecha de 

EH incluyen características clínicas de enterocolitis asociada a Hirschsprung 

(HAEC), múltiples episodios de estreñimiento por rebosamiento y abdomen 

blando distendido. También se han informado asociaciones raras con 

anomalías genéticas, incluida la trisomía 21 y neurocristopatías como el 

síndrome de Waardenburg. [25] 

EVALUACIÓN 

El establecimiento del diagnóstico de HD generalmente se basa en 

documentación patológica compatible con la ausencia de células 

ganglionares. Sin embargo, varios obstáculos han sido bien definidos en el 

proceso de obtención de un diagnóstico patológico definitivo. Estos incluyen 

la falta de experiencia de los patólogos debido a la rara exposición a las 

muestras, calidad inadecuada e inaceptable, desorientación del tejido enviado 

a la sala de patología y células ganglionares inmaduras normales en los recién 

nacidos. [17]  

Un componente primordial del proceso de evaluación en HD consiste en la 

evaluación del tejido rectal obtenido a través de métodos de tinción específicos, 

incluida la acetilcolinesterasa (AChE). Sin embargo, no se debe subestimar el 

papel crucial de los métodos de tinción de rutina, incluidos H y E. Los tejidos 

de corte frescos congelados pueden evaluarse con tinción ACE. [26]  La 

manometría anorrectal y el enema de contraste son otras investigaciones para 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/


 

252 
 

diagnosticar la enfermedad de Hirschsprung. La manometría anorrectal se basa 

en el principio de que el reflejo inhibidor rectoanal (RAIR) está presente de 

manera uniforme en todos los recién nacidos sanos. La ausencia de RAIR en 

la manometría es diagnóstica de HD. [27]  

La presencia de la zona de transición, una inversión de la relación recto-

sigmoidea, irregularidad de la mucosa, contracción irregular y retención 

persistente de contraste (más de 24 horas) son características de HD en un 

enema de contraste. [28] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El diagnóstico de la enfermedad de Hirschsprung (EH) exige casi 

exclusivamente intervención quirúrgica. Los proveedores de atención médica 

pediátrica deben poseer una comprensión integral de los procedimientos 

quirúrgicos más populares para ayudar en la fase de transición entre el cirujano 

y la familia del paciente. Se recomienda encarecidamente la irrigación rectal 

antes de la cirugía y en el manejo de HAEC. Podría tener un par de ventajas 

cruciales, incluida la descompresión del tamaño del colon y la prevención de 

la complicación más devastadora, la enterocolitis. La planificación quirúrgica 

se ve profundamente afectada por la presencia de comorbilidades, mientras que 

la HD de segmento corto sin comorbilidades puede someterse a un 

procedimiento pull-through de una sola etapa. [29] [30] [31] [32] Por el 

contrario, en presencia de HAEC o un colon notablemente dilatado, se debe 

preferir una reconstrucción por etapas, comenzando con una colostomía 

descompresiva temporal. [33]  

El momento recomendado para un procedimiento de extracción definitiva varía 

de cuatro a seis meses después de la colocación de la colostomía. Se ha 

identificado una variedad de cirugías de extracción. La técnica tradicional de 

Swenson consiste en una proctectomía, tirando del colon ganglionar sano y 

anastomosándolo al ano. Los nuevos procedimientos quirúrgicos (p. ej., los 

procedimientos de Duhamel y Soave) tienen la ventaja de preservar la 

intrincada inervación del recto y la vejiga. [34]  El período postoperatorio 

temprano después del procedimiento de Soave es fundamental. Se 

recomiendan sesiones periódicas frecuentes de dilataciones anastomóticas 

mecánicas, que pueden realizarse en casa. Todos estos procedimientos tienen 

altas tasas de éxito y la morbilidad es mínima. [35]  
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Un enfoque alternativo es realizar un procedimiento de Soave transanal de una 

sola etapa al principio del período neonatal, lo que podría obviar la necesidad 

de una incisión abdominal y una colostomía. [36]  Sin embargo, las tasas de 

complicaciones son bastante similares a las de los procedimientos más 

invasivos. [30] [34] [35] [37] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La enfermedad de Hirschprung se ha clasificado como una disganglionosis 

intestinal y debe diferenciarse de la displasia neuronal intestinal (DNI) y de la 

hipoganglionosis aislada (HI). Los criterios de diagnóstico para IND han 

evolucionado desde 1992, y los siguientes índices de diagnóstico de Borchard 

et al. son ampliamente aceptados: (1) plexo submucoso anormalmente 

hiperplásico y (2) actividad de acetilcolina esterasa (AChE) perivascular 

aumentada en la capa submucosa. Se pueden utilizar varios criterios 

adicionales para confirmar la IND, incluidas las células ganglionares 

heterotópicas, la actividad de acetilcolinesterasa anormalmente aumentada en 

la lámina propia y la capa muscular circular. [38]  

Además, la EH debe diferenciarse del amplio espectro de variantes de la 

enfermedad de Hirschprung, que clínicamente imitan los signos y síntomas de 

la EH. No solo incluye IND sino otros trastornos con presencia de células 

ganglionares en biopsias rectales, incluyendo ganglioneuromatosis intestinal, 

hipoganglionosis aislada, ganglios inmaduros, ausencia del plexo argirófilo, 

acalasia del esfínter anal interno (ISA) y síndrome de hipoperistaltismo 

intestinal megacystis-microcolon ( MMIHS). La acalasia del esfínter anal 

interno podría distinguirse fácilmente de las demás con el único hallazgo 

patológico en la manometría anorrectal sugestivo de ausencia de reflejo 

rectoesfinteriano, mientras que la displasia neuronal intestinal tipo B (el tipo 

más común) podría diagnosticarse con base en los siguientes criterios: 

hiperganglionosis submucosa con ganglios gigantes, células ganglionares 

ectópicas y aumento de la actividad de la acetilcolina esterasa. La utilización 

de una tinción específica en la muestra de biopsia rectal podría ser esencial 

para diferenciar las patologías restantes en el espectro. La ganglioneuromatosis 

intestinal, que se limita principalmente al área colorrectal y puede afectar el 

intestino delgado, se diferenciaría en función de la extraordinaria proliferación 

de los plexos submucoso y mientérico que comprende troncos nerviosos 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/


 

254 
 

gruesos y se acompaña de neuronas maduras dispersas, ganglios gigantes y 

realce. actividad de la AChE.[39][40][41]  

La hipoganglionosis aislada, como uno de los diagnósticos diferenciales más 

raros en esta era, podría sugerirse con base en la tinción 

inmunohistoquímica. [42]  Los ganglios inmaduros son un espectro fisiológico 

y dependiente de la edad que se presenta con estreñimiento crónico. El curso 

normal del envejecimiento podría revertir las células ganglionares pequeñas, 

que son más evidentes en la tinción de nicotinamida adenina dinucleótido 

fosfato-diaforasa (NADPH-d) y molécula de adhesión de células neurales 

(NCAM) en comparación con la química AChE de rutina. [43] [42]  

La ausencia del plexo argirofílico, un diagnóstico diferencial poco frecuente 

de la EH, podría deberse a la alteración de la diferenciación de las células 

argirófilas. [44]  El síndrome de hipoperistalsis intestinal por microcolon 

megaquístico (MMIHS, por sus siglas en inglés) se clasifica como uno de los 

trastornos menos comunes en este espectro. Podría causar las presentaciones 

clínicas más graves de los síndromes de obstrucción funcional neonatal. Se han 

propuesto varias hipótesis para identificar las vías mecanicistas responsables 

exactas. Aunque la descripción definitiva aún no está bien establecida, las 

mutaciones en el receptor nicotínico de acetilcolina (nAChR) y la falta de 

expresión de las subunidades alfa3, beta2 y beta4 de nAChR en el tejido del 

intestino delgado pueden tener manifestaciones clínicas 

similares. [45] [46] [47] 

PRONÓSTICO 

La calidad de vida de los pacientes con HD depende del grado de continencia 

fecal. Todavía hay escasez de literatura que destaque la calidad de vida en la 

EH de larga duración. En una de las encuestas únicas y completas realizadas 

por un estudio nacional francés, se evaluaron aproximadamente 3000 pacientes 

de la población adulta con enfermedad de Hirschprung utilizando un 

cuestionario modificado. [48]  El cuestionario original fue descrito por un 

equipo holandés en 2001 y apuntaba no solo a la EH sino también al amplio 

espectro de malformaciones anorrectales. [49] 

COMPLICACIONES 

Una de las complicaciones más comunes y devastadoras relacionadas con la 

enfermedad de Hirschsprung es la enterocolitis asociada a Hirschsprung 
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(HAEC), que se define como un trastorno inflamatorio del intestino. Para 

obtener el diagnóstico de HAEC, que es el más desafiante, se debe considerar 

una combinación de signos y síntomas clínicos. Resultará inevitablemente en 

un tratamiento excesivo o insuficiente de los pacientes. La causalidad 

subyacente de HAEC todavía está mal definida. Se han propuesto varias 

hipótesis, incluida la disbiosis del microbioma intestinal, [50] [51]  función de 

barrera mucosa alterada, [25] [52] [53]  respuestas inmunitarias innatas 

alteradas, [54]  y la translocación bacteriana. [55] [56] 

La gravedad de las manifestaciones clínicas en HAEC puede variar, y se han 

diseñado varios sistemas de puntuación en un intento de clasificar las 

presentaciones gastrointestinales y sistémicas, incluido un método Delphi para 

lograr un consenso entre un panel de gastroenterólogos y cirujanos pediátricos, 

y un sistema de clasificación clínica. basado en un ensayo prospectivo. El 

primero utilizó 16 ítems, mientras que el segundo se basa en tres componentes 

principales de diarrea, distensión abdominal y manifestaciones sistémicas para 

definir la clasificación de HAEC. [57]  

El manejo preferido de cada paciente afectado con HAEC se basa en el grado 

clínico correspondiente. En el grado I o posible HAEC, se puede considerar el 

manejo ambulatorio con metronidazol oral acompañado de líquidos y 

electrolitos. Los casos más graves, incluido el HAEC definitivo y grave, deben 

ingresarse en el hospital y tratarse con reanimación con líquidos por vía 

intravenosa y antibióticos de amplio espectro. Se puede considerar la irrigación 

rectal para eliminar las heces retenidas y disminuir la carga bacteriana en 

pacientes con distensión abdominal, independientemente del grado de 

HAEC. Se podría considerar la intervención quirúrgica con una colostomía 

proximal en aquellos niños con HAEC grave que no responden al tratamiento 

médico primario con reposo intestinal, reanimación con líquidos por vía 

intravenosa, irrigaciones rectales y antibióticos de amplio espectro.[25]  

Pueden ocurrir varias otras complicaciones posoperatorias menos frecuentes 

en la enfermedad de Hirschsprung, que incluyen una fuga anastomótica en 

hasta el 1,5% de los pacientes, estenosis anastomótica, infecciones de la herida, 

sangrado y excoriaciones perianales. [33] [57] [58]  Después de la variedad de 

procedimientos quirúrgicos bien definidos para HD, pueden ocurrir varias 

variaciones anormales en los hábitos intestinales, incluido el estreñimiento y 

la incontinencia fecal. Lo primero podría atribuirse a una presión de reposo 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562142/


 

256 
 

anal elevada y un peristaltismo rectal débil, mientras que lo segundo es el 

resultado de una técnica quirúrgica deficiente. [58] 

ORIENTACION DEL ENTORNO FAMILIAR 

Aunque la consecuencia más preocupante de la enfermedad de Hirschsprung 

podría no continuar hasta más tarde en la edad adulta, una tasa significativa de 

pacientes afectados que se sometieron a una cirugía definitiva durante la 

infancia podrían experimentar un cambio en los problemas del hábito intestinal 

durante la edad escolar. La complicación mencionada puede resultar en 

importantes morbilidades psicológicas, considerable alteración en la calidad de 

vida y problemas de los padres, incluida la baja laboral. Por lo tanto, utilizar 

un enfoque de equipo interprofesional para, en última instancia, entrenar al 

niño para ir al baño es crucial, lo que exige un par de pasos esenciales, incluido 

el entrenamiento de habilidades óptimas para defecar y comportamiento para 

ir al baño. [59]  

Los padres deben estar atentos a cualquier síntoma sospechoso que sugiera HD, 

incluido el retraso en el paso del meconio durante más de 48 horas durante el 

período neonatal. Además, los síntomas inespecíficos, como estreñimiento, 

distensión abdominal, reflujo, náuseas, vómitos y diarrea, también deben 

despertar sospechas. [60] 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Un enfoque de equipo interprofesional para el tratamiento basado en una visión 

biopsicosocial puede reducir significativamente los problemas intestinales 

crónicos posoperatorios de la mayoría de los niños con EH operada. El objetivo 

central es el aprendizaje del autocontrol: cuanto más pueda el niño evacuar 

cantidades adecuadas de heces de forma regular y voluntaria, menos 

medicación necesitará y más independiente será del médico y de sus 

padres. Resolver los problemas de defecación a una edad temprana previene 

procedimientos invasivos desde el inicio del tratamiento, lo que es importante 

considerando la nocividad de tales procedimientos en una región sensible, 

especialmente en el desarrollo temprano del niño.  

Dependiendo de la longitud del intestino que se necesite extirpar, los niños con 

HD pueden tener diferentes niveles de necesidades de atención a largo 

plazo. Los problemas temporales o intermitentes pueden incluir heces blandas 
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y frecuentes, dificultad para sentir la necesidad de defecar y problemas con el 

peristaltismo porque la abertura anal está apretada. Desde una perspectiva 

nutricional, la extirpación de una gran parte del intestino podría impedir que 

un niño obtenga los nutrientes y líquidos adecuados. 

Los niños pueden sufrir de mala digestión, crecimiento lento e infección. Los 

nutricionistas trabajarán para lograr los objetivos de nutrición y ofrecerán 

sugerencias sobre cómo lograr los requisitos de nutrición para garantizar que 

el niño crezca y se desarrolle normalmente. Si bien el cirujano pediátrico casi 

siempre participa en el manejo de los pacientes con HD, es importante 

abordarlo con un equipo interprofesional de subespecialistas que incluya un 

gastroenterólogo pediátrico, radiólogos pediátricos y un especialista en 

protocolos de manejo intestinal. Las enfermeras experimentadas también son 

miembros cruciales del grupo, ya que no solo monitorearán los signos vitales 

del paciente y los signos de peligro de posibles complicaciones devastadoras, 

incluido HAEC, sino que también ayudarán a educar al paciente y la 

familia. En el postoperatorio,[60]  [Nivel 1] 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El ano imperforado o atresia anal es una malformación anorrectal congénita 

(ARM, por sus siglas en inglés) en la que no existe una abertura anal normal 

al nacer. Las ARM comprenden un amplio espectro de defectos que van desde 

malformaciones menores (p. ej., cubierta membranosa) hasta malformaciones 

cloacales complejas que afectan también a los tractos urinario y genital. Esta 

actividad describe la evaluación y el manejo 

del ano imperforado (malformación anorrectal) y explica el papel del equipo 

interprofesional en el manejo de pacientes con esta afección. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología del ano imperforado . 

• Revisar la anamnesis, el examen físico y la evaluación apropiados de un 

paciente con ano imperforado . 

• Resumir las opciones de tratamiento y manejo disponibles para 

el ano imperforado . 

• Describir las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación y la comunicación de la atención para avanzar en la 

atención del ano imperforado y mejorar los resultados. 

INTRODUCCIÓN 

El ano imperforado o atresia anal es una malformación anorrectal congénita 

(ARM, por sus siglas en inglés) en la que no existe una abertura anal normal 

al nacer. Las ARM comprenden un amplio espectro de defectos que van desde 
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malformaciones menores (p. ej., cubierta membranosa) hasta malformaciones 

cloacales complejas que afectan también a los tractos urinario y genital. [1] Por 

lo tanto, el pronóstico puede variar mucho. Los ARM comúnmente tienen un 

mal desarrollo asociado de los músculos pélvicos, incluidos el 

esfínter anal externo y los nervios [2] . Aproximadamente la mitad de los 

pacientes con ARM también tienen anomalías en otros sistemas de 

órganos. Estos involucran más comúnmente los sistemas genitourinario y 

musculoesquelético. [3] [4]El diagnóstico tardío puede ocurrir en uno de cada 

cinco recién nacidos, a pesar de la evaluación posparto de rutina. Tal retraso 

puede aumentar la morbilidad y la mortalidad. 

ETIOLOGÍA 

Se desconoce la etiología exacta de las malformaciones anorrectales y es 

probable que sea multifactorial. La historia familiar positiva ocurre en 

aproximadamente el 1,4% de los casos. [5] Se produce un modo de herencia 

autosómico dominante en síndromes específicos, como el síndrome de 

Currarino, el síndrome de Townes-Brock y el síndrome de Pallister-

Hall. [1] La investigación ha notado una mayor incidencia con la trisomía 13, 

18 y 21. [3] Aproximadamente la mitad de los pacientes con ARM tienen 

anomalías asociadas, y el riesgo de anomalías aumenta con un nivel más alto 

de ARM. [4] Estos incluyen con mayor frecuencia anomalías genitourinarias, 

anomalías vertebrales o de la médula espinal, anomalías craneofaciales, 

anomalías cardiovasculares, anomalías de la médula espinal y otras anomalías 

gastrointestinales. [6][5] [3] Los informes muestran un aumento constante del 

riesgo de malformación anorrectal con el tabaquismo paterno, el sobrepeso 

materno, la obesidad y la diabetes. [7] 

El ano imperforado se asocia comúnmente con otras anomalías congénitas 

agrupadas como Síndrome/Asociaciones VACTERL, que significa: 

• D efectos vertebrales, p. ej., vértebras hipoplásicas pequeñas 

o hemivértebras 

• Defectos anales : atresia anal / ano imperforado 

• Defectos cardíacos, por ejemplo, defectos del tabique ventricular, 

defectos del tabique auricular o tetralogía de Fallot 

• Fístula traqueoesofágica 
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• Defectos renales: génesis renal completa o parcial (unilateral o bilateral), 

otras anomalías del sistema genitourinario 

• Defectos en las extremidades: dedos perdidos o desplazados, polidactilia 

o sindactilia (es decir, dedos palmeados o fusionados)   

 Para diagnosticar el Síndrome VACTERL/VACTER, al menos 3 de los 

defectos deben estar presentes. [8] 

Otros síndromes que pueden estar comúnmente asociados con ARM incluyen 

MURCS (aplasia de los conductos de Müller, aplasia renal y displasia de 

somita cervicotorácica), OEIS (onfalocele, extrofia, ano imperforado y 

defectos de la columna). [1] 

CLASIFICACIÓN 

Las malformaciones anorrectales se han dividido tradicionalmente en 

malformaciones altas, intermedias o bajas según la relación del extremo de la 

bolsa rectal con el nivel del músculo elevador del ano (Clasificación de 

Wingspread, 1984). [9] Esta clasificación tenía un grupo separado de 

anomalías para hombres y mujeres, con categorías especiales de 

malformaciones cloacales y raras (Tabla 1, artículo de medios 2). La 

clasificación de Wingspread se usó ampliamente y dirigió la elección del 

abordaje quirúrgico, con un abordaje perineal simple considerado para 

malformaciones bajas y cirugías complejas necesarias para malformaciones 

altas. 

Sin embargo, Pena et al., con su amplia experiencia en anorrectoplastia sagital 

posterior (PSARP), encontraron que el tipo de fístula influía mucho en los 

resultados de estos pacientes. En 1995, describió un nuevo sistema de 

clasificación basado en el tipo de fístula presente. [10] Los detalles de la 

clasificación de Pena aparecen en la Tabla 2. La ubicación y el tipo de fístula 

ayudan a guiar el abordaje quirúrgico y el grado de movilización necesario para 

pasar a través de la bolsa ciega. También introdujo nuevos criterios de 

seguimiento que incluyen suciedad fecal, estreñimiento, defecación voluntaria 

y continencia fecal completa. 

En 2005, el grupo de Krickenbeck propuso una modificación de esta 

clasificación para permitir la comparación de datos de resultados de pacientes 

con ARM sometidos a diferentes cirugías. Este sistema de clasificación 

proporciona estándares para la clasificación de diagnósticos, procedimientos 
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quirúrgicos y resultados postoperatorios. [9] Los detalles del sistema de 

clasificación de Krickenbeck para el diagnóstico de ARM aparecen en la Tabla 

3. 

EPIDEMIOLOGÍA 

El ano imperforado tiene una incidencia estimada de 1 en 5000 nacimientos 

en los EE. UU. Los hombres tienen una incidencia ligeramente mayor que las 

mujeres [1] . La fístula rectouretral es el defecto más común en los hombres y 

la fístula rectovestibular en las mujeres. [1] 

FISIOPATOLOGÍA 

Las malformaciones anorrectales ocurren durante las 8 a 12 semanas de 

gestación fetal debido a que no se completa el desarrollo del intestino 

posterior. Hay alteración de la tabicación y la membrana cloacal suele 

encontrarse corta en su parte dorsal; por lo tanto, el intestino posterior conserva 

su unión al seno urogenital. [11] 

SEMIOLOGIA 

La atresia anal debe sospecharse clínicamente al nacer durante la evaluación 

posparto de rutina o poco después cuando el recién nacido no defeca dentro de 

las 24 horas posteriores al nacimiento (es decir, no expulsa meconio). Los 

pacientes pueden presentar distensión abdominal. A veces, el meconio puede 

emerger de una fístula en el perineo o de la uretra. 

Se debe realizar un examen completo del perineo al nacer y después de 24 

horas. Estos pueden revelar una falta de apertura anal o una pequeña depresión 

(llamada fosa anal ). La presencia de un pequeño orificio, no en la posición 

normal del ano , puede indicar una fístula perineal. Este defecto suele estar 

presente anterior al complejo del esfínter anal . Puede haber una fístula en el 

tracto genitourinario si se observa que las heces salen de la uretra o la vagina 

en lugar del ano.. Sin embargo, la fístula puede tardar más de 24 horas en 

revelarse porque se necesita una presión significativa para forzar el meconio a 

través de la abertura de la fístula. El examen de orina es esencial en los recién 

nacidos varones para buscar evidencia de meconio. En una niña con ARM, es 

necesaria una inspección minuciosa del vestíbulo (el área entre los labios). El 

vestíbulo normal tiene dos aberturas, la uretra en la parte anterior y la vagina 

en la parte posterior. La presencia de una sola abertura indica cloaca persistente 
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y la presencia de tres aberturas indica una fístula vestibular. La presencia de 

dos aberturas en el vestíbulo con ano ausenteindica una fístula rectovaginal 

subyacente o un recto ciego. Los pacientes con malformaciones anorrectales 

altas pueden tener un "trasero" plano o un perineo plano y un pliegue glúteo en 

la línea media ausente. Estos indican musculatura subdesarrollada en el 

perineo o deformidades sacras, y estos pacientes tienden a tener un mal 

pronóstico asociado para lograr el control intestinal. 

Los pacientes con malformación anorrectal tienen una alta incidencia de 

anomalías asociadas y se debe realizar un examen para detectarlas. [4] Es 

importante reconocer si hay otros hallazgos específicos en el examen físico que 

podrían estar relacionados con un síndrome particular, por ejemplo, defectos 

vertebrales, anomalías del hueso radial en los brazos. Se debe realizar un paso 

de sonda nasogástrica para evaluar atresia esofágica . El médico debe 

examinar el cordón umbilical al nacer; la presencia de una sola arteria 

umbilical puede sugerir una malformación renal subyacente. [12]  Un examen 

cardiovascular puede descubrir un soplo.  

EVALUACIÓN 

La evaluación diagnóstica de estos pacientes debe centrarse en delinear el nivel 

y la complejidad de la malformación anorrectal y la identificación de cualquier 

defecto asociado. Estos pacientes tienen una alta incidencia de malformaciones 

genitourinarias y musculoesqueléticas (generalmente sacras) asociadas, 

especialmente si existe una malformación anorrectal alta. La evaluación de los 

defectos vertebrales y de la médula espinal es esencial. El abordaje de estos 

pacientes implica un equipo interprofesional que incluye pediatras, 

neonatólogos, cirugía pediátrica y urología pediátrica.  

La ecografía del abdomen y la pelvis es una modalidad de detección valiosa 

para el diagnóstico de anomalías genitourinarias y gastrointestinales asociadas 

y debe realizarse de manera temprana. La ecografía del perineo ayuda a estimar 

la distancia entre la bolsa rectal y el perineo.  

Una vez que se ha desarrollado la distensión abdominal, se debe realizar una 

radiografía lateral en decúbito prono para determinar la ubicación de la burbuja 

de aire del intestino distal desde el hoyuelo anal (marcada por la colocación 

de un marcador de plomo). Una distancia de menos de 1 cm generalmente 

indica un defecto bajo, y una distancia mayor a 1 cm puede indicar un defecto 

alto. [13]Tradicionalmente, se ha utilizado el invertograma (es decir, la 
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radiografía con el bebé boca abajo) para indicar esta distancia entre la bolsa y 

el perineo. Pero el bebé suele sentirse incómodo en esta posición, y el llanto 

incesante puede provocar la contracción del cabestrillo puborrectal y el 

oscurecimiento de la bolsa rectal distal. Por esta razón, ahora es preferible una 

vista lateral cruzada en decúbito prono a un invertograma. Se ha demostrado 

que el invertograma es muy impreciso para evaluar la posición de la bolsa. [14] 

Se debe realizar una radiografía simple de toda la columna, incluido el sacro y 

ambas alas ilíacas, para detectar anomalías vertebrales y adecuación del 

sacro. Las radiografías de las extremidades son necesarias si hay hallazgos 

anormales en el examen físico. La evaluación de cualquier defecto cardíaco 

asociado debe realizarse con un ecocardiograma.  

En un lactante en el que se ha realizado una colostomía de derivación por ARM 

compleja (especialmente cloaca), un estudio de contraste del colon distal 

(colostografía distal) es beneficioso para identificar la altura real de la bolsa 

rectal distal y su conexión fistulosa. Precisa inyección de contraste 

hidrosoluble a través de fístula mucosa distal bajo presión. Si existe una 

conexión con la vejiga urinaria, se puede realizar una cistouretrografía 

miccional al mismo tiempo para delinear la anatomía de la vejiga urinaria y 

cualquier reflujo vesicoureteral asociado. Manos experimentadas deben 

realizar este procedimiento; ha habido informes de perforación intestinal como 

complicación. [15] Aunque es muy preciso para determinar la ubicación de la 

bolsa rectal y la fístula, el colostograma distal no proporciona ninguna 

información sobre la anatomía de la musculatura pélvica.      

Una resonancia magnética de la pelvis es beneficiosa para delinear la anatomía 

de los músculos del piso pélvico, la ubicación de la bolsa rectal y cualquier 

fístula. Los avances recientes en la resonancia magnética han permitido 

obtener imágenes de alta resolución de las estructuras pélvicas. Estos hallazgos 

pueden influir significativamente en el abordaje quirúrgico planificado. La 

resonancia magnética también puede servir para evaluar la presencia de una 

médula anclada o una unión anormal de la médula espinal al vertebrado, así 

como para la evaluación del desarrollo anatómico después de la corrección 

quirúrgica de la ARM. [dieciséis] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Al diagnosticar ARM a un recién nacido, el manejo inicial debe centrarse en 

la hidratación y evitar la sepsis. No se necesita una intervención quirúrgica de 
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emergencia y el recién nacido debe someterse a una evaluación diagnóstica 

exhaustiva en las primeras 24 a 36 horas de vida. [1] Debe haber la colocación 

de vías intravenosas para líquidos y antibióticos, y una sonda nasogástrica 

insertada para la descompresión del estómago, y para evitar la posibilidad de 

vómitos y aspiración. 

Es posible que el paciente deba someterse a una colostomía de derivación o 

una reparación quirúrgica. Esta decisión se basa en la complejidad de la 

malformación anorrectal, las anomalías asociadas y cualquier anomalía 

metabólica que se desarrolle poco después del nacimiento. [17] En términos 

generales, un ARM simple de ubicación baja puede someterse a una anoplastia 

primaria, y una malformación alta o compleja necesitaría una colostomía de 

derivación inicial seguida de una reparación quirúrgica definitiva de 4 a 8 

semanas después. 

Cuando es necesaria una colostomía de derivación, se prefiere una colostomía 

descendente o sigmoidea y se saca a través del cuadrante inferior izquierdo del 

abdomen. La realización de la colostomía da como resultado la desviación del 

flujo de heces y permite la reparación tardía ya que se ha abordado la 

preocupación urgente de obstrucción intestinal y/o sepsis por fístula. También 

proporciona un diagnóstico más preciso del nivel de la bolsa rectal, ya que no 

es posible realizar un reservograma de contraste a través de la rama distal de 

la colostomía.  

La anorrectoplastia sagital posterior (PSARP) es actualmente el procedimiento 

estándar de oro para la reparación de la mayoría de los ARM. Peña et 

al. PSARP descrito. [18]  Este procedimiento implica la reparación de ARM 

por abordaje perineal, aunque, para defectos más altos, puede ser necesaria la 

movilización de la bolsa rectal distal, por vía abdominal. Una incisión estricta 

en la línea media desde el sacro hasta el hoyuelo anal preserva las estructuras 

neurovasculares mientras divide la piel y las estructuras musculares 

subyacentes. Más detalles técnicos están fuera del alcance de este capítulo y 

están disponibles a través de la referencia provista. [18]Puede realizarse en 1 

etapa (sin colostomía) o en tres etapas (colostomía, PSARP y cierre de 

colostomía). En los recién nacidos a los que se les realizó una colostomía 

derivativa, la reparación definitiva se realiza a las 4 a 8 semanas si el recién 

nacido ha ido creciendo bien con una nutrición adecuada y sin sepsis. La 

reparación en una etapa es posible con manos experimentadas en pacientes con 

anomalías bajas y anomalías altas seleccionadas. [17] Estos procedimientos 
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requieren un cirujano experimentado en instalaciones de gran volumen para 

obtener el mejor resultado. [19] 

La atención posoperatoria inmediata generalmente se ocupa del control del 

dolor y la necesidad de mantener un catéter urinario (de Foley o suprapúbico) 

en algunos pacientes sometidos a reparación genitourinaria. Después de dos 

semanas de reparación, los pacientes deben someterse a una 

dilatación anal para evitar la estenosis a nivel de la piel. Durante los siguientes 

6 a 12 meses, una vez lograda la dilatación adecuada y no se ha desarrollado 

estenosis de la piel, es posible cerrar la colostomía. Los pacientes suelen tener 

problemas con la maceración de la piel perineal y la dermatitis del pañal 

después del cierre de la colostomía, ya que la piel se expone a múltiples 

evacuaciones intestinales por primera vez. La educación de los padres sobre 

las dilataciones anales y el manejo de la dermatitis del pañal es vital para 

obtener buenos resultados. Los pacientes tardan algunos meses en lograr un 

patrón estable de evacuaciones intestinales. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La mayoría de los pacientes con ano imperforado reciben un diagnóstico 

temprano en el período neonatal, pero pocos con malformaciones complejas y 

fístulas perineales pueden evadir la detección temprana. Además, las 

malformaciones anorrectales constituyen un espectro completo de anomalías 

anatómicas que varían desde una simple cubierta membranosa sobre 

el hoyuelo anal hasta defectos complejos de la cloaca con enfermedad 

fistulosa. Estos pacientes requieren el manejo de médicos experimentados en 

centros de atención terciaria. La evaluación de las anomalías asociadas es 

esencial y es necesario un estudio de diagnóstico completo como se detalló 

anteriormente. 

PRONÓSTICO 

La complejidad de las malformaciones anorrectales y anomalías asociadas 

suele determinar la calidad de vida. Los pacientes con lesiones bajas son más 

propensos a desarrollar continencia. La mayoría de los pacientes desarrollarán 

estreñimiento o incontinencia y deberán ser tratados con laxantes o 

modificaciones dietéticas en consecuencia. Estos pacientes requieren 

seguimiento de por vida. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/
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COMPLICACIONES 

Si no se diagnostica esta afección a tiempo, el recién nacido puede desarrollar 

deshidratación, vómitos, aspiración y sepsis. La infección del sitio quirúrgico, 

la dehiscencia de la herida y la infección del tracto urinario pueden acompañar 

a la mayoría de las cirugías abdominales. Las complicaciones posquirúrgicas 

específicas de la reparación quirúrgica de ARM incluyen fístula recurrente o 

persistente, estenosis anal , estenosis de otras estructuras reconstruidas y 

prolapso rectal. [20] La complejidad de las malformaciones y las anomalías 

asociadas (p. ej., anomalías vertebrales) suelen determinar los resultados a 

largo plazo. Aquellos con anomalías vertebrales significativas, ataduras de la 

médula espinal o ARM complejos pueden quedar discapacitados por el resto 

de sus vidas.    

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Las malformaciones anorrectales constituyen un espectro completo de 

anomalías que requieren un seguimiento de por vida incluso después de una 

reparación exitosa. Estas anomalías deben detectarse precozmente, 

preferentemente en la sala de partos. La participación temprana de 

neonatólogos y cirujanos pediátricos es vital para la planificación del 

tratamiento y la intervención oportuna. La reparación compleja puede 

necesitar varios especialistas y equipos (cirugía pediátrica, urología, 

ginecología) trabajando al mismo tiempo, operando como un equipo 

interprofesional cohesivo. La atención de enfermería con enfermeras 

especializadas en neonatología con experiencia es vital antes y después de la 

cirugía, y deben informar cualquier hallazgo o inquietud al médico que maneja 

el caso. Los padres deben comprender el trastorno y las opciones de 

tratamiento disponibles. Debido a que los ARM pueden ocurrir en pacientes 

con complejo VACTERL, es necesario un estudio exhaustivo del bebé antes 

de cualquier cirugía. Si se requiere una colostomía temporal, la enfermera de 

estoma debe educar a los padres sobre su manejo y duración. el frecuentelas 

dilataciones anales y la maceración progresiva de la piel perineal afectan al 

paciente y a la familia. Las enfermeras deben revisar periódicamente el perineo 

en busca de suciedad fecal y mantenerlo limpio. Finalmente, 

el ano imperforado también crea ansiedad en los padres, y una consulta con 

una enfermera de salud mental puede ser una buena recomendación. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/
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La coordinación de la atención y la educación de los padres son un factor 

determinante significativo del resultado a largo plazo después del alta; aquí es 

donde un equipo interprofesional, como se describió anteriormente, debe 

continuar comunicándose y manejando al paciente, potencialmente de por 

vida. Cada disciplina debe compartir y tener acceso a los mismos hallazgos y 

datos para que el paciente realice sus funciones y logre resultados óptimos para 

el paciente. [Nivel 5] 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 

 

FIGURAS Y TABLAS 

 
1 

Ano imperforado de lactante femenino , con fístula recto-vestibular. Abiezer 

Disla, MD. Se obtuvo el consentimiento informado por escrito del padre de la 

imagen descrita para su publicación y la imagen adjunta. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/figure/article-17726.image.f1/?report=objectonly
https://www.statpearls.com/account/trialuserreg/?articleid=17726&utm_source=pubmed&utm_campaign=reviews&utm_content=17726
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/figure/article-17726.image.f1/?report=objectonly
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2 

Tabla 1. Clasificación Wingspread de las malformaciones 

anorrectales "Contribuido por Meenakshi Singh, MBBS" 

 
3 

Tabla 2. Clasificación de Pena para malformaciones anorrectales 

(1995). "Contribuido por Meenakshi Singh, MBBS" 

 
4 

Tabla 3. Clasificación de Krickenbeck para malformaciones anorrectales 

(2005) "Contribuido por Meenakshi Singh, MBBS" 
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5 

Atresias anales . Contribuido por Marc A Levitt, Alberto Peña (CC BY 2.0 

https://creativecommons.org/licenses/by/2.0/deed.en) Imagen cortesía: 

https://commons.wikimedia.org/wiki/File: Atresia .jpg 

Referencias 

1. 

Levitt MA, Peña A. Malformaciones anorrectales. Dis. raras de Orphanet 

J. 2007 26 de julio; 2:33 . [ Artículo gratuito de PMC ] [ PubMed ] 

2. 

Watanabe Y, Ando H, Seo T, Kaneko K, Katsuno S, Shinohara T, Mori 

K, Toriwaki J. Reconstrucción de imágenes tridimensionales de una 

malformación anorrectal con tecnología de tomografía computarizada 

helicoidal de fila de detectores múltiples. Pediatr Surg Int. 2003 

mayo; 19 (3):167-71. [ PubMed ] 

3. 

Cho S, Moore SP, Fangman T. Ciento tres pacientes consecutivos con 

malformaciones anorrectales y sus anomalías asociadas. Arch Pediatr 

Adolesc Med. 2001 mayo; 155 (5):587-91. [ PubMed ] 

4. 

Endo M, Hayashi A, Ishihara M, Maie M, Nagasaki A, Nishi T, Saeki 

M. Análisis de 1992 pacientes con malformaciones anorrectales durante 

las últimas dos décadas en Japón. Comité Directivo del Grupo de Estudio 

Japonés de Anomalías Anorrectales. J Pediatr Surg. 1999 marzo; 34 (3): 

435-41. [ PubMed ] 

5. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/figure/article-17726.image.f5/?report=objectonly
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC1971061/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17651510
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12768311
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/11343503
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/10211649
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK549784/figure/article-17726.image.f5/?report=objectonly


 

279 
 

Falcone RA, Levitt MA, Peña A, Bates M. Aumento de la heredabilidad 

de ciertos tipos de malformaciones anorrectales. J Pediatr Surg. 2007 

enero; 42 (1):124-7; discusión 127-8. [ PubMed ] 

6. 

Wijers CH, van Rooij IA, Marcelis CL, Brunner HG, de Blaauw I, 

Roeleveld N. Etiología genética y no genética de las malformaciones 

anorrectales no sindrómicas: una revisión sistemática. Defectos de 

nacimiento Res C Embryo Today. 2014 diciembre; 102 (4):382-

400. [ PubMed ] 

7. 

Zwink N, Jenetzky E, Brenner H. Factores de riesgo de los padres y 

malformaciones anorrectales: revisión sistemática y metanálisis. Dis. 

raras de Orphanet J. 17 de mayo de 2011; 6:25 . [ Artículo gratuito de 

PMC ] [ PubMed ] 

8. 

Salomón BD. Asociación VACTERL/VATER. Dis. raras de Orphanet 

J. 16 de agosto de 2011; 6:56 . [ Artículo gratuito de PMC ] [ PubMed ] 

9. 

Holschneider A, Hutson J, Peña A, Beket E, Chatterjee S, Coran A, 

Davies M, Georgeson K, Grosfeld J, Gupta D, Iwai N, Kluth D, 

Martucciello G, Moore S, Rintala R, Smith ED, Sripathi DV , Stephens 

D, Sen S, Ure B, Grasshoff S, Boemers T, Murphy F, Söylet Y, Dübbers 

M, Kunst M. Informe preliminar sobre la Conferencia internacional para 

el desarrollo de estándares para el tratamiento de las malformaciones 

anorrectales. J Pediatr Surg. 2005 octubre; 40 (10):1521-6. [ PubMed ] 

10. 

Peña A. Malformaciones anorrectales. Semin Pediatr Surg. 1995 

febrero; 4 (1): 35-47. [ PubMed ] 

11. 

Kluth D. Embriología de las malformaciones anorrectales. Semin Pediatr 

Surg. 2010 agosto; 19 (3):201-8. [ PubMed ] 

12. 

Thummala MR, Raju TN, Langenberg P. Anomalía aislada de la arteria 

umbilical única y el riesgo de malformaciones congénitas: un 

metanálisis. J Pediatr Surg. 1998 abril; 33 (4):580-5. [ PubMed ] 

13. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17208552
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25546370
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3121580/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3121580/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21586115
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3169446/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21846383
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/16226976
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/7728507
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20610193
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/9574755


 

280 
 

Shaul DB, Harrison EA. Clasificación de las malformaciones 

anorrectales: abordaje inicial, pruebas diagnósticas y colostomía. Semin 

Pediatr Surg. noviembre de 1997; 6 (4): 187-95. [ PubMed ] 

14. 

Niedzielski JK. Invertografía versus ultrasonografía y colostografía 

distal para la determinación de la distancia piel-intestino en niños con 

malformaciones anorrectales. Eur J Pediatr Surg. 2005 

agosto; 15 (4):262-7. [ PubMed ] 

15. 

Thomeer MG, Devos A, Lequin M, De Graaf N, Meeussen CJ, Meradji 

M, De Blaauw I, Sloots CE. Resonancia magnética de alta resolución 

para el estudio preoperatorio de recién nacidos con una malformación 

anorrectal: una comparación directa con la colostografía / fistulografía 

de presión distal. Eur Radiol. 2015 diciembre; 25 (12):3472-

9. [ Artículo gratuito de PMC ] [ PubMed ] 

16. 

Madhusmita, Ghasi RG, Mittal MK, Bagga D. Malformaciones 

anorrectales: papel de la resonancia magnética en la evaluación 

preoperatoria. Imágenes de Indian J Radiol. 2018 abril-

junio; 28 (2):187-194. [ Artículo gratuito de PMC ] [ PubMed ] 

17. 

Liu G, Yuan J, Geng J, Wang C, Li T. El tratamiento de malformaciones 

anorrectales altas e intermedias: ¿una etapa o tres procedimientos? J 

Pediatr Surg. 2004 octubre; 39 (10):1466-71. [ PubMed ] 

18. 

Peña A, Devries PA. Anorrectoplastía sagital posterior: importantes 

consideraciones técnicas y nuevas aplicaciones. J Pediatr Surg. 1982 

diciembre; 17 (6):796-811. [ PubMed ] 

19. 

Wood RJ, Levitt MA. Malformaciones anorrectales. Cirugía Rectal Clin 

Colon. 2018 marzo; 31 (2): 61-70. [ Artículo gratuito de PMC ] 

[ PubMed ] 

20. 

Versteegh HP, Sutcliffe JR, Sloots CE, Wijnen RM, de Blaauw I. 

Complicaciones postoperatorias después de la cirugía reconstructiva 

para malformaciones cloacales: una revisión sistemática. Coloproctol 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/9368270
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/16163592
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4636514/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26002129
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6038223/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30050242
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15486889
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/6761417
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5825858/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29487488


 

281 
 

tecnológico. 2015 abril; 19 (4):201-7. [ Artículo gratuito de PMC ] 

[ PubMed ] 

Copyright © 2022, StatPearls Publishing LLC. 

 

 

 
  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4412430/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25702171
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/about/copyright/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31747191


 

282 
 

MALFORMACIONES ANORRECTALES 

Autores 

Caitlin A. Smith1 ; Jeffrey Avansino . 

afiliaciones 

1 Hospital Infantil de Seattle 

Última actualización: 12 de agosto de 2021 . 

ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El manejo de las malformaciones anorrectales es desafiante y 

excepcionalmente complejo. Para lograr resultados apropiados en niños con 

este diagnóstico, se debe realizar una cuidadosa planificación preoperatoria y 

quirúrgica. Además, el cuidado de por vida y la atención al control intestinal 

son clave para el éxito del paciente. Esta actividad revisa la evaluación y el 

tratamiento y destaca el papel del equipo interprofesional en el manejo de 

pacientes con esta condición. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la evaluación adecuada de un paciente con una 

malformación anorrectal. 

• Describir el estudio preoperatorio apropiado para un paciente con una 

malformación anorrectal. 

• Relatar las opciones correctas de manejo quirúrgico según el tipo de 

malformación anorrectal. 

• Explicar la importancia del equipo interprofesional en la atención de 

pacientes con malformación anorrectal. 

INTRODUCCIÓN 

La malformación anorrectal es el término general para una variedad de 

diagnósticos a menudo denominados ano imperforado. Los pacientes con este 

diagnóstico no tienen una abertura anal normal, sino que un trayecto fistuloso 

se abre hacia el perineo anterior al complejo muscular anal o hacia estructuras 

anatómicas adyacentes. En el varón, el trayecto fistuloso puede conectarse al 
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sistema urinario y en la mujer, a las estructuras ginecológicas. La distancia a 

la que se abre el trayecto fistuloso desde donde la ubicación adecuada de la 

abertura anal suele determinar la gravedad del defecto. Cuanto más se abre el 

trayecto fistuloso desde la ubicación anatómica normal, más probable es que 

haya problemas asociados adicionales, como una musculatura subdesarrollada 

y un complejo muscular anal. Clasificar correctamente la malformación 

anorrectal tiene importancia en el pronóstico del paciente, 

ETIOLOGÍA 

Si bien no se conoce una causa específica de las malformaciones anorrectales, 

es muy probable que los factores genéticos desempeñen un papel en su 

desarrollo. La incidencia de tener un segundo hijo con una malformación 

anorrectal es de aproximadamente el uno por ciento. [1] Existen varios 

síndromes genéticos con una mayor incidencia de malformaciones 

anorrectales, como la tríada de Currarino, que presenta una herencia 

autosómica dominante, y los pacientes con trisomía 21 tienen una asociación 

conocida con malformaciones anorrectales sin fístula. Aproximadamente el 95 

% de los pacientes con trisomía 21 tienen malformación anorrectal sin fístula 

en comparación con solo el 5 % de todos los pacientes con malformaciones 

anorrectales. [2]También hay algunos datos que sugieren que la exposición a 

factores ambientales puede estar relacionada con el desarrollo de 

malformaciones anorrectales, como la fertilización in vitro, la exposición a la 

talidomida y la diabetes. [3] Los modelos animales también han mostrado 

exposición al ácido trans-retinoico y la tiourea de etileno se correlaciona con 

malformaciones anorrectales. [3] 

EPIDEMIOLOGÍA 

Las malformaciones anorrectales ocurren aproximadamente en 1 de cada 5000 

nacidos vivos. Son ligeramente más comunes en los hombres (1.2 a 1). La 

mayoría de los pacientes masculinos con una malformación anorrectal tienen 

algún tipo de conexión con el sistema urinario o una fístula recto-uretral 

(aproximadamente el 70% de esta población de pacientes). El tipo más común 

de malformación anorrectal en pacientes femeninas es una fístula recto-

vestibular. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
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FISIOPATOLOGÍA 

Varias teorías abordan la fisiopatología y el desarrollo de las malformaciones 

anorrectales. Una teoría está relacionada con la hipótesis de que 

embrionariamente el tracto urinario, el tracto reproductivo y el tracto 

gastrointestinal forman un canal común llamado cloaca, seguido de la 

separación de estas estructuras y la migración del tabique anorrectal alrededor 

de la séptima semana de gestación. [4]Esta teoría plantea la hipótesis de que el 

desarrollo anormal del tabique anorrectal da como resultado la formación de 

malformaciones anorrectales. Sin embargo, todavía hay una discusión en curso 

sobre cómo se forma el tabique o si incluso está relacionado con la creación de 

malformaciones anorrectales. Una segunda teoría plantea la hipótesis de que el 

recto migra hacia el perineo durante el desarrollo, y esto es anormal en la 

formación de malformaciones anorrectales. Ninguna de estas teorías tiene 

confirmación de modelos embriológicos, y se necesita más trabajo para 

mejorar nuestra comprensión de las malformaciones anorrectales y su 

etiología. [5] [6] [7] 

SEMIOLOGIA 

La mayoría de los pacientes con malformaciones anorrectales reciben su 

diagnóstico recién nacidos. Un examen físico completo del recién nacido es 

vital en estos pacientes, ya que aproximadamente el 60% de los pacientes 

tendrán una anomalía asociada. 

Además de un examen perineal/anal, que es obligatorio, un examen físico 

completo del recién nacido en un paciente con una malformación anorrectal 

incluye escuchar los ruidos cardíacos para ver si se puede auscultar un soplo, 

examinar las extremidades en busca de anomalías anatómicas y un examen 

genitourinario. 

Para que un ano sea normal, debe estar en la ubicación correcta y del tamaño 

adecuado, según la edad. El tamaño normal del ano de un bebé nacido a 

término es un dilatador de 10 a 12 Hegar (un instrumento que se usa para medir 

el tamaño del ano), y el tamaño de un bebé de 12 meses debe ser de 

aproximadamente un dilatador de 15 Hegar. La base de la ubicación correcta 

es que la abertura anal esté en el centro del complejo muscular anal. La 

posición de la abertura anal en el complejo muscular no siempre se puede 

discernir en la clínica y, a menudo, requiere un examen bajo anestesia. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.bing.com/images/search?view=detailV2&ccid=JReg%2b2BZ&id=8AA566AFBBAEA401AC08F1FE4F6BDEB3C873C840&thid=OIP.JReg-2BZafNNwe438vq43AHaHa&mediaurl=https%3a%2f%2fwww.lancetahg.com.mx%2f8941-large_default%2fdilatadores-hegar.jpg&cdnurl=https%3a%2f%2fth.bing.com%2fth%2fid%2fR.2517a0fb605969f34dc1ee37f2fab8dc%3frik%3dQMhzyLPea0%252f%252b8Q%26pid%3dImgRaw%26r%3d0&exph=800&expw=800&q=DILATADOR+DE+Hegar&simid=608003658313136968&FORM=IRPRST&ck=B601C1E800471BCA9B5827423C23EDDC&selectedIndex=3&ajaxhist=0&ajaxserp=0


 

285 
 

El perineo debe evaluarse minuciosamente prestando atención a características 

como el desarrollo de los glúteos, la presencia de un pliegue glúteo y el examen 

de cualquier tipo de abertura u orificio en el perineo. En pacientes mujeres con 

una malformación anorrectal, también se debe realizar un examen vaginal 

completo, teniendo cuidado de anotar el número de aberturas en el 

perineo. Estas características del examen físico pueden ayudar a dar pistas 

sobre el tipo de malformación anorrectal. 

EVALUACIÓN 

Son necesarios múltiples estudios diagnósticos para los pacientes 

diagnosticados con una malformación anorrectal. Si bien las malformaciones 

anorrectales pueden ocurrir como un hallazgo aislado, requieren un estudio 

adicional ya que el 60 % de los pacientes tienen una anomalía asociada, y existe 

una correlación de las malformaciones anorrectales con los defectos 

VACTERL (vertebral, anorrectal, cardíaco, fístula traqueoesofágica/atresia 

esofágica, renal). , y miembro). [2] 

Debido a la asociación conocida de VACTERL con malformaciones 

anorrectales, para cada recién nacido diagnosticado con una malformación 

anorrectal en el examen físico, son necesarios los siguientes estudios 

radiográficos. Después de la colocación de una sonda nasogástrica u 

orogástrica, se deben obtener radiografías simples de abdomen y tórax para 

descartar la presencia de atresia esofágica con o sin fístula 

traqueoesofágica. También se deben obtener radiografías de la columna para 

descartar anomalías vertebrales. En pacientes masculinos, si la presencia de 

meconio en el perineo sin una fístula perineal aparente no se presenta a las 24 

horas de vida, se debe obtener una radiografía en decúbito prono lateral o 

invertografía. Antes de obtener el invertograma, el paciente debe colocarse en 

decúbito prono con las nalgas elevadas durante al menos 15 minutos para que 

el aire del tracto gastrointestinal tenga tiempo de migrar al recto más 

distal; esto ayudará en la evaluación del nivel más distal del intestino y ayudará 

a determinar la necesidad de una colostomía. Para pacientes femeninas con un 

solo orificio perineal y un diagnóstico de cloaca, se debe obtener una ecografía 

abdominal para evaluar hidrocolpos e hidronefrosis. Además, se debe realizar 

un ecocardiograma para todos los pacientes con una malformación anorrectal 

para descartar problemas cardíacos congénitos, y se debe obtener una ecografía 

espinal para detectar la médula espinal anclada.[2] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542275/
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TRATAMIENTO / MANEJO 

FÍSTULAS PERINEALES Y FÍSTULAS RECTOVESTIBULARES: 

Para pacientes con fístulas perineales, se puede realizar una reparación en el 

período neonatal si el cirujano se siente cómodo con el procedimiento y no hay 

otras anomalías que impidan la anestesia, como un defecto cardíaco. El médico 

también puede retrasar la reparación si el trayecto fistuloso es lo 

suficientemente grande para realizar dilataciones con un dilatador de Hegar y 

la evacuación de las heces puede ser confiable. La misma estrategia de 

dilatación funciona para una paciente con una fístula rectovestibular, ya que la 

anatomía puede ser un desafío en el período neonatal y la dilatación puede 

permitir que el niño crezca y mejorar la facilidad de la intervención quirúrgica. 

Para cualquier población de pacientes, es crucial asegurarse de que las heces 

se descomprimen bien con el manejo de la dilatación y que el niño no se 

distiende. Si se maneja con dilataciones, la reparación quirúrgica debe ocurrir 

aproximadamente a los 3 meses de edad. De esta manera, el defecto puede 

corregirse antes de pasar a alimentos sólidos, lo que reduce el riesgo de 

desarrollar estreñimiento que provoque una dilatación rectal que afectaría la 

función. 

La reparación quirúrgica de estas malformaciones generalmente se realiza a 

través de una incisión sagital posterior y no es necesaria la entrada abdominal. 

FÍSTULAS RECTOURETRALES O CLOACA: 

Cualquier paciente masculino con una fístula urinaria debe someterse a una 

derivación en el período neonatal con una colostomía sigmoidea descendente 

de derivación con una fístula mucosa separada. Esta estrategia permite que el 

niño crezca antes de la intervención quirúrgica y también evacúe las heces del 

extremo distal del intestino que se conecta con el sistema urinario. Además, la 

fístula mucosa permite realizar un colostograma distal antes de la operación 

para determinar el tipo exacto de fístula rectouretral que ayuda con la 

planificación preoperatoria y la estrategia quirúrgica para la reparación. 

Los pacientes con un orificio perineal único compatible con un diagnóstico de 

cloaca también deben someterse a una ostomía de derivación y una fístula 

mucosa en el período neonatal. Estos pacientes también requieren un manejo 

preoperatorio y operatorio mucho más complejo, así como atención de por vida 

y se debe considerar su derivación a un centro especializado. 
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El momento de la reparación definitiva de malformaciones altas puede 

depender del tipo exacto de malformación y otras anomalías asociadas, 

especialmente defectos cardíacos. Por lo general, la reparación quirúrgica 

ocurre en algún momento alrededor o después de los 3 meses de edad. La 

reparación quirúrgica todavía se puede realizar con una incisión sagital 

posterior si el recto y la fístula se presentan en el colostograma distal por debajo 

del nivel del cóccix. La laparoscopia puede ser una estrategia quirúrgica crucial 

para malformaciones altas como una fístula recto-cuello vesical. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Aunque casi todos los pacientes sin apertura perineal son diagnosticados en el 

período neonatal, pocos pacientes con malformación anorrectal pueden tener 

un diagnóstico tardío. Estos son más comúnmente niños con fístulas perineales 

o estenosis anal que pueden pasar desapercibidas en el período neonatal. En 

caso de duda sobre la presencia de una malformación anorrectal, un cirujano 

pediátrico debe realizar un examen bajo anestesia del ano para evaluar si la 

abertura es del tamaño correcto y la ubicación anatómica adecuada (centrada 

dentro del complejo muscular). Ocasionalmente, un paciente puede presentar 

una abertura anal que parece ser más anterior de lo que es típico en la mayoría 

de los pacientes, lo cual es una variante normal si la abertura anal tiene el 

tamaño apropiado y está en el centro del complejo muscular. 

PRONÓSTICO 

El pronóstico para los pacientes con una malformación anorrectal está 

relacionado con el potencial a largo plazo para el control intestinal o la 

capacidad de ser continentes. Los tres factores que pueden ayudar a predecir la 

continencia son el tipo de malformación anorrectal, la relación sacra y la 

calidad de la médula espinal. Cuanto más lejos esté la fístula de la ubicación 

anatómica normal, menor será la posibilidad de continencia para el niño a 

medida que crezca. Una relación sacra baja también puede ser indicativa de 

disminución de la continencia. Los problemas de la columna, como la médula 

anclada, si están presentes, también son un indicador de pronóstico negativo 

para la continencia. Sin embargo, a pesar de que estos predictores estén 

presentes, un niño con estos factores de pronóstico aún puede estar limpio y 

ser socialmente continente con un programa de manejo intestinal adecuado y 

atención especializada. 
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COMPLICACIONES 

Pueden ocurrir complicaciones durante la operación si no se tiene cuidado de 

permanecer en el plano correcto del tejido, lo que también puede conducir a la 

colocación incorrecta del ano o la colocación fuera del centro del complejo 

muscular anal. Las complicaciones intraoperatorias adicionales para los 

hombres pueden incluir lesiones en las estructuras urinarias, incluida la uretra, 

las vesículas seminales y los conductos deferentes. En las hembras, la vagina 

puede sufrir lesiones. 

Las complicaciones posoperatorias pueden incluir infección de la herida 

superficial y profunda, dehiscencia de la anastomosis, prolapso de la anoplastia 

o estenosis de la anoplastia. También pueden ocurrir fístulas recurrentes entre 

el sistema urinario en los hombres o el sistema ginecológico en las 

mujeres. Estos generalmente ocurren si la reparación quirúrgica tiene una 

tensión excesiva o si el suministro de sangre al recto es inadecuado. Las fístulas 

recurrentes también pueden ocurrir en el contexto de una lesión intraoperatoria 

de las estructuras anteriores, como la uretra o la vagina. En este entorno, se 

debe tener cuidado para asegurar la pared rectal saludable en lugar de la 

estructura reparada, y también se debe colocar una almohadilla de grasa para 

reforzar la reparación. 

ORIENTACION AL GRUPO FAMILIAR 

La educación del paciente debe centrarse principalmente en ayudar a los padres 

de un niño con malformación anorrectal a comprender los problemas a largo 

plazo que el niño enfrentará potencialmente relacionados con la 

continencia. Las tres características clínicas, cuando se combinan, pueden 

ayudar a predecir el potencial a largo plazo de la continencia: el tipo de 

malformación anorrectal, la relación sacra y la calidad de la médula espinal. En 

cuanto al tipo de malformación anorrectal, cuanto más lejos esté la fístula de 

la localización anatómica normal, menor será la probabilidad de 

continencia. Un cociente sacro normal es 0,9 y un cociente sacro inferior a 0,4 

es un mal predictor de continencia. Las infecciones del tracto urinario también 

requieren seguimiento en pacientes con malformaciones anorrectales. En 

pacientes mujeres, el inicio de la menstruación es vital para garantizar que no 

exista una obstrucción mülleriana. Finalmente,  

https://www.bing.com/images/search?view=detailV2&ccid=FFUSfP%2fI&id=D94D03C3B4EC3A9224443F8A3583D84D942C4343&thid=OIP.FFUSfP_ICLmY5wg-1IVx0AHaEd&mediaurl=https%3a%2f%2fi.pinimg.com%2foriginals%2f7a%2f49%2fcb%2f7a49cb2d317ec55a5848d3d459b877b6.png&cdnurl=https%3a%2f%2fth.bing.com%2fth%2fid%2fR.1455127cffc808b998e7083ed48571d0%3frik%3dQ0MslE3YgzWKPw%26pid%3dImgRaw%26r%3d0&exph=374&expw=621&q=obstrucci%c3%b3n+m%c3%bclleriana&simid=608054064053622872&FORM=IRPRST&ck=3FDFB33CC323501EE282467230F9854E&selectedIndex=1&ajaxhist=0&ajaxserp=0
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

En última instancia, estos pacientes se benefician de un enfoque de equipo 

interprofesional para su atención. A menudo se requieren especialistas, 

incluidos cirugía general pediátrica, urología, ginecología, enfermeras 

capacitadas en especialidades y gastroenterología, para tratar de manera 

integral a esta población de pacientes con éxito y brindar el manejo de por vida 

que necesitan para el éxito y la continencia social; estas diferentes disciplinas 

deben trabajar en colaboración para lograr el tratamiento y los resultados más 

óptimos para estos pacientes. [Nivel V] Las áreas importantes para futuras 

investigaciones deben relacionarse con los resultados centrados en el paciente, 

especialmente su calidad de vida. Además, las métricas de calidad entre los 

centros de alto volumen pueden rastrearse en el futuro para establecer un 

estándar de atención para los resultados de esta población de pacientes. 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Las malformaciones cloacales son anomalías congénitas raras caracterizadas 

por una confluencia de los sistemas gastrointestinal, genital y urológico que 

sale del perineo a través de un solo orificio. Las malformaciones cloacales se 

consideran las malformaciones anorrectales (MAA) más complejas y 

representan un importante desafío técnico para los cirujanos pediátricos, los 

urólogos pediátricos y los ginecólogos pediátricos. Esta actividad describe la 

evaluación clínica de las malformaciones cloacales y explica el papel del 

equipo de profesionales de la salud en la coordinación de la atención de los 

pacientes con esta condición. 

OBJETIVOS: 

• Describir la presentación de un lactante con malformación cloacal. 

• Revisar la evaluación de un lactante con malformación cloacal. 

• Resumir el tratamiento de la malformación cloacal. 

• Explicar la evaluación clínica de la malformación cloacal y explicar el 

papel del equipo de profesionales de la salud en la coordinación de la 

atención de los pacientes con esta condición. 

INTRODUCCIÓN 

Las malformaciones cloacales son anomalías congénitas raras caracterizadas 

por una confluencia de los sistemas gastrointestinal, genital y urológico que 

sale del perineo a través de un solo orificio. [1] [Figura 1] Las malformaciones 

cloacales se consideran las malformaciones anorrectales (MAA) más 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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complejas y representan un desafío técnico importante para los cirujanos 

pediátricos, los urólogos pediátricos y los ginecólogos pediátricos. 

EPIDEMIOLOGÍA 

Se estima que la incidencia de anomalías cloacales es de 1 por cada 50 000 

nacidos vivos, aunque muchas malformaciones cloacales pueden 

diagnosticarse erróneamente como una fístula rectovaginal. [2] Por lo tanto, la 

incidencia real puede ser mayor. Se ven exclusivamente en mujeres. 

FISIOPATOLOGÍA 

Las malformaciones cloacales resultan de la falla en la separación de los 

canales anorrectal y urogenital embrionarios durante la sexta y séptima semana 

de gestación. [3] La creencia actual es que la detención más temprana de los 

procesos embriológicos normales da como resultado un canal común más largo 

que tiene implicaciones reconstructivas y funcionales más adelante en la vida. 

SEMIOLOGIA 

El diagnóstico prenatal es poco frecuente en pacientes con cloaca, aunque la 

ecografía o la resonancia magnética prenatales pueden identificar una 

estructura pélvica quística en la pelvis de una paciente femenina compatible 

con una vagina llena de líquido (hidrocolpos). [2]   Hallazgos ortopédicos o 

renales prenatales adicionales hacen que el diagnóstico de cloaca sea más 

probable. 

El diagnóstico definitivo de malformación cloacal se realiza en el período 

neonatal mediante examen físico con la identificación de un único orificio 

perineal, generalmente posterior al clítoris. Se requiere un examen perineal 

completo con iluminación adecuada, que se logra mejor al retraer los labios 

“hacia arriba y hacia afuera” para evaluar la relación de la uretra con el 

himen. En las malformaciones cloacales, la uretra está dentro del himen o el 

himen anterior está ausente. Si la uretra está distal al himen, se puede descartar 

una cloaca. Un examen más detenido de los genitales puede demostrar unos 

labios menores diminutos y en escorzo y un capuchón del clítoris. El examen 

abdominal puede revelar la presencia de una masa en la parte inferior del 

abdomen que probablemente representa un hidrocolpos que puede estar 

presente en hasta el 40% de los pacientes con cloaca.[1] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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EVALUACIÓN 

La evaluación inicial de un paciente con una malformación cloacal implica la 

identificación y el tratamiento de cualquier anomalía potencialmente mortal 

asociada. Al igual que otras ARM, las cloacas a menudo se correlacionan con 

diversas anomalías en la asociación vertebral, anorrectal, cardíaca, 

traqueoesofágica, renal y de las extremidades (VACTERL). [4] Es necesaria la 

consulta temprana con un urólogo pediátrico o un cirujano pediátrico con 

experiencia en el manejo de la cloaca una vez que se confirme el diagnóstico. 

Una evaluación urológica completa es obligatoria en el período 

neonatal. [5] Las anomalías urológicas estructurales y funcionales, que 

incluyen hidronefrosis, agenesia renal, displasia renal, riñón en herradura, son 

comunes en pacientes con cloaca y se encuentran hasta en el 90 % de los 

casos. [1] [6] [7] La  disfunción urológica y renal representa una morbilidad 

significativa a largo plazo en pacientes con cloaca, y la identificación temprana 

de anomalías y la intervención adecuada pueden optimizar la salud renal a 

largo plazo. 

La identificación de anomalías espinales es necesaria ya que existe una alta 

asociación de cloaca y médula anclada. [8] Este análisis se puede realizar 

mediante ultrasonido dentro de los primeros 3 meses de edad, o una resonancia 

magnética después de 3 meses debido a la osificación del sacro y el cóccix. La 

decisión de desconectar un cordón es clínica y se basa en imágenes y efectos 

funcionales del diagnóstico con la ayuda de la uro dinamia. Las indicaciones 

para la desvinculación varían en cada institución. Parece haber claros 

beneficios urológicos, aunque no se ha demostrado claramente el impacto 

sobre la continencia fecal. 

Se puede realizar una evaluación del sacro con radiografías sacras 

anteroposterior (AP) y lateral para evaluar anomalías sacras y determinar la 

relación sacra. [9] La proporción sacra es la longitud del sacro desde la 

articulación sacroilíaca hasta la punta del cóccix sobre la distancia de la cresta 

ilíaca a la articulación sacroilíaca. Para este cálculo se necesitan radiografías 

sacras laterales dedicadas, ya que las películas en el plano anteroposterior 

pueden verse afectadas por la inclinación de la pelvis, lo que produce un 

cálculo inexacto. Esta relación sirve como marcador del desarrollo de la 

musculatura pélvica y los nervios esenciales para el funcionamiento de los 

intestinos y la vejiga más adelante en la vida y puede formar la base para 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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asesorar a las familias sobre el pronóstico funcional de su hijo. Las imágenes 

AP son útiles para identificar hemivértebras u otras anomalías sacras. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

GESTIÓN INICIAL 

Después de estabilizar al niño, el objetivo inicial es identificar y drenar un 

hidrocolpos, si lo hay. [1]Un hidrocolpos es una vagina llena de líquido que 

comprime la vejiga anteriormente en el trígono donde entran los uréteres, lo 

que provoca hidroureternefrosis y uropatía obstructiva. Esta condición se 

investiga mejor con una ecografía del abdomen y la pelvis. El drenaje se puede 

realizar cateterizando el canal común; sin embargo, es necesario confirmar que 

el hidrocolpos se haya vaciado adecuadamente, ya que el catéter puede entrar 

en la vejiga o en una hemivagina única que da como resultado el drenaje de 

líquido pero no la descompresión adecuada del hidrocolpos. Por lo tanto, el 

cateterismo puede no ser una estrategia confiable a largo plazo en todas las 

pacientes y el drenaje definitivo con una vaginostomía debe considerarse en 

aquellas pacientes con drenaje recurrente o inadecuado para asegurar la 

descompresión adecuada del sistema urinario. Poco frecuentemente,[1] 

El manejo quirúrgico temprano tiene como objetivo desviar el flujo fecal con 

una colostomía descendente con creación de fístula mucosa. Se debe tener en 

cuenta la ubicación de la colostomía y la longitud del segmento distal, ya que 

esta porción del intestino se utilizará para la futura extracción. No se 

recomienda una colostomía en asa ya que la extremidad distal permanece en 

continuidad con el tracto urinario; por lo tanto, cualquier derrame de heces 

corre el riesgo de contaminación del sistema urinario e infección del tracto 

urinario. 

PLANIFICACIÓN DEL TRATAMIENTO  

La reparación quirúrgica definitiva requiere la identificación y medición de 

varias estructuras pélvicas, que incluyen: 

• Longitud del canal común 

• Longitud de la uretra 

• La presencia y la longitud de una vagina. 

• La presencia de una hemivagina o tabique vaginal longitudinal 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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• La presencia de un cuello uterino (o múltiples cuellos uterinos) 

• Visualización de la altura del recto y ubicación de la fístula rectal en 

relación con la línea pubococcígea (PC). 

La longitud del canal común y la uretra son fundamentales para la planificación 

quirúrgica (p. ej., para decidir si se realiza una separación urogenital o una 

movilización urogenital total). El canal común de 3 cm se enseña 

tradicionalmente como el punto de corte entre cloacas simples y 

complejas. [10]La presencia y la longitud de la vagina nativa de la paciente son 

necesarias para determinar la probabilidad de necesitar realizar un reemplazo 

vaginal en el momento de PSARVUP. Se necesitan detalles adicionales de la 

anatomía ginecológica ya que cualquier procedimiento ginecológico necesario 

(p. ej., escisión del tabique vaginal) se puede realizar simultáneamente. Esta 

información también es esencial para el asesoramiento ginecológico a largo 

plazo. Es necesario un conocimiento preciso de la ubicación del recto para 

identificar correctamente si es accesible desde un abordaje sagital posterior o 

si se necesitará laparoscopia o laparotomía. Esta decisión tendrá un efecto 

significativo en el plan anestésico así como en el cuidado postoperatorio del 

paciente. 

No existen protocolos estandarizados de imágenes en la actualidad, pero la 

endoscopia y el cloacagrama 3D son dos modalidades útiles para evaluar la 

anatomía del paciente. [11] Algunos autores han sugerido que el papel de la 

resonancia magnética probablemente será más importante en el futuro. [12] 

TRATAMIENTO DEFINITIVO 

El manejo definitivo de la cloaca es quirúrgico, con el objetivo de separar las 

estructuras gastrointestinal, ginecológica y urológica y crear una abertura 

perineal para cada una de las tres estructuras para optimizar la función de cada 

sistema y crear una uretra cateterizable. [1] [13] [14] 

El manejo quirúrgico de esta condición ha evolucionado significativamente en 

las últimas décadas. En 1982, Peña describió por primera vez el abordaje 

sagital posterior para la reparación de una malformación cloacal; una 

operación denominada anorectovaginourethroplastia sagital posterior 

(PSARVUP). [15] La técnica describía la separación de la vagina del canal 

común usando una técnica llamada separación urogenital. La fina disección en 

el plano entre la vagina y la uretra a menudo resultó en la desvascularización 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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del tejido que resultó en fístulas uretrovaginales, que pueden ser una 

complicación muy debilitante de la separación urogenital. 

En 1997 se describió la movilización urogenital total (TUM) como una técnica 

para movilizar la vagina y la uretra como una sola unidad, obviando así la 

necesidad de movilizar el tejido entre estas dos estructuras. [16] Este 

procedimiento, sin embargo, corre el riesgo de dejar al paciente con una uretra 

demasiado corta y un cuello vesical que está por debajo del diafragma 

urogenital, lo que provoca incontinencia urinaria. [17] Wood, por lo tanto, 

propuso un algoritmo en 2016 que considera tanto la longitud del canal común 

como la uretra nativa para dejar al paciente con una uretra de longitud adecuada 

para maximizar la continencia urinaria. [10] 

La reparación definitiva generalmente se realiza entre los 6 y los 12 meses de 

edad. Los detalles específicos de la reparación están más allá del alcance de 

este manuscrito; se realiza a través de una incisión sagital posterior, con la 

adición de un abordaje laparoscópico o abierto para movilizar un recto alto o 

una vagina según lo dicte la anatomía de la paciente. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial de la cloaca incluye subtipos de malformaciones 

anorrectales menos graves (p. ej., fístula rectovaginal, fístula rectovestibular, 

ano imperforado sin fístula) con o sin atresia vaginal. Estos diagnósticos se 

pueden descartar con base en un examen físico completo. 

PLANIFICACIÓN DEL TRATAMIENTO 

Como se indicó anteriormente, la reparación quirúrgica definitiva requiere la 

identificación y medición de varias estructuras pélvicas, que incluyen: 

• Longitud del canal común 

• Longitud de la uretra 

• Presencia y longitud de una vagina. 

• Presencia de hemivagina o tabique vaginal longitudinal 

• La presencia de un cuello uterino (o múltiples cuellos uterinos) 

• Visualización de la altura del recto y ubicación de la fístula rectal 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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La longitud del canal común y la uretra son fundamentales para la planificación 

quirúrgica (p. ej., para decidir si se realiza una separación urogenital o una 

movilización urogenital total). El canal común de 3 cm se enseña 

tradicionalmente como el punto de corte entre cloacas simples y complejas. La 

presencia y la longitud de la vagina nativa de la paciente son necesarias para 

determinar la probabilidad de necesitar realizar un reemplazo vaginal en el 

momento de PSARVUP. Se necesitan detalles adicionales de la anatomía 

ginecológica ya que cualquier procedimiento ginecológico necesario (p. ej., 

escisión del tabique vaginal) se puede realizar simultáneamente. Esta 

información también es necesaria para el asesoramiento ginecológico a largo 

plazo. Es necesario un conocimiento preciso de la ubicación del recto para 

identificar correctamente si es accesible desde un abordaje sagital posterior o 

si se necesitará laparoscopia o laparotomía. Esta decisión tendrá un efecto 

significativo en el plan anestésico así como en el cuidado postoperatorio del 

paciente. 

No existen protocolos estandarizados de imágenes en la actualidad, pero la 

endoscopia y el cloacagrama 3D son dos modalidades útiles para evaluar la 

anatomía del paciente. 

PRONÓSTICO 

La continencia urinaria e intestinal en pacientes con malformaciones cloacales 

está relacionada principalmente con la longitud del canal común y la presencia 

de otras anomalías, en particular, el grado de desarrollo sacro y la presencia de 

médula espinal anclada. Los pacientes con un canal común de más de 3 cm, 

médula anclada y una relación sacra de menos de 0,4 tienden a tener peores 

resultados funcionales. [18]Sin embargo, estas anomalías de la columna y el 

sacro están más comúnmente presentes en pacientes con malformaciones 

cloacales más complejas, y aún se desconoce una comprensión completa de la 

contribución individual de la columna y el sacro a estos resultados funcionales 

en pacientes con cloaca. Algunos pacientes con una función colorrectal y 

urológica deficiente pueden requerir una reconstrucción del intestino y la 

vejiga más adelante en la infancia, que se puede realizar simultáneamente. [19] 

COMPLICACIONES 

La imposibilidad de diagnosticar correctamente una cloaca en el período 

neonatal puede no identificar una uropatía obstructiva causada por un 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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hidrocolpos que puede causar sepsis, acidosis y, en casos graves, insuficiencia 

renal. Con un diagnóstico erróneo de la cloaca en el período neonatal, el 

cirujano solo puede reparar el componente rectal de la malformación y dejar 

un seno urogenital persistente. La complicación postoperatoria más 

preocupante es el desarrollo de una fístula uretrovaginal que requiere 

reparación quirúrgica si está proximal al esfínter urinario. 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Una sonda de Foley colocada en el intraoperatorio permanece colocada durante 

2 a 4 semanas. Los pacientes deben someterse a un examen bajo anestesia 

(EUA) aproximadamente 4 semanas después de PSARVUP. El catéter de 

Foley se puede retirar en el momento de la cistoscopia para garantizar que se 

pueda acceder a la uretra para el cateterismo intermitente según sea 

necesario. Si es necesaria la derivación urinaria a largo plazo, como en el caso 

de un paciente con un canal común largo, sacro pobre y cordón anclado, puede 

ser necesaria una vesicostomía o un tubo de cistostomía suprapúbica. 

Se debe examinar el ano para asegurar la cicatrización adecuada del cuerpo 

perineal y la anoplastia. Si ambas estructuras cicatrizaron bien, el ano puede 

someterse a un dimensionamiento con un dilatador Hegar y se inició un 

programa de dilatación dos veces al día con el objetivo de aumentar el tamaño 

del dilatador cada semana hasta una medida final determinada por la edad del 

paciente. Al alcanzar el tamaño deseado, se puede cerrar la colostomía. 

Los pacientes con malformaciones cloacales requieren una evaluación a largo 

plazo de la función renal a intervalos regulares, ya que la insuficiencia renal es 

común. [7] La incidencia de insuficiencia renal a lo largo de la vida de un 

paciente con cloaca varía ampliamente, pero puede acercarse al 50 %. [14] 

Se debe iniciar un régimen intestinal en el momento del cierre de la colostomía 

para ayudar al vaciado del colon con regularidad y para evitar la dilatación del 

colon rectosigmoideo que afectará la función normal del colon y dificultará el 

entrenamiento para ir al baño. Si el paciente no puede aprender a ir al baño, es 

posible que se necesite un programa formal de control intestinal para 

determinar un régimen de laxantes o enemas que pueda hacer que el niño esté 

limpio y en ropa interior normal. 

El asesoramiento ginecológico debe realizarse antes de la pubertad teniendo en 

cuenta la anatomía ginecológica única de la paciente. Se debe asegurar una 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539730/
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vagina adecuada que permita la salida menstrual antes del comienzo de la 

menstruación. Preliminarmente al inicio de la actividad sexual, se debe 

examinar a la paciente para asegurarse de que la vagina sea adecuada para el 

coito vaginal con penetración. El embarazo es posible para pacientes con 

cloaca, aunque las cesáreas son el método preferido de parto. [20] 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Las malformaciones cloacales son anomalías multisistémicas raras que 

requieren el manejo de un equipo de especialistas interprofesionales que 

incluya enfermeras. Este modelo permite un enfoque colaborativo para la gran 

cantidad de desafíos preoperatorios, quirúrgicos, de enfermería y 

postoperatorios que se ven a menudo en estos pacientes. Los resultados 

funcionales óptimos resultan de un enfoque interprofesional que comienza 

temprano en el cuidado del niño en un centro de alto volumen dedicado al 

cuidado de estas malformaciones complejas. [21] (Nivel IV) 

Ir: 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El dolor abdominal funcional es un trastorno común en los niños. Los criterios 

diagnósticos de Roma IV para el dolor abdominal funcional deben cumplirse 

durante al menos 2 meses antes del diagnóstico, deben cumplirse al menos 4 

veces al mes e incluyen todo lo siguiente: dolor abdominal episódico o 

continuo que no ocurre únicamente durante eventos fisiológicos como comer 

y la menstruación; criterios insuficientes para otros trastornos 

gastrointestinales funcionales, incluido el síndrome del intestino irritable, la 

dispepsia funcional o la migraña abdominal; y después de una evaluación 

apropiada, el dolor abdominal no puede explicarse completamente por otra 

condición médica. Esta actividad revisa la evaluación, el diagnóstico y el 

tratamiento del dolor abdominal funcional y aborda la importancia de un 

enfoque de equipo interprofesional para su manejo. 

OBJETIVOS: 

• Resumir los criterios de Roma IV para el diagnóstico de dolor abdominal 

funcional. 

• Describir la presentación del dolor abdominal funcional. 

• Revisar las opciones de tratamiento para el dolor abdominal funcional. 

• Explicar las modalidades para mejorar la coordinación de la atención 

entre los miembros del equipo interprofesional para mejorar los 

resultados de los pacientes afectados por dolor abdominal funcional. 
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INTRODUCCIÓN 

El dolor abdominal funcional es un trastorno común en los niños. Es un dolor 

abdominal distinto del que sugiere cualquier patología orgánica 

subyacente. Los subtipos de dolor abdominal funcional incluyen el síndrome 

del intestino irritable, la dispepsia funcional y la migraña abdominal. El dolor 

abdominal funcional es una de varias categorías de trastornos gastrointestinales 

(GI) clasificados por los criterios de Roma IV, y las otras categorías incluyen 

náuseas y vómitos funcionales o trastornos funcionales de la defecación. [1] 

Los criterios de Roma IV, publicados en 2016, permiten el diagnóstico clínico 

del dolor abdominal funcional y las condiciones funcionales relacionadas 

(síndrome del intestino irritable, dispepsia funcional, migraña 

abdominal). Como un cambio de los criterios anteriores de Roma III, el dolor 

abdominal funcional se puede diagnosticar en función de los síntomas 

"después de una evaluación médica adecuada, los síntomas no se pueden 

atribuir a otra afección médica" en lugar del requisito de los criterios anteriores 

de que "no hay evidencia de enfermedad orgánica". ” [1] 

Los criterios diagnósticos de Roma IV para el dolor abdominal funcional deben 

cumplirse durante al menos 2 meses antes del diagnóstico, [1]  deben 

cumplirse al menos 4 veces al mes e incluyen todo lo siguiente: 

1. Dolor abdominal episódico o continuo que no ocurre únicamente durante 

eventos fisiológicos como comer y menstruar 

2. Criterios insuficientes para otros trastornos gastrointestinales 

funcionales, incluido el síndrome del intestino irritable, la dispepsia 

funcional o la migraña abdominal 

3. Después de una evaluación adecuada, el dolor abdominal no puede 

explicarse completamente por otra afección médica *Criterios  

ETIOLOGÍA 

Es probable que el desarrollo de dolor abdominal funcional sea 

multifactorial. Parece haber sensibilización al rango de sensaciones 

fisiológicas normales, lo que resulta en hiperalgesia visceral. Por ejemplo, 

sensaciones como hinchazón o indigestión pueden producir un dolor más allá 

del que normalmente experimentan las personas no afectadas. En algunos 

casos, primero ocurre un evento de sensibilización inicial, como una infección, 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK537298/
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alergia, microbioma intestinal alterado o trastorno de la motilidad y luego 

progresa a hipersensibilidad. Los factores psicosociales como el estrés o la 

ansiedad y la depresión comórbida también se asocian con el desarrollo de 

hipersensibilidad. [2] [1] 

Algunas investigaciones sugieren que el dolor abdominal funcional puede 

desarrollarse en niños con otros trastornos dolorosos, como la enfermedad de 

Crohn. En estos casos, puede desarrollarse hipersensibilidad visceral, 

especialmente cuando hay ansiedad. [3] 

EPIDEMIOLOGÍA 

El dolor abdominal funcional es común en los niños, con una prevalencia 

mundial estimada del 13,5%, y se encuentra más comúnmente en mujeres y en 

personas con condiciones de salud mental comórbidas. [4] 

FISIOPATOLOGÍA 

La investigación sugiere que el desarrollo de hipersensibilidad juega un papel 

central en el dolor abdominal funcional. Los esfuerzos para cuantificar esto 

incluyen la medición del umbral del dolor con distensión rectal con barostato, 

lo que muestra que los niños con dolor abdominal funcional informan dolor 

por distensión rectal en un umbral más bajo que aquellos con etiologías 

orgánicas para su dolor abdominal. [5] 

HISTOPATOLOGÍA 

Algunos estudios han encontrado diferencias en la mucosa gástrica o intestinal 

en niños diagnosticados con dolor abdominal funcional en comparación con 

aquellos sin dolor. Por ejemplo, algunos estudios pequeños identificaron 

inflamación o eosinofilia en niños con dolor abdominal funcional. [2] 

No está claro si estos hallazgos están asociados o cómo, o si un subconjunto 

de dolor abdominal funcional puede tener una enfermedad subyacente, o si la 

hipersensibilidad produce más molestias de las que normalmente produciría el 

proceso subyacente. 

SEMIOLOGÍA 

La anamnesis y el examen físico pueden proporcionar una base para el 

diagnóstico de dolor abdominal funcional, pero también deben explorar 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK537298/
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minuciosamente las características y los factores de riesgo de posibles 

etiologías alternativas. 

Las características históricas deben explorar la cronicidad y el patrón del dolor, 

la relación con los patrones intestinales, otros síntomas gastrointestinales como 

el reflujo y las náuseas. Los objetivos incluyen identificar las posibles 

etiologías del dolor abdominal además del dolor funcional y determinar las 

características que ayudan a clasificar los subtipos de dolor abdominal. 

El dolor abdominal funcional tiene un curso crónico. Algunos subtipos, como 

el síndrome del intestino irritable, tendrán una ocurrencia diaria o casi 

diaria. Otros, como la migraña abdominal, tendrán episodios severos separados 

por semanas o meses sin dolor. El dolor severo de inicio agudo aumenta la 

preocupación por etiologías alternativas. 

La relación con los alimentos proporciona pistas cruciales sobre posibles 

etiologías. Esto incluye la relación temporal con la alimentación junto con la 

relación con los tipos de alimentos. Las consideraciones pueden incluir 

intolerancia a la lactosa u otra malabsorción de carbohidratos, enfermedad 

celíaca o sensibilidad a los síntomas evocados por la digestión de ciertos 

alimentos, por ejemplo, oligosacáridos, disacáridos, monosacáridos y polioles 

fermentables (FODMAP) que se encuentran en muchos alimentos y provocan 

hinchazón. 

La dificultad para defecar, ya sea estreñimiento, diarrea o ambos, sugiere 

síndrome del intestino irritable. Si la resolución del estreñimiento proporciona 

la resolución del dolor, es más probable que se trate de un estreñimiento 

funcional en lugar de un síndrome del intestino irritable. Otras características 

históricas en los niños pueden incluir el tiempo dedicado a tratar de defecar 

(algunos pasarán una cantidad de tiempo inapropiadamente corta o larga), 

vacilación para defecar en la escuela o antecedentes de encopresis 

(especialmente en niños pequeños) o "rayas" en la ropa interior. Para los niños 

pequeños, puede ser importante la relación de los síntomas con el control de 

esfínteres y si alguna vez han tenido incontinencia o revertido a la 

incontinencia. 

La revisión de los sistemas debe incluir posibles síntomas de "bandera roja", 

como sangre en las heces, vómitos persistentes, disfagia, odinofagia, diarrea 

nocturna, pérdida de peso involuntaria, retraso en el crecimiento, fiebre 

inexplicable, signos de abuso, dolor referido, ictericia u otros cambios en la 
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piel. y dolor en las articulaciones. Los antecedentes familiares de enfermedad 

inflamatoria intestinal también pueden aumentar la sospecha de un trastorno 

inflamatorio subyacente, y los antecedentes quirúrgicos también pueden 

aumentar la sospecha de patología relacionada con las adherencias. 

La ubicación del dolor puede ser informativa. Los niños pequeños a menudo 

tienen dificultad para localizar y describir el dolor y pueden informar dolor 

periumbilical o dolor en todo el abdomen. Los niños mayores y los 

adolescentes a menudo pueden localizar el dolor, aunque pueden describir 

dolor generalizado o con cambios de ubicación. También pueden describir el 

dolor como calambres o hinchazón. La descripción consistente de dolor 

intenso, dolor agudo y en un cuadrante específico debe aumentar la sospecha 

de patología relacionada con el cuadrante. 

En el examen físico, se puede encontrar sensibilidad abdominal difusa, pero en 

los trastornos funcionales, los pacientes a menudo toleran la palpación 

profunda a pesar de la sensibilidad. Si el estreñimiento es una característica, 

puede haber una masa compatible con un aumento de la carga de heces. Otros 

aspectos del examen físico deben centrarse en identificar la presencia de 

características que puedan sugerir otra etiología. A menudo, la falta de 

hallazgos está presente y tranquiliza tanto al paciente como al médico. 

EVALUACIÓN 

No se requieren estudios diagnósticos específicos para la identificación del 

dolor abdominal funcional. El estudio de diagnóstico se centra en la 

identificación de una posible etiología alternativa, proporcionando el estudio 

adecuado indicado por los síntomas que se presentan y los hallazgos del 

examen. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El manejo del dolor abdominal funcional tiene varias estrategias. 

Dado que se cree que la hipersensibilidad visceral desempeña un papel central 

en los síntomas del dolor abdominal funcional, la reducción de las sensaciones 

que generan dolor puede reducir la frecuencia y la intensidad del dolor. Este 

enfoque incluye la identificación de condiciones contribuyentes, como la 

intolerancia a la lactosa o la fructosa, y su manejo adecuado. En pacientes que 

reportan hinchazón, las medidas dietéticas pueden ser efectivas, como utilizar 
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una dieta baja en FODMAP para excluir alimentos con ciertas clases de 

carbohidratos, como trigo, varias frutas, lactosa, fructosa y algunos 

edulcorantes artificiales. Si el estreñimiento es una característica, puede ser útil 

incorporar laxantes no estimulantes como PEG-3350 o dietas ricas en fibra. [2] 

Cuando se consideran métodos farmacológicos, los inhibidores selectivos de 

la recaptación de serotonina (ISRS) o los antidepresivos tricíclicos (TCA) se 

utilizan a menudo para tratar el dolor abdominal funcional. No se comprende 

el mecanismo por el cual estos tratamientos alivian el dolor abdominal 

funcional. Un mecanismo propuesto son los efectos mediados por la serotonina 

en el tracto GI, como el aumento de la motilidad, otro, para los ATC, es una 

disminución de la sensibilidad al dolor mediada por la norepinefrina, como se 

supone para su uso en otros trastornos del dolor, y un tercer mecanismo 

potencial es a través de sus efectos anticolinérgicos sobre el sistema GI. En los 

casos en los que existe una psicopatología comórbida, los antidepresivos 

pueden aliviar la depresión o la ansiedad que contribuyen a los síntomas, 

proporcionando un beneficio adicional. A pesar de los beneficios teóricos,[6] 

Algunos pacientes informan alivio con medicamentos antiespasmódicos, como 

hiosciamina o diciclomina, utilizados como medicación de mantenimiento 

supresor o para abortar ataques agudos, según la presentación de los 

síntomas. Se cree que el aceite de menta o el mentol son útiles en el dolor 

abdominal funcional por un mecanismo antiespasmódico. [2] 

Otros enfoques no dietéticos y no farmacológicos incluyen la terapia cognitivo-

conductual, la hipnoterapia, la terapia de biorretroalimentación, el cambio de 

estilo de vida y la reducción del estrés, [7]  la manipulación osteopática, [8]  el 

yoga, [9]  y la meditación, [10]  entre otros. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El dolor abdominal funcional no es un diagnóstico de exclusión. La discusión 

del dolor abdominal funcional como una explicación legítima y común del 

dolor debe iniciarse temprano, y no después de que otros diagnósticos hayan 

fallado en demostrar una causa. 

Aunque no es un diagnóstico de exclusión, cualquier paciente que presente 

dolor abdominal requiere un estudio adecuado de las posibles etiologías del 

dolor. El diagnóstico diferencial varía según la cronicidad del dolor, la 

localización, la edad del paciente y los factores agravantes. Se debe considerar 
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la presencia de síntomas de "bandera roja" como fiebre, empeoramiento 

repentino, edad temprana, dolor que provoca despertarse del sueño, heces con 

sangre, anemia y pérdida de peso o retraso en el crecimiento. Los signos de un 

abdomen agudo o quirúrgico deben instar a un estudio diagnóstico 

inmediato; estos pueden ser un inicio repentino de dolor, ausencia de ruidos 

intestinales, defensa, hipersensibilidad de rebote y un paciente inmóvil con 

angustia evidente. 

Dependiendo de los signos y síntomas presentes, se podrían considerar 

enfermedades inflamatorias del intestino como la enfermedad de Crohn o la 

colitis ulcerosa. Las enfermedades orgánicas comunes que causan dolor 

abdominal pueden incluir intolerancia a la lactosa o enfermedad celíaca. 

Clasificar el dolor abdominal funcional en subtipos puede ser útil para dirigir 

el tratamiento. Los subtipos incluyen síndrome del intestino irritable, migraña 

abdominal o dispepsia funcional. Si el dolor es episódico y se asocia con dolor 

de cabeza u otras características similares a la migraña (fotofobia/fonofobia, 

náuseas), se puede considerar la migraña abdominal. Cuando los síntomas se 

asocian temporalmente con el consumo de alimentos y se presentan en la parte 

superior del abdomen, puede ser compatible con dispepsia funcional. El 

síndrome del intestino irritable se asocia con dificultades para defecar, ya sea 

estreñimiento, diarrea o mixta. En algunos casos, el dolor abdominal funcional 

no encaja en ninguna de estas categorías y permanece sin especificar. [1] 

PRONÓSTICO 

El dolor abdominal funcional tiene un curso crónico. Aunque no existe una 

patología orgánica subyacente, el dolor continuo puede afectar el rendimiento 

escolar y las relaciones sociales, causando angustia y discapacidad. Los 

estudios longitudinales sugieren que muchos niños tienen dolor persistente 

años después del diagnóstico original. Los estudios históricos indican que es 

más probable que los adultos con síndrome del intestino irritable hayan tenido 

síntomas compatibles con un trastorno gastrointestinal funcional cuando eran 

niños. La investigación sugiere que las características comórbidas, como la 

ansiedad o la depresión, o las características extraintestinales, como los dolores 

de cabeza, son un determinante más significativo del pronóstico a largo plazo 

que el diagnóstico por sí solo. [2] [11] 
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COMPLICACIONES 

Como el dolor abdominal funcional no tiene una patología orgánica 

subyacente, no se esperan complicaciones basadas en el proceso de la 

enfermedad en sí. Las complicaciones pueden surgir debido al impacto del 

dolor crónico en el funcionamiento social y el rendimiento escolar o pueden 

estar relacionadas con la depresión y la ansiedad comórbidas agravadas por la 

persistencia de los síntomas. 

DISUASIÓN Y EDUCACIÓN DEL PACIENTE Y SUS 

CUIDADORES 

La discusión del dolor abdominal funcional con el paciente debe comenzar en 

el primer encuentro clínico por dolor abdominal. Con la atención adecuada 

prestada al examen físico y los hallazgos históricos y el estudio adecuado solo 

según lo indicado por los hallazgos, se puede garantizar que no es necesario 

realizar más estudios. La normalización de los síntomas puede ser útil, aunque 

es importante que el paciente y la familia entiendan que cada síntoma debe 

tomarse en serio. Se debe tener cuidado de no enfatizar demasiado los 

síntomas, ya que esto puede provocar más ansiedad sobre los síntomas, 

reforzándolos. Los padres también deben ser educados para proporcionar una 

respuesta consistente a los síntomas. Debe explicarse el efecto del estrés y la 

ansiedad o depresión comórbidas, si están presentes. Es importante que el niño 

continúe asistiendo a la escuela. [2] 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Dada la interrelación de los factores que conducen al desarrollo del dolor 

abdominal funcional, se recomienda un enfoque interprofesional. 

Un equipo de profesionales de la salud debe tener en cuenta la enfermedad 

subyacente y los eventos de salud infantil, la asociación frecuente con 

depresión y ansiedad (psicólogo) y la posibilidad de iniciar un estudio de 

diagnóstico intensivo si se sospechan etiologías no orgánicas. También existe 

el riesgo de un tratamiento inapropiado con opioides u otras medidas que 

provoquen resultados adversos para el paciente. La necesidad de un enfoque 

interprofesional es clara.  
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El uso de un hogar de atención primaria centrado en el paciente para coordinar 

la atención y el diagnóstico puede garantizar que los profesionales de la salud 

utilicen un enfoque enfocado. 

El estudio de diagnóstico apropiado incluye subespecialistas para excluir 

enfermedades orgánicas en la medida sugerida por los síntomas y permite una 

atención longitudinal que incorpora enfermedades pasadas y factores 

psicosociales. Comunicarse con otros proveedores e involucrarlos ofrece 

mejores resultados. 
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DEFINICIÓN/INTRODUCCIÓN 

Una quemadura se produce cuando la piel entra en contacto con una fuente de 

calor. [1] Las quemaduras pueden ocurrir por muchas fuentes diferentes. Las 

fuentes más comunes que causan quemaduras son fuego/llamas, escaldaduras, 

objetos calientes, agentes eléctricos y químicos, respectivamente. [2] Las 

lesiones relacionadas con una quemadura son muy variables, al igual que su 

gravedad. La morbilidad y la mortalidad tienden a aumentar a medida que 

aumenta la superficie de la quemadura. [3] Es vital clasificar una quemadura 

con precisión, ya que puede ayudar a determinar el resultado, así como guiar 

el manejo inicial. [2] La ubicación de la piel, el grado de temperatura y la 

duración son factores que contribuyen a la gravedad de la quemadura. Existe 

un efecto sinérgico entre la temperatura y la duración de la exposición. [4]La 

exposición de la piel a 140 grados Fahrenheit (60 grados Celsius) durante 10 

segundos puede causar una quemadura de espesor total. [1] 

CUESTIONES DE INTERÉS 

La base de la clasificación de quemaduras es la profundidad. Al examinar una 

quemadura, se necesitan cuatro componentes para evaluar la profundidad: 

apariencia, palidez a la presión, dolor y sensación. [2] Las quemaduras se 

pueden clasificar por espesor de acuerdo con los Criterios estadounidenses de 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK539773/?report=printable


 

315 
 

quemaduras utilizando esos cuatro elementos. Las lesiones por quemaduras 

tienden a ser un proceso dinámico. Algunas quemaduras, especialmente las de 

espesor parcial, pueden progresar durante 2 a 4 días, alcanzando su punto 

máximo en el día 3. [4] 

De espesor parcial 

Superficial (primer grado) involucra solo la epidermis de la piel. Tiene un 

aspecto de rosa a rojo, no hay ampollas y está seco. Es moderadamente 

doloroso. Las quemaduras superficiales sanan sin dejar cicatrices en 5 a 10 

días. [1] [4] 

El espesor parcial superficial (segundo grado) involucra la dermis 

superficial. Aparece rojo con ampollas y está húmedo. El eritema palidece con 

la presión. El dolor asociado con el espesor parcial superficial es intenso. La 

curación generalmente ocurre dentro de las 3 semanas con una cicatriz 

mínima. [1] [4] 

El espesor parcial profundo (segundo grado) involucra la dermis más 

profunda. Tiene un aspecto amarillo o blanco, está seco y no palidece con la 

presión. Hay un dolor mínimo debido a una sensación disminuida. La curación 

se produce en 3 a 8 semanas con la presencia de cicatrices. [1] [4] 

De espesor total 

El tercer grado involucra todo el espesor de la piel y las estructuras 

subcutáneas. Aparece blanco o negro/marrón. Con presión, no se produce 

blanqueamiento. La quemadura es coriácea y seca. El dolor es mínimo o nulo 

debido a la disminución de la sensibilidad. Las quemaduras de espesor total 

curan por contractura y tardan más de 8 semanas. Las quemaduras de espesor 

total requieren injertos de piel. [1] [4] 

El cuarto grado muestra piel carbonizada con posible hueso expuesto. 

El quinto grado tiene piel blanca carbonizada y huesos expuestos. 

El sexto grado tiene pérdida de piel con hueso expuesto. 

SIGNIFICACIÓN CLÍNICA 

Las quemaduras son una lesión común que se observa en los departamentos de 

emergencia de todo el mundo. [3] A pesar de que mejora el manejo de 

emergencias, las quemaduras continúan teniendo una morbilidad y mortalidad 
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significativas. Los tratamientos para quemaduras, como fluidos intravenosos y 

opciones quirúrgicas, se basan en la clasificación de la quemadura. Es 

fundamental clasificar con precisión las quemaduras para optimizar el 

tratamiento y proporcionar un pronóstico preciso. [5] [6] 
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Actualizado al: 11 de agosto de 2021 . 

Biblioteca NCBI. Un servicio de la Biblioteca Nacional de Medicina, Institutos 

Nacionales de Salud. 

Stat Pearls [Internet]. Treasure Island (FL) 

Autores 

Timoteo J. Schaefer ; Karen D. Szymanski . 

ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Las quemaduras son lesiones de la piel que afectan a las dos capas: la epidermis 

externa, delgada, y la dermis más gruesa y profunda. El 86% de las quemaduras 

son causadas por lesiones térmicas, mientras que alrededor del 4% son 

eléctricas y el 3% son químicas. Esta actividad describe la fisiopatología, la 

epidemiología, la presentación clínica, la evaluación y el manejo de las 

quemaduras y la importancia del equipo interprofesional en la educación de los 

pacientes para prevenir tales lesiones y el manejo eficaz de dichos pacientes. 

OBJETIVOS: 

• Describir la fisiopatología y la clasificación de las lesiones por 

quemaduras. 

• Resumir la presentación clínica y la evaluación de pacientes con 

quemaduras. 

• Explicar las estrategias de manejo y rehabilitación en pacientes 

quemados. 

• Puntualizar cómo un equipo interprofesional puede colaborar para 

mejorar el diagnóstico rápido, la reanimación, la evaluación y el 

tratamiento de las quemaduras. 

INTRODUCCIÓN 

Una variedad de factores guía la evaluación y el manejo de las quemaduras. El 

primero es el tipo de quemadura, ya sea térmica, química, eléctrica o por 

radiación. En segundo lugar, está la extensión de la quemadura, generalmente 
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expresada como el porcentaje del área de superficie corporal total (% SCT) 

involucrada. Luego está la profundidad de la quemadura descrita como 

superficial (primer grado), parcial (segundo grado) o de espesor total (tercer 

grado). Finalmente, otros factores incluyen características específicas del 

paciente como la edad del paciente (< 10 o > 50 años); otros problemas 

médicos o de salud; si existen localizaciones especializadas de la quemadura 

(cara, ojos, oídos, nariz, manos, pies y perineo); y si existen lesiones asociadas, 

en especial inhalación de humo y otras lesiones traumáticas. [1] [2] [3] [4] 

ETIOLOGÍA 

Las quemaduras pueden ser causadas por: 

• Abuso 

• Productos químicos como ácidos fuertes, lejía, diluyente de pintura o 

gasolina 

• Corrientes eléctricas 

• Fuego 

• liquido caliente 

• Metal, vidrio u otros objetos calientes 

• Vapor 

• Radiación de rayos x 

• Luz solar o luz ultravioleta 

EPIDEMIOLOGÍA 

Aproximadamente el 86% de las quemaduras son causadas por lesiones 

térmicas, mientras que alrededor del 4% son eléctricas y el 3% son 

químicas. Las quemaduras por llamas y escaldaduras son la principal causa de 

quemaduras en niños y adultos. Más adultos se lesionan con quemaduras por 

llama, mientras que los niños menores de cinco años se lesionan con mayor 

frecuencia con quemaduras por escaldaduras. Las lesiones por quemaduras 

afectan más comúnmente a personas de ingresos bajos y medios y a personas 

en países de bajos ingresos. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
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FISIOPATOLOGÍA 

Las quemaduras son lesiones de la piel que involucran las dos capas 

principales: la epidermis externa delgada y la dermis más gruesa y 

profunda. Hay varios tipos de quemaduras. Las quemaduras químicas se 

dividen en quemaduras ácidas o alcalinas. Las quemaduras por álcali tienden a 

ser más graves y provocan una penetración más profunda en la piel al licuar la 

piel (necrosis por licuefacción). Las quemaduras por ácido penetran menos 

porque provocan una lesión por coagulación (necrosis por coagulación). Las 

quemaduras eléctricas pueden ser engañosas con pequeñas heridas de entrada 

y salida, sin embargo, puede haber lesiones extensas de órganos internos o 

lesiones traumáticas asociadas. Las quemaduras térmicas son el tipo de 

quemadura más común. La mayoría de las quemaduras son pequeñas y 

superficiales y solo causan lesiones locales. Sin embargo, las quemaduras 

pueden ser más grandes y profundas, y los pacientes también pueden tener una 

respuesta sistémica a las quemaduras graves. [5] [6] 

ANAMNESIS Y EXAMEN FÍSICO 

Debido a que la mayoría de las quemaduras son pequeñas y se clasifican como 

quemaduras menores, la anamnesis y el examen físico pueden proceder como 

de costumbre. Si el paciente parece tener quemaduras clasificadas como 

graves, entonces el abordaje debe ser como el de un paciente con trauma mayor 

(consulte el capítulo Quemaduras, reanimación y manejo). Los factores clave 

en la historia incluyen el tipo de quemadura, la posible lesión por inhalación y 

las posibles lesiones traumáticas asociadas. Si es posible, pregunte a los 

proveedores de servicios de emergencia prehospitalarios si el paciente tuvo una 

exposición prolongada al humo (considere envenenamiento por monóxido de 

carbono, envenenamiento por cianuro, lesión pulmonar) o podría tener otras 

lesiones por explosiones, caídas o saltos a un lugar seguro. El examen de la 

quemadura se puede realizar en la revisión secundaria del paciente. Se debe 

quitar la ropa del paciente y examinarlo de pies a cabeza en una habitación 

cálida. 

EVALUACIÓN 

Los principales factores a considerar al evaluar la piel quemada son la 

extensión de las quemaduras (generalmente calculada por el porcentaje del área 

de superficie corporal total (% SCT) quemada) y la profundidad estimada de 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
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las quemaduras (superficial, espesor parcial o espesor 

total). [7] [8] [9] [10] [11] 

Extensión de la quemadura 

Hay varios métodos disponibles para estimar el porcentaje de superficie 

corporal total quemada.  

• Regla de los nueves : la cabeza representa el 9 %, cada brazo el 9 %, la 

parte anterior del tórax y el abdomen el 18 %, la parte posterior del tórax 

y la espalda el 18 %, cada pierna el 18 % y el perineo el 1 %. Para los 

niños, la cabeza es el 18% y las piernas el 13,5% cada una. 

• Gráfica de Lund y Browder : este es un método más preciso, 

especialmente en niños, donde cada brazo es 10%, el tronco anterior y el 

tronco posterior son 13% cada uno y el porcentaje calculado para la 

cabeza y las piernas varía según la edad del paciente. 

• Superficie palmar : para quemaduras pequeñas, la superficie de la palma 

del paciente (excluidos los dedos) representa aproximadamente el 0,5 % 

de su superficie corporal, y la superficie de la mano (incluidas la palma 

y los dedos) representa aproximadamente el 1 % de su superficie 

corporal.    

Profundidad de la quemadura 

La profundidad de la quemadura se clasifica en uno de tres tipos según la 

profundidad de la epidermis o la dermis que podría extenderse la lesión. 

• Las quemaduras superficiales (primer grado) involucran solo la 

epidermis y son cálidas, dolorosas, rojas, blandas y palidecen al 

tocarlas. Por lo general, no hay ampollas. Un ejemplo típico es una 

quemadura solar. 

• Las quemaduras de espesor parcial (segundo grado) se extienden a través 

de la epidermis y hacia la dermis. La profundidad de la dermis puede 

variar (dermis superficial o profunda). Estas quemaduras suelen ser muy 

dolorosas, rojas, con ampollas, húmedas, blandas y palidecen al 

tocarlas. Los ejemplos incluyen quemaduras por superficies calientes, 

líquidos calientes o llamas. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.msdmanuals.com/es/professional/multimedia/figure/a-regla-de-los-nueves-para-adultos-y-b-diagrama-de-lund-browder-para-ni%C3%B1os-para-estimar-el-alcance-de-las-quemaduras
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• Las quemaduras de espesor total (tercer grado) se extienden a través de 

la epidermis y la dermis y hacia la grasa subcutánea o más 

profundamente. Estas quemaduras tienen poco o ningún dolor, pueden 

ser blancas, marrones o carbonizadas y se sienten firmes y coriáceas a la 

palpación sin palidecer. Estos ocurren a partir de una llama, líquidos 

calientes o gases sobrecalentados.  

Al calcular la extensión de la quemadura, solo se consideran las quemaduras 

de espesor parcial y total, y se excluyen las quemaduras superficiales. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

La Asociación Estadounidense de Quemados recomienda derivaciones a 

centros de quemados para pacientes con: 

• quemaduras de espesor parcial superiores al 10% de la superficie 

corporal total 

• quemaduras de espesor completo 

• quemaduras de la cara, manos, pies, genitales o articulaciones 

principales 

• quemaduras químicas, lesiones por golpes eléctricos o rayos 

• lesiones importantes por inhalación 

• quemaduras en pacientes con múltiples trastornos médicos 

• quemaduras en pacientes con lesiones traumáticas asociadas 

Los pacientes que se trasladan a centros de quemados no necesitan un 

desbridamiento extenso ni antibióticos tópicos antes del traslado. Ya sea que 

se transfiera o remita a un centro de quemados, debe comunicarse con ellos 

antes de comenzar tratamientos locales extensos para el cuidado de 

quemaduras. [12] [13] 

Las quemaduras menores que planea tratar se pueden abordar utilizando la "C" 

de cuidado de quemaduras: 

• Enfriamiento : las áreas pequeñas de quemadura se pueden enfriar con 

agua del grifo o solución salina para evitar la progresión de la quemadura 

y reducir el dolor.  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430741/?report=printable
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• Limpieza : jabón suave y agua o lavado antibacteriano suave. El debate 

continúa sobre el mejor tratamiento para las ampollas. Sin embargo, las 

ampollas grandes se desbridan mientras que las ampollas pequeñas y las 

que afectan a las palmas de las manos o las plantas de los pies se dejan 

intactas. 

• Cobertura : se usan comúnmente ungüentos o cremas antibióticas 

tópicas con apósitos absorbentes o materiales especializados para 

apósitos para quemaduras. 

• Comodidad : analgésicos de venta libre o analgésicos recetados cuando 

sea necesario. Las férulas también pueden brindar apoyo y comodidad 

para ciertas áreas quemadas. 

Para las quemaduras clasificadas como graves (> 20 % SCT), se debe iniciar 

la reanimación con líquidos para mantener la diuresis > 0,5 ml/kg/hora. Una 

fórmula de reanimación con líquidos de uso común es la fórmula de 

Parkland. La cantidad total de líquido que se administrará durante las primeras 

24 horas = 4 ml de LR × peso del paciente (kg) × % SCT. La mitad de la 

cantidad calculada se administra durante las primeras ocho horas a partir de la 

quemadura inicial del paciente. Por ejemplo, si un paciente de 70 kg tiene una 

quemadura de espesor parcial del 30 % de SCT, necesitará 8400 ml de solución 

de Ringer lactato en las primeras 24 horas con 4200 ml de ese total en las 

primeras 8 horas [(4 ml) × (70 kg) × (30% SCT) = 8400 mL LR]. Recuerde 

que la fórmula de reanimación con líquidos para quemaduras es solo una 

estimación y el paciente puede necesitar más o menos líquido en función de 

los signos vitales, la producción de orina, 

En pacientes con quemaduras por llama de moderadas a graves y con sospecha 

de lesión por inhalación, se deben controlar los niveles de carboxihemoglobina 

y los pacientes deben recibir oxígeno de alto flujo hasta que se descarte la 

intoxicación por monóxido de carbono. Si se confirma el envenenamiento por 

monóxido de carbono, continúe el tratamiento con oxígeno de alto flujo y 

considere el oxígeno hiperbárico en casos seleccionados (consulte Hiperbárico, 

capítulo Toxicidad por monóxido de carbono). El envenenamiento por cianuro 

también puede ocurrir por inhalación de humo y puede tratarse con 

hidroxocobalamina (consulte el capítulo Lesiones por inhalación). 
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Deficiencia acuosa 

• Blefaritis/disfunción de las glándulas de Meibomio 

• Deficiencia de células caliciformes/deficiencia de mucina 

• DTS relacionado con la exposición 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El manejo de los pacientes quemados es con un equipo interprofesional que 

consta de Cirujano, Intensivista , dietista, fisioterapeuta, enfermeras, 

especialistas en cuidado de heridas, neumólogo y cirujano plástico. Los 

pacientes quemados son mejor atendidos por un equipo de quemados en un 

centro especializado. La clave es prevenir complicaciones y restaurar la 

funcionalidad. Los resultados de los pacientes quemados dependen del grado 

y la extensión de la quemadura. La mayoría de las quemaduras de segundo y 

tercer grado requieren un ingreso prolongado y la recuperación es 

lenta. Debido a que la estética se altera significativamente en pacientes 

quemados, se debe realizar una consulta de salud mental antes del 

alta. [14] [15] 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

Las quemaduras graves no solo causan lesiones importantes en el sitio de la 

quemadura local, sino también una respuesta sistémica en todo el cuerpo. Se 

liberan mediadores inflamatorios y vasoactivos, como histaminas, 

prostaglandinas y citocinas, lo que provoca una fuga capilar sistémica, pérdida 

de líquido intravascular y grandes cambios de líquido. Estas respuestas ocurren 

principalmente durante las primeras 24 horas y alcanzan su punto máximo 

alrededor de las seis a ocho horas después de la lesión. Esta respuesta, junto 

con la disminución del gasto cardíaco y el aumento de la resistencia vascular, 

puede provocar hipovolemia e hipoperfusión marcadas, lo que se conoce como 

shock por quemadura. Esto se puede manejar con una reanimación agresiva 

con líquidos y una estrecha vigilancia de los líquidos por vía intravenosa 

adecuados, pero no excesivos. Esta actividad repasa la importancia de la 

reanimación con líquidos para quemaduras y destaca el papel del equipo 

interprofesional en el manejo de pacientes quemados. 

OBJETIVOS: 

• Memorizar la fórmula de Parkland y su uso en la reanimación de 

pacientes quemados. 

• Revisar las complicaciones de las quemaduras mayores. 

• Resumir los tipos de fluidos utilizados para reanimar a los pacientes 

quemados. 
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• Puntualizar la importancia de mejorar la coordinación de la atención 

entre los miembros del equipo interprofesional para mejorar los 

resultados de los pacientes afectados por quemaduras. 

Acceda a preguntas gratuitas de opción múltiple sobre este tema. 

INTRODUCCIÓN 

La mayoría de las quemaduras son pequeñas y se tratan en el hogar o por 

proveedores locales como pacientes ambulatorios. Este capítulo se centrará en 

la reanimación inicial y el tratamiento de las quemaduras graves. (Véase 

también Quemaduras, Evaluación y Manejo y Quemaduras 

Térmicas). [1] [2] [3] La clasificación de la gravedad de la quemadura está 

determinada por la edad del paciente, el porcentaje del área de superficie 

corporal total quemada (%SCT), la profundidad de la quemadura, el tipo de 

quemadura y si hay partes específicas del cuerpo involucradas. Los pacientes 

se clasifican como quemados graves si tienen alguno de los siguientes; 

• >10% SCT en niños (<10 años) o ancianos (>50 años) 

• >20% SCT en adultos 

• > 5% espesor total 

• quemaduras eléctricas de alto voltaje 

• quemaduras significativas en la cara, los ojos, los oídos, las 

articulaciones o los genitales  

Otros factores que se deben considerar y que aumentarán la morbilidad y la 

mortalidad del paciente incluyen la lesión por inhalación asociada, la lesión 

traumática asociada y las condiciones médicas iniciales del paciente, como 

enfermedad cardíaca o enfermedad pulmonar. Varios factores pueden 

predisponer al grupo específico de pacientes a lesiones más 

complicadas. [4] [5] 

Las quemaduras graves no solo causan lesiones importantes en el sitio de la 

quemadura local, sino también una respuesta sistémica en todo el cuerpo. Se 

liberan mediadores inflamatorios y vasoactivos, como histaminas, 

prostaglandinas y citocinas, lo que provoca una fuga capilar sistémica, pérdida 

de líquido intravascular y grandes cambios de líquido. Estas respuestas ocurren 

principalmente durante las primeras 24 horas y alcanzan su punto máximo 
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alrededor de las seis a ocho horas después de la lesión. Esta respuesta, junto 

con la disminución del gasto cardíaco y el aumento de la resistencia vascular, 

puede conducir a una marcada hipovolemia e hipoperfusión denominada 

“choque por quemadura”. Esto se puede manejar con una reanimación agresiva 

con líquidos y una estrecha vigilancia de los líquidos por vía intravenosa 

adecuados, pero no excesivos. [6] [7]Es importante recordar que las 

quemaduras por sí mismas no causan una hipotensión significativa al principio 

y que se desarrolla un “shock por quemadura” durante las primeras horas. Si 

el paciente está profundamente hipotenso inicialmente, se deben buscar otras 

causas de hipotensión. 

ANATOMÍA Y FISIOLOGÍA 

Las quemaduras en la cara, los ojos, los oídos, las articulaciones, las manos o 

los genitales generalmente se consideran más importantes y requieren el 

traslado a un centro de quemados. 

INDICACIONES 

Los adultos y niños con quemaduras superiores al 20 % de la SCT deben 

someterse a reanimación con líquidos utilizando estimaciones del tamaño 

corporal y el área de superficie quemada. Las fórmulas comunes utilizadas para 

iniciar la reanimación estiman una necesidad de cristaloides de 2 a 4 ml/kg de 

peso corporal/% SCT durante las primeras 24 horas. [8] [9] [10] 

CONTRAINDICACIONES 

El exceso de líquidos está contraindicado en el paciente quemado 

hemodinámicamente estable, ya que es probable que esto contribuya al edema. 

Preparación 

Si se sospecha un trauma con quemaduras extensas, el equipo debe prepararse 

para la reanimación de quemaduras que incluye fluidos, sábanas estériles y 

analgésicos disponibles rápidamente. 

Técnica 

Reanimación para quemaduras mayores 

Las quemaduras son lesiones dramáticas que pueden desviar la atención de los 

proveedores de atención médica de problemas más inmediatos que amenazan 
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la vida o las extremidades. La evaluación inicial y el manejo de los pacientes 

con quemaduras graves debe ser similar al abordaje de un paciente con trauma 

mayor. Sin embargo, para el paciente quemado, el primer paso es detener 

inmediatamente el proceso de quemado y quitar los elementos quemados o 

calientes del contacto con la piel. Los proveedores deben obtener un historial 

AMPLE inicial (alergias, medicamentos, historial médico anterior, última 

ingesta oral, eventos de lesiones). La encuesta primaria evalúa el ABC de las 

amenazas a la vida. En el paciente quemado, la atención debe centrarse en la 

vía aérea en busca de quemaduras orales que puedan causar hinchazón y 

obstrucción, problemas respiratorios por inhalación de humo o lesión 

pulmonar, y sangrado o problemas de circulación buscando sangrado que 

ponga en peligro la vida y controlando la presión arterial, la frecuencia cardíaca 

y el pulso. El próximo paso sería la reanimación y la intervención inmediata 

para las amenazas a la vida. A esto le sigue una encuesta secundaria con un 

examen físico completo. La evaluación y el tratamiento de las quemaduras son 

parte de la evaluación secundaria. Los hallazgos fundamentales del examen 

físico para registrar en quemaduras son la extensión de las quemaduras, 

expresada como porcentaje del área de superficie corporal total quemada (% 

SCT), y la profundidad de las quemaduras, expresada como superficial (o de 

primer grado), parcial- de espesor (o de segundo grado) o de espesor completo 

(o de tercer grado). La evaluación y el tratamiento de las quemaduras son parte 

de la evaluación secundaria. Los hallazgos fundamentales del examen físico 

para registrar en quemaduras son la extensión de las quemaduras, expresada 

como porcentaje del área de superficie corporal total quemada (% SCT), y la 

profundidad de las quemaduras, expresada como superficial (o de primer 

grado), parcial- de espesor (o de segundo grado) o de espesor completo (o de 

tercer grado). La evaluación y el tratamiento de las quemaduras son parte de la 

evaluación secundaria. Los hallazgos fundamentales del examen físico para 

registrar en quemaduras son la extensión de las quemaduras, expresada como 

porcentaje del área de superficie corporal total quemada (% SCT), y la 

profundidad de las quemaduras, expresada como superficial (o de primer 

grado), parcial- de espesor (o de segundo grado) o de espesor total (o de tercer 

grado).[11][12] 

Los pacientes con quemaduras de más del 20 % al 25 % de la superficie 

corporal deben tratarse con reanimación intensiva con líquidos por vía 

intravenosa para evitar el “shock por quemaduras”. Existe una variedad de 

fórmulas, como Brooke, Galveston, Rule of Ten, etc.4, pero la fórmula más 
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común es la fórmula de Parkland, que calcula la cantidad de líquido 

administrada en las primeras 24 horas, a partir del momento de la 

quemadura. [13] [14] [15] 

La formula 

Cuatro ml de solución de Ringer lactato × porcentaje de superficie corporal 

total (% SCT) quemada × peso del paciente en kilogramos = cantidad total de 

líquido administrado en las primeras 24 horas. 

• La mitad de este líquido debe administrarse en las primeras ocho horas.  

Por ejemplo, un paciente de 75 kg con una quemadura del 55 % de la superficie 

corporal total necesitaría; 4 mL LR × 75 kg × 55 % SCT = 16 500 mL en las 

primeras 24 horas, con 8 250 mL en las primeras ocho horas o 

aproximadamente 1 litro/hora durante las primeras ocho horas. 

Para los pacientes pediátricos, se puede usar la Fórmula Parkland más los 

fluidos de mantenimiento normales agregados al total. [16] [17] [18] [19] 

Cualquiera que sea la fórmula que se utilice, el punto crítico a recordar es que 

la cantidad de líquido calculada es solo una guía. Se deben controlar los signos 

vitales, el estado mental, el llenado capilar y la producción de orina del 

paciente y ajustar las tasas de líquidos en consecuencia. La producción de orina 

de 0,5 ml/kg o alrededor de 30 a 50 ml/h en adultos y de 0,5 a 1,0 ml/kg/h en 

niños de menos de 30 kg es un buen objetivo para la reanimación adecuada con 

líquidos. La literatura reciente ha planteado preocupaciones sobre las 

complicaciones de la reanimación excesiva descritas como "deslizamiento de 

líquidos". Una vez más, la reanimación adecuada con líquidos es el objetivo. 

Otro tratamiento para las quemaduras graves incluye la colocación de una 

sonda gástrica nasal, ya que la mayoría de los pacientes desarrollarán 

íleo. Deben colocarse sondas de Foley para controlar la producción de 

orina. Está indicada la monitorización cardíaca y de oximetría de pulso. El 

control del dolor se maneja mejor con medicación 

intravenosa. [20] Finalmente, las quemaduras se consideran heridas propensas 

al tétanos, y la profilaxis contra el tétanos está implícita si no se administró en 

los últimos cinco años. [21] En cualquier quemadura grave por llama, siempre 

debe considerar la posible lesión por inhalación asociada, monóxido de 

carbono o envenenamiento por cianuro (consulte el capítulo Lesiones por 

inhalación). [22] [23] [24] 
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El manejo de heridas por quemaduras graves debe dirigirse a su centro de 

quemados local. En general, las quemaduras deben limpiarse suavemente y 

cubrirse con apósitos limpios. El desbridamiento extenso y la aplicación de 

cremas o ungüentos antimicrobianos tópicos no son necesarios si el paciente 

es trasladado urgentemente a un centro de quemados porque necesitarán 

realizar una evaluación de quemaduras una vez que llegue el paciente. [25] 

En ciertas situaciones, puede ser necesaria una escarotomía de emergencia 

antes de la transferencia. Una escarotomía es un procedimiento quirúrgico que 

se realiza para aliviar el efecto constrictor de las quemaduras de espesor 

total. Debido a que las quemaduras de espesor total son firmes, coriáceas y no 

flexibles, pueden limitar la hinchazón típica que ocurriría. Esto puede crear un 

efecto de síndrome compartimental si las quemaduras rodean una extremidad 

o un efecto de síndrome compartimental abdominal si las quemaduras rodean 

el abdomen. Si la quemadura involucra áreas extensas del tórax, entonces la 

ventilación adecuada puede ser imposible. En tales casos, la escarotomía 

debería aliviar los efectos de la constricción y permitir una circulación o 

ventilación adecuadas. Una escarotomía se realiza haciendo una incisión a 

través de la escara de la quemadura firme, lo suficientemente profunda en la 

capa de grasa para permitir que la escara se abra. Esto se puede hacer al lado 

de la cama sin anestesia porque la quemadura ha destruido las fibras nerviosas 

y la piel ha perdido sensibilidad. Las incisiones se realizan en los lados medial 

y lateral de las extremidades y los dedos, junto con las líneas axilares y 

paralelas a las clavículas en la parte superior del tórax ya lo largo de las paredes 

abdominales laterales en el abdomen.[26][27] 

COMPLICACIONES 

Complicaciones de quemaduras profundas o extensas 

• Problemas respiratorios 

• Problemas de huesos y articulaciones 

• Temperatura corporal peligrosamente baja 

• Infección y sepsis 

• Bajo volumen de sangre 

• Cicatrización 
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• Tétanos [28] [29] 

La infección es la complicación más común. En orden de frecuencia, las 

posibles complicaciones incluyen neumonía, celulitis, infecciones del tracto 

urinario e insuficiencia respiratoria. La neumonía ocurre comúnmente en 

personas con lesiones por inhalación. [30] [31] 

Las quemaduras superficiales de espesor parcial se caracterizan por la 

formación de ampollas dentro de las 24 horas entre la epidermis y la 

dermis. Estas heridas son dolorosas, rojas y supurantes y palidecen al aplicar 

presión. Las evaluaciones iniciales de quema pueden estar subestimadas. Las 

quemaduras que inicialmente parecen afectar la epidermis en profundidad 

pueden clasificarse más tarde como heridas de espesor parcial. Estas 

quemaduras generalmente sanan en una a tres semanas; la cicatrización es 

inusual, aunque puede ocurrir decoloración. Estas quemaduras generalmente 

curan sin ningún deterioro funcional o cicatrización hipertrófica. Las heridas 

profundas de espesor parcial se extienden hacia la dermis más profunda y 

tienen un curso diferente al de las quemaduras superficiales de espesor 

parcial. Las quemaduras profundas involucran folículos pilosos y tejido 

glandular. Casi siempre forman ampollas, están maceradas, húmedas o cerosas 

y muestran una coloración moteada variable. Las quemaduras profundas no 

palidecen al aplicar presión. Si se previene la infección y se produce la 

curación espontánea sin injerto, se curarán en dos a nueve semanas. Las heridas 

profundas de espesor parcial siempre resultan en cicatrices hipertróficas. Una 

quemadura profunda de espesor parcial que no cicatriza en dos semanas se 

consideraría una quemadura de espesor total en términos de resultados 

funcionales y estéticos.[32][33] 

Otras complicaciones 

• La anemia secundaria a quemaduras de espesor total de más del 10% de 

SCT es común. 

• Las quemaduras eléctricas pueden provocar síndrome compartimental o 

rabdomiólisis. 

• La coagulación de la sangre en las venas de las piernas ocurre en el 6-

25% de los pacientes con quemaduras extensas. 
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• El estado hipermetabólico que puede persistir durante años después de 

una quemadura importante puede disminuir la densidad ósea y la masa 

muscular. 

• Los queloides pueden formarse después de una quemadura. 

• Después de una quemadura, se puede desarrollar un trauma psicológico 

y un trastorno de estrés postraumático. 

• La cicatrización puede resultar en una alteración de la imagen corporal. 

• En el mundo en desarrollo, las quemaduras significativas pueden resultar 

en aislamiento social, pobreza y abandono infantil. [34] [35] [36] 

SIGNIFICACIÓN CLÍNICA 

Las quemaduras a menudo se pueden prevenir. El tratamiento depende de la 

gravedad. Las quemaduras superficiales pueden tratarse con limpieza y 

analgésicos, mientras que las quemaduras importantes requieren un 

tratamiento prolongado. Las quemaduras de espesor parcial requieren limpieza 

con agua y jabón, seguida de vendajes. Las quemaduras de espesor total 

generalmente requieren tratamientos quirúrgicos, como injertos de piel. Las 

quemaduras extensas a menudo requieren grandes cantidades de líquido 

intravenoso debido a la fuga de líquido capilar y la inflamación del tejido. Las 

complicaciones más comunes de las quemaduras involucran infección. Las 

quemaduras se consideran heridas propensas al tétanos, y los toxoides tetánicos 

deben administrarse cada cinco años, si no están actualizados. 

Las quemaduras a menudo se infectan; se debe administrar toxoide tetánico si 

no está actualizado. 

Las quemaduras representan más de 30 millones de lesiones por año en los 

Estados Unidos. Esto resultó en alrededor de 3 millones de hospitalizaciones y 

240,000 muertes por año. En los Estados Unidos, aproximadamente el 96% de 

las personas ingresadas en un centro de quemados sobreviven a sus lesiones, 

pero se requiere un tratamiento inmediato. Es esencial que todos los médicos 

estén familiarizados con la evaluación y derivación adecuada del paciente 

quemado. [37] 
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El manejo de las quemaduras requiere un equipo interprofesional que incluya 

un intensivista, un especialista en quemaduras, un especialista en dolor, un 

experto en enfermedades infecciosas, médicos del departamento de 

emergencias, enfermeras de atención de heridas, dietistas y fisioterapeutas. En 

general, las quemaduras de segundo y tercer grado requieren más atención que 

las quemaduras de primer grado.  

Las complicaciones más comunes de las quemaduras involucran infección. Las 

quemaduras se consideran heridas propensas al tétanos y el toxoide tetánico 

debe administrarse cada cinco años, si no está actualizado. Las quemaduras 

afectan la fisiología de todo el cuerpo y, a menudo, requieren el manejo de una 

variedad de especialistas, incluido el dietista. Incluso después de la 

recuperación, muchos requieren una extensa fisioterapia para recuperar la masa 

muscular y la función. Debido a que las quemaduras tienen un efecto profundo 

en la estética, todos los pacientes deben ser vistos por una enfermera de salud 

mental a intervalos regulares. Los resultados después de una lesión por 

quemadura dependen de la edad, la extensión de la lesión, el tipo de quemadura 

y la afectación de otros órganos. Es importante que todos los médicos estén 

familiarizados con la evaluación y derivación adecuada del paciente 

quemado. [38] [39] [40]  (Nivel V) 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 

 

REFERENCIAS 

1. 

Arbuthnot MK, García AV. Reanimación temprana y manejo de 

quemaduras pediátricas severas. Semin Pediatr Surg. 2019 

febrero; 28 (1):73-78. [ PubMed : 30824139 ] 

2. 

Berry J, Stone K, Reid J, Bell A, Burns R. Currículo de simulación de 

medicina de emergencia pediátrica: lesiones 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430795/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430795/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430795/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30824139
https://www.statpearls.com/account/trialuserreg/?articleid=18724&utm_source=pubmed&utm_campaign=reviews&utm_content=18724


 

338 
 

eléctricas. MedEdPORTAL. 27 de abril de 2018; 14 :10710. [ Artículo 

gratuito de PMC : PMC6342442 ] [ PubMed : 30800910 ] 

3. 

Mehta M, Tudor GJ. Stat Pearls [Internet]. Publicación de 

StatPearls; Treasure Island (FL): 25 de julio de 2021. Fórmula 

Parkland. [ PubMed : 30725875 ] 

4. 

Chuang S, Chang KS, Woods DD, Chen HC, Reynolds ME, Chien 

DK. Más allá de la oleada: Lidiando con víctimas de quemaduras 

masivas en el hospital más cercano a la explosión de polvo de Formosa 

Fun Coast. Quemaduras. 2019 junio; 45 (4):964-973. [ PubMed : 

30598266 ] 

5. 

Padalko A, Cristall N, Gawaziuk JP, Logsetty S. Complejidad social y 

riesgo de lesiones por quemaduras pediátricas: una revisión 

sistemática. Res. de cuidado de quemaduras J. 21 de junio de 

2019; 40 (4):478-499. [ PubMed : 30918946 ] 

6. 

Gentges J, Schieche C, Nusbaum J, Gupta N. Points & Pearls: Lesiones 

eléctricas en el departamento de emergencias: una revisión basada en la 

evidencia. Práctica médica emergente. 01 de noviembre de 

2018; 20 (Suplemento 11): 1-2. [ PubMed : 30383348 ] 

7. 

Lam NN, Huong HTX, Tuan CA. Conocimiento sobre el manejo de 

emergencias para quemaduras y lesiones por quemaduras masivas entre 

los médicos que trabajan en los departamentos de emergencias y 

traumatología. Desastres de incendios de Ann Burns. 30 de junio de 

2018; 31 (2):138-143. [ Artículo gratuito de PMC : PMC6199015 ] 

[ PubMed : 30374267 ] 

8. 

Pham C, Collier Z, Gillenwater J. Cambiando la forma en que pensamos 

sobre la estimación del tamaño de la quema. Res. de cuidado de 

quemaduras J. 2019 01 de enero; 40 (1): 1-11. [ PubMed : 30247559 ] 

9. 

Sun D, Zhao P, Ni JY, Sun JJ, Ren YW, Wang F, Zhu LH. [Efectos del 

equipo de manejo de la vía aérea en el tratamiento de pacientes con 

quemaduras masivas severas combinadas con lesión por 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6342442/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6342442/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30800910
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30725875
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30598266
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30598266
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30918946
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30383348
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6199015/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30374267
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30247559


 

339 
 

inhalación]. Zhonghua Shao Shang Za Zhi. 20 de junio de 

2018; 34 (6):354-359. [ PubMed : 29961292 ] 

10. 

Mehrotra S, Misir A. Poblaciones traumatizadas especiales: lesiones por 

quemaduras. Curr Pediatr Rev. 2018; 14 (1): 64-69. [ PubMed : 

29879889 ] 

11. 

Zuo KJ, Medina A, Tredget EE. Avances importantes en el cuidado de 

quemaduras. Cirugía Plast Reconstr. 2017 ene; 139 (1): 120e-

138e. [ PubMed : 28027250 ] 

12. 

Litt JS. Evaluación y Manejo del Paciente Quemado: Estudio de Caso y 

Revisión. Mo Med. 2018 de septiembre a octubre; 115 (5):443-

446. [ Artículo gratuito de PMC : PMC6205272 ] [ PubMed : 

30385993 ] 

13. 

Hollén L, Coy K, Day A, Young A. La reanimación con menos líquido 

no tiene un impacto negativo en el estado de hidratación en niños con 

escaldaduras de tamaño moderado: un estudio prospectivo de un solo 

centro en el Reino Unido. Quemaduras. 2017 noviembre; 43 (7):1499-

1505. [ PubMed : 28601484 ] 

14. 

Vivó C, Galeiras R, del Caz MD. Evaluación inicial y manejo del 

paciente crítico quemado. Med Intensiva. 2016 ene-feb; 40 (1): 49-

59. [ PubMed : 26724246 ] 

15. 

Jennes S, Hanchart B, Keersebilck E, Rose T, Soete O, Francis PM, 

Engel H, Van Trimpont F, Davin C, Trippaerts M, Vanderheyden B, 

Etienne L, Lacroix C, Teodorescu S, Mashaekhi S, Persoons P, 

Baekelandt D, Hachimi Idrissil S, Watelet JB. Manejo de las heridas por 

quemadura de la región de la cabeza y el 

cuello. DOBLADO. 2016; Suplemento 26 (1): 107–126. [ PubMed : 

29461737 ]. 

16. 

Guilabert P, Usúa G, Martín N, Abarca L, Barret JP, Colomina MJ. Fluid 

resuscitation management in patients with burns: update. Br J 

Anaesth. 2016 Sep;117(3):284-96. [PubMed: 27543523] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29961292
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29879889
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29879889
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28027250
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC6205272/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30385993
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30385993
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28601484
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26724246
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29461737
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29461737
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27543523


 

340 
 

17. 

Daniels M, Fuchs PC, Lefering R, Grigutsch D, Seyhan H, Limper U, 

The German Burn Registry, Schiefer JL. ¿Sigue siendo la fórmula de 

Parkland el mejor método para determinar el volumen de reanimación 

con líquidos en adultos durante las primeras 24 horas después de la 

lesión? - Un análisis retrospectivo de pacientes quemados en 

Alemania. Quemaduras. 2021 junio; 47 (4):914-921. [ PubMed : 

33143988 ] 

18. 

Zodda D. Decisiones calculadas: fórmula de Parkland para 

quemaduras. Pediatr Emerg Med Pract. 01 de abril de 

2018; 15 (Suplemento 4): 1-2. [ PubMed : 29617546 ] 

19. 

Zodda D. Decisiones calculadas: fórmula de Parkland para 

quemaduras. Práctica médica emergente. 2018 25 de 

enero; 20 (Suplemento 2):S1-S2. [ PubMed : 29369604 ] 

20. 

Walsh K, Stiles K, Dheansa B. Preocupaciones relacionadas con las 

pautas europeas de reanimación para el manejo de primeros auxilios de 

quemaduras. Quemaduras. febrero de 2016; 42 (1):240-241. [ PubMed : 

26695125 ] 

21. 

Ito T , Kukino R , Takahara M , Tanioka M , Nakamura Y , Asano Y , 

Abe M , Ishii T , Isei T , Inoue Y , Imafuku S , Irisawa R , Ohtsuka M , 

Ohtsuka M , Ogawa F , Kadono T , Kawakami T , Kawaguchi M , Kono 

T , Kodera M , Sakai K , Nakanishi T , Hashimoto A , Hasegawa M , 

Hayashi M , Fujimoto M , Fujiwara H , Maekawa T , Matsuo K , 

Madokoro N , Yamasaki O , Yoshino Y , Le Pavoux A , Tachibana T, 

Ihn H., Comité de Directrices sobre Heridas/Quemaduras. Directrices 

para heridas/quemaduras - 5: Directrices para el tratamiento de úlceras 

en la parte inferior de la pierna/venas varicosas. J Dermatol. 2016 

agosto; 43 (8):853-6 [ PubMed : 26973097 ]. 

22. 

Foncerrada G, Culnan DM, Capek KD, González-Trejo S, Cambiaso-

Daniel J, Woodson LC, Herndon DN, Finnerty CC, Lee JO. Lesión por 

inhalación en el paciente quemado. Ann Plast Surg. 2018 marzo; 80 (3 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/33143988
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/33143988
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29617546
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29369604
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26695125
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26695125
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26973097


 

341 
 

suplementos 2):S98-S105. [ Artículo gratuito de PMC : PMC5825291 ] 

[ PubMed : 29461292 ] 

23. 

Se seca DJ, Endorf FW. Lesión por inhalación: epidemiología, patología, 

estrategias de tratamiento. Scand J Trauma Resusc Emerg Med. 19 de 

abril de 2013; 21:31 . [ Artículo gratuito de PMC : PMC3653783 ] 

[ PubMed : 23597126 ] 

24. 

Culnan DM, Craft-Coffman B, Bitz GH, Capek KD, Tu Y, Lineaweaver 

WC, Kuhlmann-Capek MJ. Intoxicación por monóxido de carbono y 

cianuro en la paciente embarazada quemada: una indicación para la 

terapia con oxígeno hiperbárico. Ann Plast Surg. 2018 marzo; 80 (3 

suplementos 2):S106-S112. [ Artículo gratuito de PMC : PMC5825244 ] 

[ PubMed : 29461288 ] 

25. 

Carmichael H, Dyamenahalli K, Duffy PS, Lambert Wagner A, Wiktor 

AJ. Clasificación y transferencia a un centro regional de quemados: 

impacto de una aplicación de teléfono móvil. Res. de cuidado de 

quemaduras J. 23 de septiembre de 2020; 41 (5):971-975. [ PubMed : 

32588890 ] 

26. 

Zhang L, Labib A, Hughes PG. Stat Pearls [Internet]. Publicación de 

StatPearls; Treasure Island (FL): 27 de octubre de 2021. 

Escarotomía. [ PubMed : 29489153 ] 

27. 

de Barros MEPM, Coltro PS, Hetem CMC, Vilalva KH, Farina 

JA. Revisión de la escarotomía en pacientes con quemaduras en las 

extremidades. Res. de cuidado de quemaduras J. 2017 

julio/agosto; 38 (4):e691-e698. [ PubMed : 27984410 ] 

28. 

Irie BGS, Asse KV, Kadiane NJ, Kofi N, Nda-Koffi C, Ogondon B, 

Kouadio S, Kouame KE, Brouh Y. Tetanus después de la aplicación del 

tratamiento tópico tradicional a una quemadura grave. Con Santa 

Trop. 01 de noviembre de 2018; 28 (4): 446-447. [ PubMed : 

30095076 ] 

29. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5825291/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29461292
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3653783/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23597126
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5825244/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29461288
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/32588890
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/32588890
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29489153
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27984410
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30095076
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30095076


 

342 
 

LHADani HA, Yowler CJ, Claridge JA. Colonización de heridas por 

quemadura, infección y sepsis. Surg Infect (Larchmt). 2021 

febrero; 22 (1):44-48. [ PubMed : 33085576 ] 

30. 

Nielson CB, Duethman NC, Howard JM, Moncure M, Wood 

JG. Quemaduras: fisiopatología de las complicaciones sistémicas y 

manejo actual. Res. de cuidado de quemaduras J. 2017 

ene/feb; 38 (1):e469-e481. [ Artículo gratuito de PMC : PMC5214064 ] 

[ PubMed : 27183443 ] 

31. 

Başaran A, Gürbüz K, Özlü Ö, Demir M, Eroğlu O, Daş K. Quemaduras 

eléctricas y complicaciones: datos de una unidad de cuidados intensivos 

del centro de quemados terciario. Ulus Journal of Trauma Emergency 

Surgery. marzo de 2020; 26 (2):222-226. [ PubMed : 32185768 ] 

32. 

Young AW, Dewey WS, King BT. Rehabilitación de lesiones por 

quemaduras: una actualización. Phys Med Rehabil Clin N Am. 2019 

febrero; 30 (1): 111-132. [ PubMed : 30470416 ] 

33. 

Thananopavarn P, Hill JJ. Rehabilitación del Paciente Quemado 

Complejo con Traumatismos Múltiples o Comorbilidades. Clin Plast 

Surg. 2017 octubre; 44 (4):695-701. [ PubMed : 28888295 ] 

34. 

Cable CA, Razavi SA, Roback JD, Murphy DJ. Estrategias de 

transfusión de glóbulos rojos en la UCI: una revisión concisa. Crit Care 

Med. 2019 noviembre; 47 (11):1637-1644. [ Artículo gratuito de PMC : 

PMC8319734 ] [ PubMed : 31449062 ] 

35. 

Dubick MA, Barr JL, Keen CL, Atkins JL. Ceruloplasmina e 

hipoferremia: estudios en pacientes con traumatismos por quemaduras y 

no por quemaduras. Antioxidantes (Basilea). 06 de marzo de 

2015; 4 (1): 153-69. [ Artículo gratuito de PMC : PMC4665565 ] 

[ PubMed : 26785343 ] 

36. 

Wang Y, Beekman J, Hew J, Jackson S, Issler-Fisher AC, Parungao R, 

Lajevardi SS, Li Z, Maitz PKM. Lesión por quemadura: Desafíos y 

avances en la cicatrización de heridas por quemadura, infección, dolor y 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/33085576
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5214064/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27183443
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/32185768
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30470416
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28888295
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8319734/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8319734/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31449062
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4665565/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26785343


 

343 
 

cicatrización. Adv Drug Deliv Rev. 2018 01 de enero; 123 :3-

17. [ PubMed : 28941987 ] 

37. 

Armstrong M, Wheeler KK, Shi J, Thakkar RK, Fabia RB, Groner JI, 

Noffsinger D, Giles SA, Xiang H. Epidemiología y tendencia de las 

hospitalizaciones pediátricas por quemaduras en EE. UU., 2003-

2016. Quemaduras. 2021 mayo; 47 (3):551-559. [ PubMed : 33781634 ] 

38. 

Gupta N, Nusbaum J. Points & Pearls: Manejo del departamento de 

emergencias de pacientes con quemaduras térmicas. Práctica médica 

emergente. 2018 01 de febrero; 20 (2):e1-e2. [ PubMed : 29388754 ] 

39. 

Kuo LW, Yen CI, Fu CY, Pan CH, Hsu CP, Hsiao YC, Hsieh CH, Hsu 

YP. El papel de los hospitales preliminares en el manejo de un desastre 

masivo con víctimas por quemaduras. Quemaduras. 2018 

junio; 44 (4):800-806. [ PubMed : 29258727 ] 

40. 

Caldwell NW, Serio-Melvin ML, Chung KK, Salinas J, Shiels ME, 

Cancio LC, Stockinger ZT, Mann-Salinas EA. Evaluación de 

seguimiento del diagrama de flujo de quemaduras del Instituto de 

Investigación Quirúrgica del Ejército de EE. UU. para la documentación 

de atención en ruta de víctimas de combate quemadas. Mil Med. 2017 

noviembre; 182 (11):e2021-e2026. [ PubMed : 29087874 ] 
Copyright © 2022, StatPearls Publishing LLC. 

  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28941987
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/33781634
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29388754
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29258727
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29087874
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/about/copyright/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28613546


 

344 
 

ABUSO Y NEGLIGENCIA INFANTIL 

Actualizado al: 10 de julio de 2021 . 

Biblioteca NCBI. Un servicio de la Biblioteca Nacional de Medicina, Institutos 

Nacionales de Salud. 

Stat Pearls [Internet]. Treasure Island (FL) 

Autores 

Dulce Gonzalez1; Arian Bethencourt Mirabal2; Janelle D. McCall3. 

afiliaciones 

1 Hospital Lincoln 

2 Hospital y Centro Médico de Aventura 

3 Universidad de Florida 

ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

La Organización Mundial de la Salud (OMS) define el maltrato infantil como 

"todas las formas de maltrato físico y emocional, abuso sexual, negligencia y 

explotación que resultan en un daño real o potencial para la salud, el desarrollo 

o la dignidad del niño". Hay cuatro tipos principales de abuso: negligencia, 

abuso físico, abuso psicológico y abuso sexual. El abuso se define como un 

acto de comisión y la negligencia se define como un acto de omisión en el 

cuidado que conduce a un daño potencial o real. Esta actividad repasa la 

epidemiología, presentación y diagnóstico del maltrato infantil y destaca el 

papel del equipo interprofesional en su manejo y prevención. 

OBJETIVOS: 

• Identificar la etiología del maltrato y abandono infantil. 

• Puntualizar la presentación de un niño con abuso y negligencia. 

• Resumir las opciones de tratamiento y manejo del abuso y la negligencia 

infantil. 

• Describir las estrategias del equipo interprofesional para mejorar la 

coordinación de la atención y los resultados en niños con abuso y 

negligencia. 
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INTRODUCCIÓN 

La Organización Mundial de la Salud (OMS) define el maltrato infantil como 

“todas las formas de maltrato físico y emocional, abuso sexual, negligencia y 

explotación que resultan en un daño real o potencial para la salud, el desarrollo 

o la dignidad del niño”. Hay cuatro tipos principales de abuso: negligencia, 

abuso físico, abuso psicológico y abuso sexual. El abuso se define como un 

acto de comisión y la negligencia se define como un acto de omisión en el 

cuidado que conduce a un daño potencial o real. 

• El descuido puede incluir atención en salud, educación, supervisión, 

protección contra los peligros ambientales inadecuados y necesidades 

básicas insatisfechas, como ropa y alimentos. La negligencia es la forma 

más común de abuso infantil. 

• El abuso físico puede incluir golpes, sacudidas, quemaduras y 

mordeduras. El umbral para definir el castigo corporal como abuso no 

está claro. Se ha encontrado que las fracturas de costillas son el hallazgo 

más común asociado con el abuso físico. 

• El abuso psicológico incluye abuso verbal, humillación y actos que 

asustan o aterrorizan a un niño, lo que puede resultar en una futura 

enfermedad psicológica del niño. 

• El abuso sexual se define como “la participación de niños y adolescentes 

dependientes y con desarrollo inmaduro en actividades sexuales que no 

comprenden completamente, a las que no pueden dar su consentimiento 

o que violan los tabúes sociales de los roles familiares”. Algunos casos 

de abuso sexual no necesitan involucrar penetración oral, anal o vaginal 

y pueden incluir exposición a materiales sexualmente explícitos, 

contacto oral-genital, contacto genital-a-genital, contacto genital-anal y 

caricias genitales. 

Con frecuencia, los proveedores de atención en salud pasan por alto una 

cantidad significativa de casos de abuso infantil. Para que se realice el 

diagnóstico de maltrato infantil, es necesario que exista un alto índice de 

sospecha. [1] [2] [3] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
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ETIOLOGÍA 

Todas las razas, etnias y grupos socioeconómicos se ven afectados por el abuso 

infantil, siendo los niños y adolescentes los más comúnmente afectados. Los 

bebés tienden a tener una mayor morbilidad y mortalidad con el abuso 

físico. Múltiples factores aumentan el riesgo de abuso de un niño. Estos 

incluyen riesgos a nivel individual (discapacidad del niño, madre soltera, 

tabaquismo materno o depresión de los padres); riesgos a nivel familiar 

(violencia doméstica en el hogar, más de dos hermanos en el hogar); riesgos a 

nivel comunitario (falta de instalaciones recreativas); y factores sociales 

(pobreza). Otros factores de riesgo incluyen vivir en la casa de un adulto no 

relacionado y ser un niño previamente informado a los servicios de protección 

infantil (CPS). Todo esto aumenta el riesgo de maltrato infantil. También 

existen factores protectores que disminuyen el riesgo de maltrato infantil, que 

incluye el apoyo familiar y la preocupación de los padres. Los factores 

preventivos incluyen la educación de los padres sobre el desarrollo y la crianza 

de los hijos, el apoyo social y la resiliencia de los padres.[4][5][6] 

EPIDEMIOLOGÍA 

Cada año, millones de niños son investigados por los Servicios de Protección 

Infantil por abuso y negligencia infantil. En 2014, más de 3,2 millones de niños 

fueron objeto de informes de maltrato infantil, de los cuales, se encontró que 

el 20% tenía evidencia de maltrato. [7] 

SEMIOLOGIA 

Es difícil diagnosticar a un paciente con maltrato infantil, ya que la víctima 

puede no hablar o estar demasiado asustada o gravemente herida para 

hablar. Además, el perpetrador rara vez admitirá la lesión y los testigos son 

poco comunes. Los médicos verán a los niños maltratados de diversas maneras, 

que incluyen: 

• Un adulto o un informante obligatorio puede traer al niño cuando esté 

preocupado por el abuso. 

• Un niño, niña o adolescente puede venir denunciando el maltrato 

• Los perpetradores pueden estar preocupados de que el abuso sea grave y 

traer al paciente para recibir atención en salud. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
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• El niño puede presentarse para recibir atención no relacionada con el 

abuso, y el abuso puede descubrirse incidentalmente. 

El abuso físico debe ser considerado en la evaluación de todas las lesiones de 

los niños. Una historia completa de la enfermedad actual es importante para 

hacer un diagnóstico correcto. Los aspectos importantes de la elaboración de 

la historia involucran la recopilación de información sobre el comportamiento 

del niño antes, durante y después de que ocurriera la lesión. La anamnesis debe 

incluir la entrevista de cada cuidador por separado y también del niño 

verbal. El padre o cuidador debe poder brindar su historial sin interrupciones 

para no verse influenciado por las preguntas o interpretaciones del médico. 

Abuso físico 

El abuso físico infantil debe ser considerado en cada uno de los siguientes: 

• Un bebé no ambulatorio con cualquier lesión. 

• Lesión en un niño no verbal 

• Lesión inconsistente con las habilidades físicas del niño y una 

declaración de daño por parte del niño verbal 

• Mecanismo de lesión no plausible; múltiples lesiones, particularmente a 

diferentes edades 

• Contusiones en el torso, la oreja o el cuello en un niño menor de 4 años 

• Quemaduras en los genitales 

• Distribuciones o patrones de medias o guantes 

• El cuidador no se preocupa por las lesiones 

• Un retraso inexplicable en la búsqueda de atención o inconsistencias o 

discrepancias en las historias proporcionadas.  

"TEN 4" es un dispositivo mnemotécnico útil que se utiliza para recordar qué 

lugares de hematomas son motivo de preocupación en casos de abuso físico: 

torso, oído, cuello y 4 (menores de cuatro años o cualquier hematoma en un 

niño menor de cuatro meses). ). Algunas lesiones que son altamente sugestivas 

de abuso incluyen hemorragias retinianas, fracturas de costillas posteriores y 

lesiones metafisarias clásicas. 
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Los hematomas son el signo más común de abuso físico, pero se pasan por alto 

como una lesión centinela en los niños ambulatorios. Los hematomas en niños 

no ambulatorios son raros y deben generar sospechas de abuso. Las áreas más 

comunes de hematomas en niños que no han sido maltratados son las rodillas 

y las espinillas, así como las prominencias óseas, incluida la frente. El área más 

común de moretones para los niños abusados incluye la cabeza y la cara. Las 

quemaduras son una forma común de lesión infantil que generalmente no está 

asociada con el abuso. Las quemaduras por inmersión tienen líneas de 

demarcación nítidas características que a menudo involucran los genitales y las 

extremidades inferiores en un patrón simétrico, y esto es muy sospechoso de 

abuso. 

Traumatismo craneal por abuso 

El traumatismo craneoencefálico por abuso (TCA), también conocido como 

síndrome del bebé sacudido, es una forma de abuso físico infantil con la tasa 

de mortalidad más alta (más del 20%). Los síntomas pueden ser tan sutiles 

como vómitos o tan graves como letargo, convulsiones, apnea o coma. Los 

hallazgos sugestivos de TCA son hemorragias retinianas, hematomas 

subdurales y lesión axonal difusa. Un bebé con traumatismo craneoencefálico 

por abuso puede no tener síntomas neurológicos y, en cambio, puede ser 

diagnosticado con gastroenteritis aguda, otitis media, ERGE, cólico y otras 

entidades no relacionadas. A menudo, se utiliza una ecografía de la cabeza 

como evaluación inicial en bebés pequeños. Sin embargo, no es la prueba de 

elección en el entorno de emergencia. En la valoración de la TCA se debe 

realizar el examen oftalmológico, preferentemente por un oftalmólogo 

pediátrico. 

Trauma Esquelético 

El segundo tipo más común de abuso infantil después de la negligencia es el 

abuso físico. El ochenta por ciento de las fracturas por abuso ocurren en niños 

no ambulatorios, particularmente en niños menores de 18 meses de edad. El 

factor de riesgo más importante para la lesión esquelética abusiva es la 

edad. No existe un patognomónico de fractura para el abuso, pero hay algunas 

fracturas que son más sugestivas de abuso. Estas incluyen fracturas de costillas 

posteriores o laterales y fracturas en “esquina” o en “asa de cubo”, que ocurren 

en los extremos de los huesos largos y que resultan de un mecanismo de 
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torsión. Otras fracturas altamente sospechosas son las fracturas esternales, 

espinal y escapular. 

Trauma abdominal 

El traumatismo abdominal es una causa importante de morbilidad y mortalidad 

en los niños maltratados. Es la segunda causa más común de muerte por abuso 

físico, principalmente en bebés y niños pequeños. Muchos de estos niños no 

mostrarán hallazgos evidentes y es posible que no haya hematomas 

abdominales en el examen físico. Por lo tanto, la detección debe incluir pruebas 

de función hepática, amilasa, lipasa y pruebas de hematuria. Cualquier 

resultado positivo puede indicar la necesidad de estudios de imagen, 

particularmente una tomografía computarizada abdominal. 

abuso sexual 

Si un niño demuestra un comportamiento como desvestirse frente a otros, tocar 

los genitales de otros, así como tratar de mirar a otros sin ropa, puede haber 

una preocupación por el abuso sexual. Es importante entender que un examen 

físico normal no descarta el abuso sexual. De hecho, la mayoría de las víctimas 

de abuso sexual tienen un examen anogenital normal. En la mayoría de los 

casos, la evidencia más fuerte de que ha ocurrido abuso sexual es la declaración 

del niño. 

Negligencia 

El examen físico no solo puede mostrar signos de abuso físico, sino que 

también puede mostrar signos de negligencia. El examen general puede 

mostrar una mala higiene bucal con caries dental extensa, desnutrición con 

retraso significativo del crecimiento, dermatitis del pañal no tratada o heridas 

no tratadas. 

Todos los proveedores de atención en salud son informantes obligatorios y, 

como tales, están obligados a informar al bienestar infantil cuando existe una 

sospecha razonable de abuso o negligencia. No es necesario estar seguro, pero 

sí es necesario tener una sospecha razonable del abuso. Este informe 

obligatorio puede salvar la vida de muchos niños. lo óptimo es un enfoque 

interprofesional con la inclusión de un especialista en maltrato infantil. 
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EVALUACIÓN 

Cualquier niño menor de dos años de edad para el que existe una preocupación 

de abuso físico debe someterse a una encuesta esquelética. Además, cualquier 

hermano menor de dos años de edad de un niño abusado también debe 

someterse a una encuesta esquelética. Una encuesta esquelética consta de 21 

vistas dedicadas, según lo recomendado por el Colegio Americano de 

Radiología. Las vistas incluyen aspectos anteroposteriores (AP) y lateral del 

cráneo; columna lateral; AP, técnica oblicua posterior derecha, oblicua 

posterior izquierda de tórax/costillas; pelvis AP; AP de cada fémur; AP de 

cada pierna; AP de cada húmero; AP de cada antebrazo; vistas posterior y 

anterior de cada mano; AP (dorsoventral) de cada pie. Si los hallazgos son 

anormales o equívocos, se indica una encuesta de seguimiento en 2 semanas 

para visualizar los patrones de curación. 

Se puede realizar una evaluación de laboratorio para descartar otras 

enfermedades como causas de las lesiones. Estos pueden incluir hueso (calcio, 

magnesio, fosfato, fosfatasa alcalina), hematología (CBC), coagulación (PT, 

PTT, INR), metabólico (glucosa, BUN, creatinina, albúmina, proteína), hígado 

(AST, ALT), pancreático (amilasa y lipasa), y diátesis hemorrágica (antígeno 

de Von Willebrand, actividad de Von Willebrand, factor VIII, factor IX y 

ensayos de función plaquetaria). 

Se debe tener en cuenta que el diagnóstico diferencial más común de lesión no 

accidental es una lesión accidental. [8] [9] [10] 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El tratamiento inicial de un niño maltratado implica la estabilización, incluida 

la evaluación de las vías respiratorias, la respiración y la circulación del 

paciente. Una vez que se asegura que el paciente está estable, se requiere una 

historia clínica y un examen físico completos. Ante la sospecha de cualquier 

forma de abuso infantil, se debe informar a CPS. Si hay un especialista en 

maltrato infantil en el centro pediátrico, su implicación sería óptima. Si el 

paciente es atendido en un entorno ambulatorio, puede ser necesario trasladarlo 

a un hospital para una evaluación radiológica y de laboratorio, así como la 

continuación adecuada de la atención. Incluso si un niño fue transferido a otro 

médico o centro, el médico involucrado primero en la atención del paciente 

todavía tiene la responsabilidad de ser un informante obligatorio. No es 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
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responsabilidad del médico identificar al perpetrador, pero es para reconocer 

el abuso potencial. El médico puede seguir defendiendo al niño, asegurándose 

de que el paciente reciba los servicios de seguimiento adecuados. 

Se deben atender las necesidades físicas, mentales y psicosociales de las 

víctimas de abuso sexual. Se deben realizar pruebas iniciales de infección de 

transmisión sexual (ITS) y embarazo, así como tratamiento empírico para 

infección por VIH, gonorrea, clamidia, tricomonas y vaginosis bacteriana para 

las víctimas adolescentes. Este manejo es posible si los pacientes se presentan 

dentro de las 72 horas del incidente para recibir la atención adecuada, así como 

la anticoncepción de emergencia si así lo desean. Los pacientes prepúberes no 

reciben tratamiento profiláctico debido a la baja incidencia de ITS en este 

grupo de edad. La evaluación urgente es beneficiosa en los pacientes que 

necesitan tratamiento profiláctico, aquellos con lesión anogenital, para prueba 

forense, óptimamente en menos de 72 horas, para protección infantil 

urgente,[11][12][13] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Púrpura trombocitopénica idiopática 

• Malignidad 

• malformaciones vasculares 

• Trastorno vascular del colágeno  

• Osteogénesis imperfecta 

• Hemofilia 

COMPLICACIONES 

• Fracturas 

• quemaduras 

• Desfiguración 

• Trauma emocional 

• convulsiones 

• Retraso mental 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459146/?report=printable
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CONSULTAS 

• Psiquiatra 

• Cirujano ortopédico   

• Neurólogo 

• Servicios de protección infantil 

PERLAS  

El maltrato infantil es un problema de salud pública que conlleva 

consecuencias para la salud, tanto físicas como psicológicas, de por 

vida. Físicamente, las personas que sufren un traumatismo craneal por abuso 

pueden tener déficits neurológicos, retrasos en el desarrollo, parálisis cerebral 

y otras formas de discapacidad. Psicológicamente, los pacientes de abuso 

infantil tienden a tener tasas más altas de depresión, trastorno de conducta y 

abuso de sustancias. Académicamente, estos niños pueden tener un desempeño 

deficiente en la escuela con una función cognitiva disminuida. 

Como médicos, es importante tener un alto índice de sospecha de maltrato 

infantil, ya que la identificación temprana puede salvar vidas. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

EN SALUD 

El maltrato infantil es un problema de salud pública que conlleva 

consecuencias para la salud, tanto físicas como psicológicas, de por 

vida. Físicamente, las personas que sufren un traumatismo craneal por abuso 

pueden tener déficits neurológicos, retrasos en el desarrollo, parálisis cerebral 

y otras formas de discapacidad. Psicológicamente, los pacientes de abuso 

infantil tienden a tener tasas más altas de depresión, trastorno de conducta y 

abuso de sustancias. Académicamente, estos niños pueden tener un desempeño 

deficiente en la escuela con una función cognitiva disminuida. Es importante 

como médicos tener un alto índice de sospecha de maltrato infantil, ya que la 

identificación temprana puede salvar vidas. Las enfermeras, los médicos, los 

farmacéuticos y todos los demás trabajadores de la salud no deben dudar en 

denunciar el abuso infantil. 

Cuando se trata de abuso infantil, todos los trabajadores de la salud tienen la 

obligación legal, médica y moral de identificar el problema y reportarlo a 
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CPS. La mayoría de los problemas de abuso infantil se presentan en el 

Departamento de Emergencias; por lo tanto, las enfermeras y los médicos 

suelen ser los primeros en notar el problema. La clave es ser consciente del 

problema; Permitir que los niños abusados regresen con sus padres 

generalmente conduce a más violencia y, a veces, incluso a la muerte. Aunque 

sólo se sospeche maltrato infantil, se debe informar al trabajador social para 

que el niño pueda ser seguido de forma ambulatoria. La ley favorece al médico 

para denunciar el abuso infantil, incluso si es solo una sospecha. Por otro lado, 

no denunciar el abuso infantil puede tener repercusiones en el 

médico. Desafortunadamente, a pesar de las mejores prácticas, muchos niños 

continúan sufriendo abuso infantil.[14] [15] [16] (Nivel V) 

Resultados basados en evidencia 

El maltrato infantil es un problema grave en muchos países. Si bien existe una 

conciencia aguda del problema, muchos niños no son derivados a CPS y, en 

consecuencia, continúan sufriendo abusos, a veces incluso la muerte. En una 

sala de emergencias concurrida, se pasan por alto los signos de abuso infantil 

y, por lo tanto, los trabajadores de la salud deben estar atentos al abuso en 

cualquier niño que presente lesiones que están fuera de lugar. [2] [17] (Nivel 

V) 

PREGUNTAS DE REVISIÓN 
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El tumor de Wilms, o nefroblastoma, es el cáncer renal pediátrico más común, 

el cáncer abdominal pediátrico más común y el cuarto cáncer pediátrico más 

común en general. El tumor de Wilms generalmente se encuentra en niños 

menores de cinco años. Esta actividad describe la evaluación y el manejo de 

niños con tumor de Wilms y describe el papel del equipo interprofesional para 

mejorar la atención de los pacientes afectados. 

OBJETIVOS: 

• Resumir la presentación clínica típica de un paciente con tumor de 

Wilms. 

• sintetizar el diagnóstico diferencial de las masas abdominales en niños. 

• Identificar las consideraciones de tratamiento para los pacientes con 

tumor de Wilms. 

• Describir cómo la coordinación del equipo interprofesional puede 

conducir a un diagnóstico rápido del tumor de Wilms y, posteriormente, 

disminuir la morbimortalidad asociada en los pacientes afectados. 

INTRODUCCIÓN 

El tumor de Wilms, o nefroblastoma, es el cáncer renal más frecuente en la 

edad pediátrica. [1] [2] También es el cáncer abdominal pediátrico más común 

y el cuarto cáncer pediátrico más común en general. El tumor de Wilms 

generalmente se encuentra en niños menores de cinco años. El tumor lleva el 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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nombre del médico alemán Dr. Max Wilms, quien lo describió por primera vez 

en 1899. 

ETIOLOGÍA 

La causa del tumor de Wilms no se conoce con precisión, pero se cree que se 

debe a alteraciones genéticas que tienen que ver con el desarrollo embriológico 

normal del tracto genitourinario. Algunos de los marcadores genéticos que se 

han asociado con el tumor de Wilms incluyen alteraciones de los 

genes WT1 ,  CTNNB1 y  WTX  que se han encontrado en aproximadamente 

1/3 de todos los tumores de Wilms. Otros genes asociados con el tumor de 

Wilms incluyen TP53 y  MYNC . Se ha relacionado un peor pronóstico 

con TP53 y con la pérdida de heterocigosidad en los cromosomas 1p, 1q, 

11p15 y 16q. [3] [1] 

Solo alrededor del 1% de los pacientes de Wilms tienen un familiar con la 

enfermedad que normalmente no es uno de los padres. 

Se cree que Wilms se desarrolla a partir de tejido metanéfrico persistente o 

restos nefrogénicos. Estos pueden ocurrir en el 1% de los riñones infantiles, 

pero generalmente retroceden durante la infancia. Estas células metanéfricas 

anormales se encuentran hasta en el 100 % de los casos de Wilms bilateral, 

pero solo en el 35 % de los tumores unilaterales. [1] 

La hemihipertrofia y la aniridia, así como una variedad de trastornos urológicos 

como criptorquidia, riñón en herradura e hipospadias, se asocian con la 

malignidad, aunque es poco probable que desempeñen algún papel en la 

carcinogénesis real. 

La enfermedad bilateral representa solo alrededor del 5 % de todos los 

pacientes con tumor de Wilms y se encuentra con mayor frecuencia en niñas. 

EPIDEMIOLOGÍA 

El tumor de Wilms es el cáncer abdominal más común en la infancia y 

generalmente se presenta entre los 3 y los 5 años de edad. Hay 

aproximadamente 650 casos nuevos en los Estados Unidos cada año. Las niñas 

son ligeramente más propensas a tener Wilms que los niños. [4] 

Wilms es más común en africanos y afroamericanos, mientras que es menos 

común en asiáticos orientales. Los pacientes asiáticos también tenían menos 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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tumores de histología desfavorable, tienden a tener una enfermedad en un 

estadio más bajo y disfrutan de mejores resultados de supervivencia. 

Las tarifas europeas y norteamericanas son casi las mismas.  

El noventa por ciento de los tumores de Wilms se diagnostican antes de los 

seis años de edad, siendo la mediana de edad de diagnóstico de 3,5 años. 

Con marcadas mejoras en la quimioterapia, la gran mayoría de los niños 

afectados ahora sobreviven. 

La supervivencia general a 5 años en los EE. UU. es del 92 %, pero en las 

partes pobres del mundo con menos recursos, la tasa de supervivencia es solo 

del 78 %. 

El tumor de Wilms se asocia con varios síndromes específicos, incluido el 

síndrome WAGR. El síndrome WAGR se refiere a la presencia de tumor de 

Wilms, aniridia, anomalías genitourinarias y retraso mental. Los niños con 

síndrome de WAGR tienen una probabilidad del 50/50 de desarrollar un tumor 

de Wilms. Los niños con este síndrome tienen una anomalía cromosómica 

específica en el gen WT1 que está implicado tanto en el desarrollo renal como 

gonadal. 

Otro síndrome asociado con Wilms es el síndrome de Denys-Drash o 

simplemente síndrome de Drash. Esto incluye pseudohermafroditismo 

masculino e insuficiencia renal progresiva que comienza en la infancia. La 

enfermedad renal comienza con proteinuria simple en recién nacidos y 

lactantes, que eventualmente progresa a síndrome nefrótico y, finalmente, 

insuficiencia renal en toda regla. El noventa por ciento de las personas 

afectadas eventualmente desarrollará un tumor de Wilms. 

El síndrome de Beckwith-Wiedemann se diagnostica clínicamente por 

hemihipertrofia, agrandamiento del páncreas, riñones hipertróficos, 

onfalocele, pliegues de las orejas, macrosomía y macroglosia. Los pacientes 

afectados tienen una probabilidad del 5% al 10% de desarrollar Wilms. [5] 

Otros síndromes a veces asociados con Wilms incluyen el síndrome de Sotos, 

el síndrome de Perlman, la trisomía 18 (síndrome de Edward), el síndrome de 

Frasier, el síndrome de Bloom, el síndrome de Li-Fraumeni y el síndrome de 

Simpson-Golabi-Behmel. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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El tumor de Wilms en los niños también puede presentarse con criptorquidia, 

varicocele o hipospadias, y alrededor del 10 % de las niñas afectadas tendrán 

anomalías uterinas congénitas. Varias otras anomalías congénitas renales, 

como la duplicación y la ectopia renal, no son infrecuentes. 

El hallazgo de restos nefrogénicos perilobares en niños menores de un año de 

edad se asocia con un marcado aumento en el riesgo de desarrollar un tumor 

de Wilms contralateral. 

HISTOPATOLOGÍA 

Macroscópicamente, los tumores de Wilms suelen estar bien delimitados y 

tienen una pseudocápsula.  

Histológicamente, Wilms se divide en histologías "favorables" y 

"desfavorables". 

Histología "favorable": el noventa por ciento de los tumores de Wilms 

demostrarán una histología "favorable", que generalmente tiene un mejor 

pronóstico. Las características histológicas clásicas de un tumor de Wilms 

"favorable" incluyen un patrón trifásico de blastema, tejidos epiteliales y 

estromales. El blastema es el componente más indiferenciado y posiblemente 

el más maligno. Consiste en colecciones de pequeñas células redondas de color 

azul con actividad mitótica muy activa y núcleos superpuestos. 

El componente epitelial puede mostrar amplias variaciones en la diferenciación 

desde una formación tubular temprana con estructuras epiteliales primitivas 

similares a rosetas hasta túbulos de diferenciación o estructuras similares a 

glomérulos, que representan nefrogénesis en diferentes etapas de desarrollo. 

El componente estromal puede incluir células mesenquimatosas 

indiferenciadas densamente empaquetadas o áreas mixoides celulares 

sueltas. Las últimas áreas pueden ser difíciles de distinguir del estroma no 

tumoral asociado con el cambio inducido por la quimioterapia. La 

diferenciación heteróloga del estroma neoplásico en forma de células 

musculares esqueléticas o lisas bien diferenciadas, tejido adiposo, cartílago, 

hueso e incluso tejido glial está presente en algunos casos, especialmente en 

tumores que se han sometido a quimioterapia preoperatoria. 

Incluso con histología "Favorable", la pérdida de heterocigosidad en los loci 

1p y 16q tiende a tener un peor pronóstico. Por esta razón, cuando se dispone 
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de tejido tumoral de Wilms, debe comprobarse citogenéticamente en busca de 

deleciones 1p y 16q. 

Histología "desfavorable": los tumores de Wilms con histología 

"desfavorable" demostrarán grados mucho más altos de anaplasia y se asocian 

con un pronóstico y una supervivencia relativamente peores. 

La anaplasia se define histológicamente como núcleos pleomórficos 

hipercromáticos que son tres veces más grandes que las células adyacentes y 

tienen figuras mitóticas anormales. La anaplasia se asocia con una mala 

respuesta al tratamiento. 

SEMIOLOGIA 

El tumor de Wilms generalmente se presenta como una masa abdominal 

asintomática en la mayoría de los niños. La madre pudo haber descubierto la 

masa durante el baño del bebé. Otras características incluyen: 

• Dolor abdominal 

• hematuria macroscópica 

• Infecciones del tracto urinario 

• varicocele 

• Hipertensión o hipotensión (hasta 1/3 de los pacientes de Wilms 

demostrarán hipertensión que se normaliza después de la nefrectomía) 

• Fiebre 

• Anemia 

• Si el paciente tiene metástasis pulmonares, puede presentarse disnea o 

taquipnea. 

El dolor abdominal es el síntoma de presentación inicial más común (30% a 

40%), seguido de hipertensión (25%) y hematuria (12% a 25%). 

EVALUACIÓN 

Los laboratorios habituales no son específicos para el tumor de Wilms, pero 

deben ordenarse para buscar otras patologías. Los análisis de sangre de rutina 

incluyen: [6] [7] [8] [9] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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• Hemograma completo para buscar anemia. 

• perfil químico 

• Función renal 

• análisis de orina 

• Estudios de coagulación 

• Estudios de citogenética para buscar deleción 1p y 16q. 

Los estudios de imagen utilizados incluyen los siguientes: 

• Ultrasonografía renal (a menudo el estudio inicial) pero depende del 

operador 

• Radiografía de tórax para buscar metástasis pulmonares 

• TAC de abdomen y tórax con sedación 

• La resonancia magnética abdominal es un estudio opcional. 

La imagen es particularmente importante en la planificación quirúrgica. Los 

factores de riesgo quirúrgicos incluyen tamaño tumoral más grande, extensión 

tumoral contralateral y desplazamiento de los grandes vasos, lo que 

típicamente resulta en tiempos quirúrgicos más prolongados, mayor pérdida de 

sangre y mayores tasas de complicaciones.  

El sitio más común de metástasis son los pulmones, por lo que se recomiendan 

estudios de imagen del tórax. La CT y la MRI abdominales parecen ser casi 

iguales en el diagnóstico de Wilms, por lo que se puede usar cualquiera. Las 

metástasis en los huesos son infrecuentes pero inquietantes y, por lo general, 

se desarrollan más tarde como una recaída o recurrencia.  

Recientemente, los estudios de difusión de MRI posiblemente hayan hecho que 

sea más fácil diferenciar el tumor de Wilms del neuroblastoma, la otra 

neoplasia maligna abdominal común en los niños. Se encontró que el 

coeficiente de difusión aparente (ADC) fue sustancialmente mayor para 

Wilms. Esta diferenciación es crítica ya que los tratamientos para estos dos 

tumores son diferentes. Se sugirió que se utilizara un valor ADC de corte 

mayor o igual a 0,645 × 10 - 3 mm2 por segundo, con valores más altos que 

sugirieran Wilms y valores más bajos que indicaran neuroblastoma. Si bien es 
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útil, esto deberá confirmarse con estudios adicionales antes de que pueda 

considerarse un indicador confiable. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

El tratamiento del tumor de Wilms suele ser una nefrectomía seguida de 

quimioterapia sistémica, pero algunos protocolos inician la quimioterapia 

primero y luego realizan la nefrectomía. Se puede explorar el riñón opuesto 

para asegurarse de que el cáncer no se haya diseminado, aunque esto no es 

necesario para los tumores en estadio bajo con histología favorable si las 

imágenes son negativas. Se toman muestras de los ganglios linfáticos alrededor 

de la aorta para determinar la etapa y mejorar la 

supervivencia. [10] [11] [12] [13] 

No hay una diferencia significativa aparente en la morbilidad a corto plazo, la 

mortalidad a los tres años, la tasa de reingreso hospitalario o el estado del 

margen quirúrgico entre la cirugía abierta tradicional o las técnicas 

mínimamente invasivas. Sin embargo, la cirugía abierta generalmente 

proporciona más ganglios linfáticos en la muestra quirúrgica. 

No se recomiendan las biopsias de rutina, excepto en circunstancias inusuales, 

ya que una biopsia automáticamente aumenta la estadificación del tumor a la 

Etapa III. Esta etapa requiere radiación y quimioterapia. 

La radiación posoperatoria puede o no administrarse según la histología del 

tumor y el grado de diseminación. Para los pacientes sin metástasis que 

recibirán radiación, el inicio de la terapia dentro de los 14 días posteriores a la 

cirugía parece mejorar la supervivencia general.   

La quimioterapia combinada generalmente se administra para una enfermedad 

más agresiva. La quimioterapia inicial generalmente incluye vincristina y 

dactinomicina. También se utilizan doxorrubicina, ciclofosfamida, etopósido 

y carboplatino. [14] 

En niños con enfermedad bilateral no se realiza nefrectomía 

inmediata. Algunos expertos intentan quimioterapia de dosis alta para matar 

las células tumorales y, con suerte, salvar el riñón. La nefrectomía bilateral 

obliga inmediatamente a la diálisis, por lo que se hacen todos los esfuerzos 

para salvar los riñones. Se requieren biopsias repetidas para determinar si el 

tumor responde a la terapia. La cirugía conservadora de nefronas se puede 

realizar en casos seleccionados. [15] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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Los pacientes que recaen después de la terapia combinada inicial tienden a 

tener un peor pronóstico que los pacientes de Wilms recién descubiertos.  

La enfermedad venooclusiva hepática puede ocurrir en pacientes que reciben 

terapia para Wilms. Se caracteriza por dolor en el cuadrante superior derecho 

asociado con ictericia, ascitis, aumento de peso y/o hepatomegalia. El 

tratamiento de la enfermedad venooclusiva hepática es principalmente de 

apoyo. [dieciséis] 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El diagnóstico diferencial del tumor de Wilms puede ser complicado. Mientras 

que Wilms es el tumor renal infantil más común, el segundo más común es el 

sarcoma renal de células claras. El pronóstico no es tan bueno como el de 

Wilms, ya que tiene tasas más altas de mortalidad y recaída. A menudo hace 

metástasis al hueso. La apariencia histológica a veces puede ser similar a la de 

Wilms, lo que puede conducir a un diagnóstico erróneo. [17] 

Los tumores renales rabdoides son muy malignos y se observan con mayor 

frecuencia antes de los dos años y casi nunca en niños mayores de cinco 

años. A menudo es ampliamente metastásico en el momento de la presentación 

inicial y tiene un pronóstico muy malo con una tasa de mortalidad del 80% 

dentro del año del diagnóstico. 

El nefroma mesoblástico congénito generalmente se encuentra en el primer año 

de vida, con mayor frecuencia mediante ultrasonido. La hipertensión y los 

niveles elevados de renina suelen acompañarlo. 

El carcinoma de células renales es raro en el grupo de edad pediátrica. Sin 

embargo, cuando está presente, a menudo se encuentra en una etapa más 

avanzada que en los adultos. Los pacientes con neuroblastoma que reciben 

radiación y quimioterapia tienen un mayor riesgo. 

El carcinoma medular renal es un cáncer muy agresivo y peligroso que se 

encuentra casi exclusivamente en personas con enfermedad de células 

falciformes, generalmente rasgo. Tiende a ser altamente invasivo localmente y 

metastatiza temprano. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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PUESTA EN ESCENA 

El estadio I indica que el tumor estaba completamente contenido dentro del 

riñón sin roturas ni derrames fuera de la cápsula renal y sin invasión 

vascular. Esta etapa representa del 40% al 45% de todos los tumores de Wilms. 

El estadio II sería un tumor que ha crecido fuera del riñón hasta cierto punto, 

como en el tejido adiposo circundante. Por lo general, el tumor se puede 

extirpar por completo mediante cirugía y los ganglios linfáticos regionales son 

negativos. Alrededor del 20 % de todos los tumores de Wilms se encuentran 

en esta etapa. 

El estadio III comprende alrededor del 20 % al 25 % de todos los tumores de 

Wilms e indica un tumor que no se pudo extirpar por completo 

quirúrgicamente, como los siguientes: 

• El cáncer se diseminó a los ganglios linfáticos regionales, pero no a los 

ganglios más distantes, como en el tórax. 

• El cáncer ha crecido hacia estructuras vitales cercanas, por lo que no se 

pudo extirpar quirúrgicamente por completo. 

• Se encuentran depósitos del tumor (implantes tumorales) en el peritoneo, 

o existen márgenes quirúrgicos positivos 

• Las células cancerosas se "derramaron" accidentalmente en la cavidad 

abdominal durante la cirugía 

• El tumor se extirpó quirúrgicamente en piezas separadas; como una 

pieza del riñón y otra de la glándula suprarrenal 

• Se realizó una biopsia renal del tumor antes de extirparlo 

quirúrgicamente. 

Los tumores en estadio IV son aquellos que se han propagado a través del 

sistema vascular a órganos distantes como los pulmones, el hígado, el cerebro 

o los huesos, oa los ganglios linfáticos distantes. Estos representan alrededor 

del 10% de todos los tumores de Wilms. 

El estadio V son aquellos casos en los que ambos riñones están afectados por 

el tumor en el momento del diagnóstico inicial. Alrededor del 5 % de todos los 

tumores de Wilms se encuentran en esta etapa. También se necesita la 

estadificación individual de cada unidad renal. 
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PRONÓSTICO 

El pronóstico varía según el estadio del tumor y la histología. La histología 

favorable tiene tasas de supervivencia del 99 % al 86 %, mientras que la 

supervivencia de la histología desfavorable oscila entre el 84 % y el 38 %, 

según el estadio. [18] [19] [20] [21] 

La insuficiencia renal en etapa terminal ocurre en alrededor del 1% de los 

pacientes, por lo general debido a tumores metacrónicos bilaterales. 

Las mujeres con síndrome de tumor de Wilms-aniridia (WAGR) pueden 

desarrollar ovarios rayados y tienen un mayor riesgo de desarrollar 

gonadoblastoma. 

Un peor pronóstico se asocia con las siguientes características: 

• Histología anaplásica en tumores en estadio II a IV 

• La anaplasia difusa es peor que la focal. 

• Pérdida de heterocigosidad en los cromosomas 1p, 1q, 11p15 y 16q o 

presencia de  TP53  

• Estadio más alto (la mayoría de los tumores con predominio epitelial 

están en estadio I; la mayoría de los tumores con predominio de blastema 

están en estadio III y IV) 

• Edad mayor a dos años 

• Mayor densidad de ganglios linfáticos positivos 

• Gran tamaño del tumor 

• Incluso los focos tumorales pequeños pueden asociarse con un peor 

pronóstico debido a la resistencia a la quimioterapia. 

COMPLICACIONES 

La radiación y la quimioterapia son efectivas para mejorar la supervivencia en 

pacientes con tumor de Wilms en etapa superior, pero también pueden ser 

responsables de un mayor riesgo de neoplasias malignas secundarias años más 

tarde. [22] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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Está bien establecido que la radioterapia aumentará el riesgo de cáncer de 

hueso, mama, colon y tiroides más adelante en la vida. También aumentará el 

riesgo de osteoporosis. 

La quimioterapia con dactinomicina, doxorrubicina y vincristina contribuye a 

un mayor riesgo de neoplasias malignas secundarias, así como toxicidades 

específicas como la audición (carboplatino), la función cardíaca (adriamicina) 

y la neuropatía periférica (vincristina). [14] 

Alrededor del 5% al 10% de los pacientes de Wilms presentarán la enfermedad 

de Von Willebrand, lo que puede complicar el tratamiento. La terapia inicial 

para esto debe ser DDAVP. Si no tiene éxito, se puede utilizar crioprecipitado 

(factor Von Willebrand concentrado). [23] 

ATENCIÓN POSTOPERATORIA Y DE REHABILITACIÓN 

Inmediatamente después de la operación, los pacientes deben tener lo siguiente 

monitoreado: 

• Presión arterial 

• Electrolitos, temperatura y glucosa en sangre 

• Producción de orina 

Las visitas de seguimiento para el tumor de Wilms generalmente se 

programan: [24] 

• cada 3 meses durante 2 años después del diagnóstico 

• luego cada 6 meses por otros 2 años 

• luego una vez cada 2 años 

 Las visitas de seguimiento para el tumor de Wilms pueden incluir: 

• palpar el abdomen en busca de signos de recurrencia local o un tumor 

hepático 

• escuchar los pulmones en busca de signos de metástasis 

• palpar la tiroides en busca de crecimientos (si el niño recibió radioterapia 

en el tórax) 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/


 

368 
 

• examen de mamas en pacientes mujeres que recibieron radioterapia en 

el tórax 

• verificar si hay neuropatía periférica (una complicación de la terapia con 

vincristina) 

• comprobar si hay enfermedad hepática/venooclusiva en pacientes con 

tumores del lado derecho que recibieron radioterapia 

 Las pruebas son parte de la atención de seguimiento. Estos incluirán: 

• Ultrasonido abdominal (se recomienda anualmente) 

• tomografía computarizada 

• resonancia magnética 

• Radiografía de pecho 

• Pruebas de función hepática 

• Análisis de sangre de la función renal 

• Detección temprana de infertilidad 

• Pruebas de audición para pacientes que recibieron carboplatino 

• Pruebas de función cardíaca, como un ecocardiograma o 

electrocardiograma al menos cada 3 años para pacientes que recibieron 

doxorrubicina (Adriamycin) 

• Detección temprana de cáncer de colon en pacientes que recibieron 

radiación abdominal (debe comenzar 10 años después del tratamiento 

con radioterapia o a los 35 años, lo que ocurra más tarde) 

Después de la radiación al pulmón o al tórax, se agrega lo siguiente: 

• Hormona estimulante de la tiroides (TSH) y tiroxina libre (T4) para 

monitorear la función tiroidea 

• La ecografía de tiroides se recomienda cada 3 años para detectar nódulos 

y masas tiroideas. 

• Las pruebas de densidad ósea deben comenzar 10 años antes de lo que 

normalmente se haría debido a la osteoporosis temprana 
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• Detección temprana de cáncer de mama en mujeres 

PERLAS Y OTROS TEMAS 

La supervivencia actual de los pacientes después de someterse a un tratamiento 

es de alrededor del 80% al 90%. La adición de radiación ha marcado una 

diferencia significativa en la supervivencia en comparación con el uso de 

cirugía sola. El principal tema de investigación actual en Wilms es desarrollar 

formas de prevenir la toxicidad de los medicamentos asociada con la 

quimioterapia combinada. La mayoría de los niños pueden vivir una vida 

normal con un riñón. 

Cabe destacar que estudios recientes indican que en las mujeres que 

sobreviven, existe un mayor riesgo de desarrollar cáncer de mama invasivo a 

una edad temprana (menores de 40 años). Este riesgo fue mayor en las mujeres 

que habían sido tratadas previamente con radiación torácica. 

Los pacientes con histología anaplásica se enfrentan a un riesgo de recurrencia 

de alrededor del 50%. Incluso los pacientes con características histológicas de 

bajo riesgo pueden esperar una tasa de recurrencia del 15%. Existe cierta 

controversia sobre la posibilidad de que una biopsia renal propague la 

enfermedad o aumente el riesgo de recurrencia local, pero esto aún no se ha 

determinado de manera concluyente. Cuando se encuentra una recurrencia, la 

mayoría de las veces afecta los pulmones y generalmente es temprano, con 

mayor frecuencia dentro de los dos años posteriores al descubrimiento inicial 

del tumor. 

También existe el riesgo de retraso en el desarrollo de Wilms en el riñón 

contralateral, que se encuentra en aproximadamente el 1 % de los pacientes, 

generalmente dentro de los dos años posteriores al descubrimiento inicial del 

tumor de Wilms en el riñón original. Se cree que esto se debe a restos 

nefrogénicos focales persistentes en el riñón contralateral. 

Alrededor del 15% de los pacientes con Wilms tienen riesgo de recurrencia. La 

mayoría de estos se encontrarán dentro de los primeros 2 años después de la 

cirugía.   

El ADN tumoral circulante puede resultar una herramienta de diagnóstico útil 

en el diagnóstico de tumores pediátricos como el de Wilms, pero aún está en 

fase de investigación.  
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Los nuevos medicamentos de quimioterapia parecen prometedores, como el 

topotecán y el irinotecán, mientras que los trasplantes de células madre y las 

terapias dirigidas representan nuevos enfoques prometedores para el 

tratamiento del tumor de Wilms. 

MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

Los tumores de Wilms aún son relativamente raros, pero la supervivencia de 

la mayoría de los pacientes es bastante buena, especialmente para aquellos con 

histología "favorable" que reciben un diagnóstico temprano y reciben el 

tratamiento adecuado. La mayoría de los pacientes se presentan primero con el 

pediatra, la enfermera practicante o el proveedor de atención primaria. Estos 

médicos deben estar atentos a los bebés con dolor abdominal, ya que la causa 

puede ser un tumor de Wilms. La clave para mejorar la supervivencia es una 

pronta derivación al oncólogo. Debido a que el diagnóstico suele ser 

devastador para las familias, una enfermera de salud mental debe brindar 

asesoramiento junto con el médico. El farmacéutico debe educar a la familia 

sobre los medicamentos quimioterápicos y sus efectos adversos. La enfermera 

de oncología debe educar a la familia sobre la cirugía, los cuidados 

postoperatorios,  

Los trabajadores sociales deben participar desde el principio en la atención 

para que el paciente tenga el apoyo adecuado y no se pierda el tratamiento. 

Es necesario un abordaje de equipo interprofesional para los pacientes 

considerados candidatos a cirugía, ya que la recuperación es prolongada y 

puede estar asociada a complicaciones. El mensaje a la familia debe ser 

coherente y realista. Solo a través de este enfoque se pueden mejorar las 

relaciones cliente-paciente y, con suerte, traducirse en resultados positivos. 

Se están desarrollando nuevos enfoques para aquellos que inicialmente no 

responden bien al tratamiento. El tumor de Wilms bilateral puede ser 

particularmente desafiante y requiere una estrecha coordinación entre 

oncólogos, pediatras, enfermeras practicantes, proveedores de atención 

primaria, radiólogos y cirujanos en el momento y la implementación de la 

quimioterapia neoadyuvante con cirugía conservadora de nefronas bilateral o 

nefrectomías. [25] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK442004/
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ACTIVIDAD DE EDUCACIÓN CONTINUA 

El neuroblastoma (NB) es el tumor infantil extracraneal más frecuente. Se 

clasifica como un tumor neuroendocrino embrionario, originado a partir de 

células progenitoras de la cresta neural. Por lo tanto, puede ocurrir en cualquier 

parte del sistema nervioso simpático, incluidos los ganglios cervical superior, 

paraespinal y celíaco; la mayoría surgen en las glándulas 

suprarrenales. Debido a la gran variabilidad en su presentación, los signos y 

síntomas clínicos al momento de la presentación pueden variar desde una masa 

palpable benigna con distensión hasta una enfermedad importante por una 

diseminación tumoral sustancial. Esta actividad repasa la causa, fisiopatología 

y presentación del neuroblastoma y destaca el papel del equipo interprofesional 

en su manejo. 

OBJETIVOS: 

• Describir la fisiopatología del neuroblastoma. 

• Revisar la presentación del neuroblastoma. 

• Resuma las opciones de tratamiento para el neuroblastoma. 

• Explicar las modalidades para mejorar la coordinación de la atención 

entre los miembros del equipo interprofesional a fin de mejorar los 

resultados para los pacientes afectados por neuroblastoma. 

INTRODUCCIÓN 

El neuroblastoma (NB) es el tumor infantil extracraneal más frecuente. Se 

clasifica como un tumor neuroendocrino embrionario, originado a partir de 
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células progenitoras de la cresta neural. [1] Por lo tanto, puede ocurrir en 

cualquier parte del sistema nervioso simpático, incluidos los ganglios cervical 

superior, paraespinal y celíaco; la mayoría surgen en las glándulas 

suprarrenales. [2]Debido a la alta variabilidad en su presentación, los signos y 

síntomas clínicos al momento de la presentación pueden variar desde una masa 

palpable benigna con distensión hasta una enfermedad importante por una 

diseminación tumoral sustancial. Aunque se han informado aumentos 

generales en la supervivencia libre de eventos a los cinco años, el análisis de 

la mortalidad por subgrupos específicos ha revelado una discordancia entre las 

altas tasas de curación para las formas más benignas de bajo riesgo y poca 

mejoría en los grupos de alto riesgo. [3] [4] Por lo tanto, el impulso para el 

desarrollo de terapias dirigidas en el manejo intensivo de grupos de alto riesgo 

es fuerte. 

ETIOLOGÍA 

Aún no se han identificado los factores de riesgo para la adquisición de 

mutaciones en genes clave que conducen al neuroblastoma, aunque las 

exposiciones durante la concepción y el embarazo son un tema de 

investigación. El neuroblastoma puede desarrollarse esporádicamente o 

transmitirse en la línea germinal. La mayoría de los casos familiares de 

neuroblastoma ocurren debido a la herencia de mutaciones altamente 

penetrantes en los genes ALK o PHOX2B . [2] [5]  Un pequeño subconjunto 

de NB familiar demuestra una herencia autosómica dominante. [6] Aunque 

hasta el 15 % de los casos esporádicos de neuroblastoma surgen de mutaciones 

en ALK , las mutaciones transformantes más comunes involucran 

polimorfismos en BARD1 (2q35), LIN28B(6q16.3), o FLJ22536 (6p22.3). Las 

aberraciones citogenéticas pueden incluir además la pérdida de los 

cromosomas 1p y 11q, la variación del número de copias en 1q21 y la ganancia 

de 17q. [1] [7] [8] [9]  En particular, la amplificación del oncogén MYCN se 

observa en aproximadamente el 25 % de los pacientes y se relaciona con el 

peor pronóstico; La ganancia de 17q y la pérdida de 1p se correlacionan con la 

amplificación de MYCN. [1] [10] 

EPIDEMIOLOGÍA 

El neuroblastoma es el tumor más frecuente del sistema nervioso simpático (97 

%) y la neoplasia maligna más común de la infancia con una mediana de edad 

de diagnóstico de 17 meses. [11] Representa el 15 % de las muertes pediátricas 
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relacionadas con el cáncer. [12] La incidencia anual de neuroblastoma en los 

Estados Unidos es de aproximadamente 650 casos, es decir, 10,2 por millón de 

niños (65 por millón de bebés), con pocos cambios (0,4 %) con el 

tiempo. [2] Si bien se ha observado una mejora general en la mortalidad a cinco 

años entre 1975 y 2005, la mortalidad específica de subgrupos presenta un 

panorama diferente. 

FISIOPATOLOGÍA 

Se han descubierto muchos marcadores biológicos de neuroblastoma, de los 

cuales el más importante es MYCN. Este oncogén se sobre expresa en casi el 

25% de los pacientes con neuroblastoma. El gen también se encuentra 

comúnmente en pacientes con cáncer avanzado. Los pacientes con el gen 

MYCN tienden a tener una progresión rápida del cáncer y malos 

resultados. Por otro lado, la expresión del gen H-Ras está asociada con la 

enfermedad en etapa baja. 

El índice de ADN también se utiliza para evaluar la respuesta al 

tratamiento. Aquellos con un índice de ADN de más de 1 tienden a mostrar 

una buena respuesta a la doxorrubicina y la ciclofosfamida en comparación con 

aquellos con un índice de menos de 1. Otros marcadores biológicos 

relacionados con un mal pronóstico incluyen la falta de expresión de la 

glicoproteína CD 44 y niveles elevados de telomerasa. ARN. Otros marcadores 

relacionados con un mal pronóstico incluyen niveles elevados de LDH, 

ferritina sérica y enolasa sérica específica de neuronas. 

Cerca del 90% de los pacientes tienen elevaciones de ácido vanililmandélico y 

ácido homovanílico en la orina. En Japón, se ha demostrado que el cribado 

masivo con catecolaminas urinarias reduce las muertes por neuroblastomas de 

alto riesgo. 

Los neuroblastomas se pueden desarrollar en la glándula suprarrenal (más 

común), los ganglios paraespinales y, con menos frecuencia, en el tórax, la 

pelvis y las áreas cervicales. Los lactantes suelen presentar masas torácicas o 

en el cuello, mientras que los niños mayores tienden a presentar masas 

abdominales. 

Los síntomas se deben principalmente a la masa de la lesión, que aumenta el 

perímetro abdominal y provoca dolor. Las lesiones en el canal espinal pueden 

presentarse con déficits neurológicos. 
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HISTOPATOLOGÍA 

La histopatología revelará pequeñas células azules redondas con agrupamiento 

de células en el tejido conectivo y la presencia de pseudorosetas. Estas 

pseudorosetas solo se ven en el 10%-15% de los casos. 

SEMIOLOGIA 

Dadas las amplias áreas pobladas por células de la cresta neural, el 

neuroblastoma puede presentarse en el cuello, el tórax, el abdomen o la 

pelvis. Siendo el sitio de origen más frecuente la médula suprarrenal, los 

pacientes a menudo presentan una masa abdominal sólida. Con la afectación 

de los ganglios cervicales superiores, además de una masa en el cuello, se 

puede observar el síndrome de Horner (ptosis, miosis, anhidrosis). Si el tumor 

involucra la médula espinal, se puede observar compresión de la médula o 

parálisis. Además, el comportamiento del tumor puede variar desde la 

regresión espontánea hasta la diseminación generalizada en la 

presentación. Dado que más de la mitad de todos los pacientes con 

neuroblastoma tienen diseminación hematógena en el momento del 

diagnóstico, la enfermedad puede afectar el hueso y la médula ósea (56 % y 71 

%, respectivamente), seguidos de los ganglios linfáticos (31 %) y los pulmones 

(3 %). Los signos clínicos no específicos incluyen fiebre, pérdida de peso y 

fatiga. De este modo, 

La hipertensión es rara y suele deberse a la compresión de la arteria renal más 

que al exceso de catecolaminas. 

La diarrea crónica debida a la secreción de péptido intestinal vasoactivo puede 

ser la presentación inicial. 

Cuando el hueso está involucrado, puede haber dolor y cojera. Además, las 

metástasis óseas pueden presentarse con fracturas patológicas. 

Las lesiones torácicas pueden presentarse con el síndrome de Horner. 

En casos raros, el paciente puede presentar mioclono y opsoclono. Estos 

pacientes tienden a tener enfermedad localizada y buenos resultados. Sin 

embargo, el déficit neurológico puede ser incapacitante. 

EVALUACIÓN 

Evaluación clínica 
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La evaluación diagnóstica se basa no sólo en una anamnesis y un examen físico 

cuidadosos, sino también en análisis bioquímicos, histológicos y 

radiográficos. Los estudios de laboratorio deben incluir lo siguiente: 

• CBC 

• Función renal 

• Función del hígado 

• electrolitos 

• LDH 

Se requiere confirmación histológica para establecer un diagnóstico de 

neuroblastoma. Histológicamente, se pueden ver pequeñas células redondas de 

color azul pálido, conocidas como pseudorosetas de Homer-Wright; estos se 

ven de manera similar en el tumor de Wilm y el sarcoma de Ewing, lo que lleva 

a su categorización de grupo común como tumores de células azules 

pequeñas. [1] Si una muestra de biopsia es positiva para el tumor, se evalúa 

más la ploidía del ADN y el estado del gen MYCN. Dado que las células de 

neuroblastoma se originan a partir de células de la cresta neural destinadas a 

diferenciarse en neuronas simpáticas periféricas, las células a menudo 

producen catecolaminas; Los productos de degradación de estas catecolaminas 

son el ácido homovanílico (HVA) y el ácido vanillilmandélico (VMA). Por lo 

tanto, en más del 90% de los neuroblastomas, la elevación de estos productos 

de degradación de catecolaminas en la orina es diagnóstica. [13] 

Las imágenes preliminares se realizan preferentemente con resonancia 

magnética para una buena resolución y planificación de la escisión 

quirúrgica. Aprovechando aún más la captación neuronal simpática de mIBG 

(metaiodobencilguanidina), debido a su naturaleza análoga a la norepinefrina, 

la extensión de la metástasis del neuroblastoma se puede delinear con una 

exploración de mIBG con alta precisión y calidad. [14] Para completar la 

estadificación del tumor, se requieren biopsias de médula ósea. [1]  Cabe 

señalar que las afecciones paraneoplásicas comunes asociadas con el 

neuroblastoma incluyen el síndrome de opsoclono-mioclono y la diarrea 

secretora intratable debido a la secreción de péptido intestinal vasoactivo 

(VIP). [15] [16] 
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Se recomienda una tomografía computarizada del abdomen y el tórax para 

buscar calcificaciones y lesiones metastásicas. 

Se requiere resonancia magnética de la columna si se sospecha compresión del 

cordón y síndrome de Horner. 

Las encuestas esqueléticas pueden ayudar a evaluar la presencia de lesiones 

metastásicas. 

Son necesarios un ECG basal y un ecocardiograma. Se recomienda una 

audición inicial antes de iniciar el tratamiento con cisplatino. 

TRATAMIENTO / MANEJO 

Dada la heterogeneidad en la ubicación, el grado y el estadio del tumor en el 

momento del diagnóstico, las modalidades de tratamiento incluyen 

observación simple, resección quirúrgica, quimioterapia, radioterapia, 

trasplante de células madre e inmunoterapia. Los pacientes con NB de bajo 

riesgo tienen tumores localizados, algunos (lactantes) con alta propensión a la 

regresión tumoral espontánea. [17] Por lo tanto, los niños con tumores 

pequeños (menos de 5 cm) se pueden observar con imágenes cada seis a 12 

semanas para monitorear el crecimiento del tumor, evitando así la cirugía en 

los bebés pequeños. [1] 

Para tumores localizados más grandes, en la infancia pasada de los pacientes, 

se persigue la resección quirúrgica. Para pacientes menores de 18 meses de 

edad, el enfoque de observación está actualmente bajo investigación 

internacional por parte de los grupos cooperativos COG ( NCT02176967 ) y 

SIOPEN ( NCT01728155 ). Para los niños que presentan síntomas, se 

administra quimioterapia limitada sin paliación quirúrgica ni radioterapia. [1] 

El grupo de riesgo intermedio presenta metástasis localizadas, es decir, en los 

ganglios linfáticos o la médula ósea (en lactantes). Por lo general, se manejan 

con quimioterapia sola y posible resección quirúrgica si es posible. [18] 

El grupo de alto riesgo tiene el peor pronóstico y presenta enfermedad 

metastásica generalizada en la médula ósea, los huesos, los pulmones y el 

hígado. Reciben quimioterapia de inducción para reducir la carga tumoral tanto 

en la ubicación primaria como en la metastásica, seguida de una resección 

quirúrgica máxima, seguida de quimioterapia mieloablativa y trasplante de 

células madre. Después de eso, los pacientes son tratados con una combinación 
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de quimioterapia de mantenimiento e inmunoterapia. [19] Un anticuerpo 

monoclonal, dinutuximab, que se adhiere a una molécula de carbohidrato 

(GD2) en la superficie de muchas células de neuroblastoma, se usa como 

fármaco de inmunoterapia para el tratamiento del neuroblastoma. Se informa 

que el tratamiento con dinutuximab mejora la supervivencia sin 

complicaciones a los dos años de los pacientes con neuroblastoma de alto 

riesgo del 46 % al 66 %. [20] 

La cirugía juega un papel vital en el tratamiento del neuroblastoma. Para la 

enfermedad localizada, se puede obtener una cura con cirugía. A veces se 

necesita cirugía para establecer un diagnóstico. La cirugía de segunda revisión 

después de la quimioterapia a menudo se realiza con fines de reducción de 

volumen. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

• Quiste dermoide 

• Sarcoma de Ewing 

• Tumor de células germinales 

• hepatoblastoma 

• fibromatosis infantil 

• Infección 

• linfoma 

• Rabdomiosarcoma 

• Sarcoma de células redondas pequeñas 

• síndrome de Wilm 

PUESTA EN ESCENA 

El Sistema Internacional de Estadificación del Neuroblastoma (INSS) basado 

en la resección quirúrgica se usa para estadificar los neuroblastomas en los 

Estados Unidos. 

Nivel 1: 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
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• Una lesión localizada con escisión macroscópica completa. Puede 

haber enfermedad residual microscópica. 

• Los ganglios linfáticos ipsilaterales son negativos para el cáncer. 

Etapa 2: 

• Tumor localizado con tumor macroscópico evidente no extirpado por 

completo 

• Los ganglios linfáticos ipsilaterales son negativos para el cáncer. 

Etapa 2B 

• Tumor localizado con escisión macroscópica completa, pero los 

ganglios linfáticos ipsilaterales son positivos para el tumor 

• Los ganglios linfáticos contralaterales agrandados son negativos para 

el cáncer 

Etapa 3: 

• Cáncer no resecable que ha cruzado la línea media, hay afectación de 

los ganglios linfáticos regionales 

• Una lesión unilateral localizada con ganglios linfáticos contralaterales 

positivos 

Etapa 4: cualquier lesión primaria que se haya diseminado a ganglios linfáticos 

distantes, hígado, médula ósea o piel 

Etapa 4: 

• Tumor primario localizado con diseminación limitada al hígado, la 

piel o la médula ósea 

• Limitado a bebés 

Clasificación de subgrupos 

La amplia variabilidad en el comportamiento del tumor del neuroblastoma está 

vinculada a múltiples factores que ahora están relacionados con el pronóstico 

del paciente. La categorización clásica de pronóstico del Children's Oncology 

Group (COG) divide a los pacientes en cuatro grupos según la edad del 
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paciente, el estadio posquirúrgico, la amplificación de MYCN, la histología y 

la ploidía del ADN [3] : 

1. Riesgo bajo: solo tumor localizado, supervivencia superior al 90 % 

2. Riesgo intermedio: tumor localizado con extensión regional y/o 

metástasis a hueso y médula ósea, 90% a 95% de supervivencia 

3. Alto riesgo: enfermedad ampliamente diseminada (excluidos los 

lactantes), supervivencia del 40 % al 50 % 

4. Estadio tumoral 4S: enfermedad ampliamente diseminada en 

lactantes, supervivencia superior al 90 % debido a la regresión 

espontánea del tumor. 

Sin embargo, la clasificación del neuroblastoma del COG difiere de la del 

SIOPEN europeo y de otros grupos cooperativos. En 2004, el Grupo 

Internacional de Riesgo de Neuroblastoma (INRG), un grupo de trabajo de 

expertos en neuroblastoma pediátrico de todo el mundo, se reunió con el 

objetivo principal de desarrollar un enfoque de consenso para el pretratamiento 

de estratificación de riesgo de neuroblastoma. [21] Utilizando la edad del 

paciente, el estadio del tumor, el grado y la diferenciación del tumor, la 

histología del tumor, la amplificación de MYCN, las aberraciones 

citogenéticas en 11q y la ploidía del ADN, el grupo definió 16 grupos de 

pretratamiento ampliamente divisibles en cuatro subgrupos de pronóstico 

basados en cinco años. supervivencia libre de eventos (SSC): 

1. Riesgo muy bajo: supervivencia libre de eventos (SSC) a cinco años 

superior al 85 % 

2. Riesgo bajo: SSC a cinco años del 75 % al 85 % 

3. Riesgo intermedio: SSC a cinco años del 50 % al 75 % 

4. Alto riesgo: SSC a cinco años inferior al 50 % 

Más del 50 % de los neuroblastomas recién diagnosticados son de muy bajo o 

bajo riesgo. [21] Los marcadores de pronóstico negativo incluyen edad mayor 

de 18 meses, metástasis en el momento del diagnóstico y presencia de 

amplificación de MYCN, pérdida de 1p, pérdida de 11q, ganancia de 17q o 

alteraciones del número de copias de ADN. [1] [21] 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK448111/
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MEJORA DE LOS RESULTADOS DEL EQUIPO DE ATENCIÓN 

MÉDICA 

El neuroblastoma es un tumor abdominal raro en niños pequeños. Sin embargo, 

si se pasa por alto el diagnóstico, el tumor es fatal. Por lo tanto, el diagnóstico 

y el tratamiento del neuroblastoma se manejan mejor con un equipo 

interprofesional que incluya un pediatra, un cirujano pediátrico, un oncólogo, 

un terapeuta de radiación, trabajadores sociales, un farmacéutico, un dietista y 

enfermeras especializadas. Un equipo dedicado a los cánceres infantiles es 

vital ya que estos pacientes tienen necesidades especiales. Todos los 

tratamientos contra el cáncer pueden atrofiar el crecimiento y, por lo tanto, un 

dietista debe participar desde el principio en la atención. 

El tumor puede ocurrir en cualquier parte de la cadena simpática y puede 

confundirse con un tumor de Wilms. Los farmacéuticos oncólogos ayudan en 

la formulación de la quimioterapia, verifican las interacciones entre 

medicamentos y brindan educación a la familia y al paciente. Los enfermeros 

practicantes de oncología y las enfermeras juegan un papel vital en el cuidado 

del paciente y la educación de la familia. La terapia ocupacional es necesaria 

ya que algunos niños pueden desarrollar déficits neurológicos que pueden 

afectar la función motora. Un ambiente positivo es esencial para asegurar que 

el niño prospere en esta difícil situación. Los miembros del equipo deben 

comunicarse abiertamente entre sí para mejorar su atención. [Nivel 5] 

Durante la última década, la supervivencia de estos pacientes ha mejorado 

ligeramente para las lesiones en etapa temprana, pero para las etapas tardías, la 

supervivencia es abismal. Por lo tanto, el impulso para el desarrollo de terapias 

dirigidas en el manejo intensivo de grupos de alto riesgo es fuerte. [22] [23] 
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