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FETAL SURGERY: EVIDENCE AND EXPERIENCE

Actualmente, hay diversas malformaciones congénitas que
comprometen la vida del propio feto o la del recién nacido
que pueden ser reparadas o atenuadas mediante la cirugia fe-
tal. Muchas veces, la intervencion intrauterina es resolutiva y
evita los problemas del feto, y otras se consigue hacer viable
un embarazo con malformacién grave letal mediante interven-
cion prenatal paliativa (y que después podra acabar de repa-
rarse de forma definitiva en el periodo neonatal). Bisicamente,
se utilizan técnicas de cirugia abierta, de fetoscopia y de colo-
cacién de catéteres con puncion y control ecogréfico. También
se considera terapia fetal invasiva la realizada durante el parto,
estando el paciente con soporte respiratorio por la placenta,
lo que se conoce como terapia EXIT, del acronimo inglés exu-
tero intrapartum treatment.

Se estan corrigiendo de forma prenatal malformaciones leta-
les para el feto como la hernia diafragmatica congénita grave,
las tumoraciones pulmonares y cervicales de gran tamafio, el
teratoma sacrocoxigeo, las obstrucciones del sistema urinario
o los problemas de las gestaciones de gemelos.También se tra-
tan malformaciones no letales, pero muy mutilantes para la
futura vida del nifio, como son el mielomeningocele o la espi-
na bifida. Estas intervenciones se hacen abriendo el (tero,
exteriorizando parcialmente el feto para operarlo y, posterior-
mente, cerrando la incision uterina y materna. Algunos casos
pueden hacerse por fetoscopia, introduciendo una camara
especial de laparoscopia en la cavidad uterina.

Estas intervenciones tienen un riesgo para la vida fetal, sobre
todo en casos de prematuridad por aparicion precoz de con-
tracciones uterinas, y, aunque no hay mortalidad materna,
suponen una agresion para la madre gestante. Aun asi, se han
realizado con éxito centenares de casos en el mundo, puede
representar la Unica posibilidad para la supervivencia del hijo y
tiene que valorarse la balanza entre riesgo asumible y el bene-
ficio obtenido. La investigacion en nuevas técnicas menos inva-
sivas, en el control de la dindmica uterina y en la aplicacién en
las diferentes malformaciones fetales tiene un papel muy im-
portante de cara a los proximos afios.

En la década de 1980 se iniciaron de forma experimental los
primeros estudios de cirugia fetal con animales en la Universi-
dad de California (San Francisco) por parte de los doctores
Harrison y Adzick. Fue en la década de 1990 cuando se aplico
en clinica humana y se fueron delimitando las patologias y sus
aplicaciones.
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En Espafa, los antecedentes son escasos y comienzan con el
programa fetal desarrollado en Barcelona a partir de 1997,
fruto de la relacion de los docotres Adzick (Children’s Hos-
pital, Filadelfia [EE. UU.]) y Martinez-Ibafiez (Hospital Valle de
Hebron, Barcelona). Se empezaron a tratar casos de transfu-
sion feto-fetal entre gemelos después de la llegada del doctor
Gratacés. En 2001 el doctor Peird impulsa la formacion del
grupo de trabajo para confeccionar y organizar una Unidad de
Cirugia Fetal, con grandes logros en el tratamiento de la trans-
fusion feto-fetal y en la hernia diafragmatica congénita. Se trata
del primer centro europeo que aplica estas técnicas, junto con
Zurich y Londres. En el afio 2007 se forma la segunda Unidad
de Terapia Fetal en Espaia en los Hospitales Universitarios Vir-
gen del Rocio de Sevilla, de la mano de los doctores Antifiolo
(Ginecologia y Obstetricia), de Agustin (Cirugia Pedidtrica),
Losada (Neonatologia) y Marquez (Neurocirugia). Es en este
afio cuando se realiza en dicho centro la primera intervencién
fetal de un paciente con un mielomeningocele en Europa. Fi-
nalmente, en mayo de 201 | se ha sumado a este grupo de hos-
pitales también el Hospital Infantil La Paz, al realizar su primer
EXIT en un neonato con una masa pulmonar y compresion de
la via aérea.

Para centrarnos un poco mas en el tema, diriamos que la tera-
pia invasiva puede realizarse durante el embarazo mediante
cirugia abierta (como es en el caso del mielomeningocele o del
teratoma sacrocoxigeo), o mediante cirugia cerrada o endos-
copica (que seria el caso de la hernia diafragmatica congénita).
El paradigma de la terapia invasiva durante el parto (EXIT)
serfa el teratoma cervical.

Vamos a repasar la situacion actual del tratamiento intrauteri-
no de estas malformaciones, fundamentado en las pruebas de
la literatura y en la experiencia del equipo del Hospital Univer-
sitario Virgen del Rocio.

En el caso de la espina bifida, recordemos que se trata de una
malformacién congénita del tubo neural, que se produce cuan-
do uno o varios arcos vertebrales posteriores no se fusionan
correctamente durante la gestacion y la médula espinal queda
sin proteccion. El caso mas extremo es el mielomeningocele
(MM) o espina bifida abierta. Aunque la causa Ultima de este
trastorno se desconoce, se sabe que estd asociada a la defi-
ciencia de acido félico y que tiene un componente hereditario.
Los sintomas del mielomeningocele pueden incluir pardlisis
total o parcial de las piernas, incontinencia urinaria y/o fecal,
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hidrocefalia, riesgo de infecciones graves (como meningitis) y
alteraciones neuropsicolégicas. En esta entidad se ha debatido
mucho el beneficio de la cirugia durante el periodo fetal.
Desde hace muchos afos, en distintos paises de América (y en
especial en Brasil y en EE.UU.) se ha realizado correccion ana-
témica del MM durante el embarazo. Las series de pacientes
eran amplias pero no existia una evidencia cientifica clara que
justificara una decision tan controvertida'” En este sentido, se
puso en marcha el estudio Management Of the Mielomenin-
gocele Study (MOMS), cuyo resultado ha evidenciado los be-
neficios derivados de una intervencion tan precoz’ y que se
valora en este numero de Evidencias en Pediatria®. En él,
se constata la reduccion del nimero de derivaciones ventricu-
loperitoneales que precisarian realizarse en los recién nacidos
con MM, asi como una mejoria en el desarrollo motor a los
30 meses de vida en aquellos pacientes corregidos con cirugia
intrauterina. Por supuesto, esta cirugia se asocia a un mayor
riesgo, tanto fetal como materno, pero es asumible en base a
sus beneficios. En nuestro pais solo se han corregido tres
pacientes con esta enfermedad y los tres han sido interveni-
dos en el Hospital Universitario Virgen del Rocio. Hemos
constatado el efecto favorable sobre estos pacientes y pensa-
mos que es una alternativa valida, especialmente en los casos
de afectacion amplia o alta, y que puede reducir la morbilidad
de una manera significativa.

El teratoma sacrocoxigeo (TSC) tiene un excelente prondsti-
co, dependiendo del grado de reseccion quirdrgica, del mo-
mento del diagnostico y de la potencialidad de malignizarse. El
TSC fetal esta caracterizado por tener una mayor mortalidad y
un mayor nimero de complicaciones perinatales. La ruptura
durante el embarazo, el parto pretérmino y la distocia son algu-
nas de ellas. La rotura del tumor puede ser consecuencia del
parto distécico o también de un embarazo mal controlado. La
prematuridad puede ocasionarse por un polihidramnios o por
la distension uterina por el tumor. En esta circunstancia, lo ade-
cuado serfa efectuar una reduccion uterina mediante amnio-
drenajes. La distocia puede evitarse mediante una cesirea
electiva. Sin embargo, el feto en ocasiones desarrolla una insu-
ficiencia cardiaca congestiva por fallo cardiaco de alto flujo, pla-
centomegalia e hidrops. Estas circunstancias ocasionan una
mayor demanda metabdlica y un fenémeno de robos vascula-
res que ocasionan la muerte del feto. Por tanto, en un peque-
fio nimero de fetos con este problema el manejo quirtrgico
intrauterino permite la reduccién tumoral y la desaparicion de
este cuadro clinico letal. El tratamiento quirdrgico actual seria,
en este caso, realizar una cirugia fetal abriendo el Utero (de la
misma manera a como se realiza para el MM) y exteriorizar
solamente el tumor, para conseguir una reseccién parcial que
tenga por consecuencia reducir las fistulas arteriovenosas y
haga desaparecer la insuficiencia cardiaca y todas sus complica-
ciones. La supervivencia de estos fetos depende de un buen
diagnéstico prenatal y de un tratamiento quirdrgico activo. La
experiencia mundial es escasa, destacando la serie del Hospital
de Nifos de Filadelfia (EE. UU.), en la cual se ha intervenido a
cuatro pacientes con edades comprendidas entre las 21 y las
26 semanas de gestacion. El parto se realizé entre la 29 y la 31
semana y sobrevivieron tres de los cuatro fetos intervenidos®.
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Los fetos con hernia diafragmatica congénita (HDC) pueden ser
hoy estratificados en grupos de bajo y alto riesgo basados en la
edad gestacional, en la presencia o ausencia de herniacién del
higado y en la estimacién del tamafio pulmonar mediante la rela-
cion pulmon-cabeza (LHR o lung-to-head ratio). Asi, los fetos de
alto riesgo, con diagndstico antes de la semana 24 de gestacion,
herniacion hepatica y LHR < | tienen un pronéstico extrema-
damente malo (90% de mortalidad) y, por lo tanto, serian candi-
datos a recibir tratamiento intrauterino mediante lo que se
conoce como oclusion traqueal. Estudios en animales habian
demostrado que el crecimiento del pulmén fetal es controlado
primariamente por fuerzas mecénicas, en especial distension o
estiramiento. Un caso descrito varias décadas atras dio la clave
para el siguiente paso y asi iniciar la investigacion en oclusion
traqueal™''. En 1941, Potter et al. notaron en la autopsia de un
recién nacido con HDC que uno de sus lébulos pulmonares
estaba desconectado del resto de su via aérea y que este lébu-
lo estaba sobredistendido y lleno de liquido, a diferencia del
resto del pulmon, que estaba hipoplasico™ Otros casos de atre-
sia laringea confirmaron esta observacién y dieron luz para plan-
tear que mantener el liquido pulmonar fetal y, por consiguiente,
la expansién pulmonar, podria prevenir o revertir la hipoplasia
pulmonar asociada a HDC. Mas tarde, experimentos en corde-
ros mostraron que la oclusién traqueal in utero podia corregir
la hipoplasia pulmonar asociada a HDC, empujando las visceras
de vuelta a la cavidad abdominal y desarrollando pulmones que
al nacer son de mayor tamafio y mejor funcion".

El espectacular crecimiento del parénquima pulmonar poste-
rior a la oclusion traqueal in utero se produce por proliferacion
celular; con aumento del contenido total de proteinas y ADN,
manteniendo una relacién ADN-proteina normal. A pesar de
acelerar el crecimiento pulmonar, la oclusién traqueal retarda
la madurez pulmonar en corderos, evidenciada por una menor
produccion de fosfolipidos de surfactante, SP-A, SP-B y
menor numero de neumocitos tipo |l, efecto reversible con el
uso de corticoides prenatales. También se ha observado que,
tras la oclusion traqueal, los pulmones desarrollan una mayor
area vascular, con menor desarrollo de la capa muscular de los
vasos pequefios, llevandola a niveles normales, y una capa
adventicia que se reduce también al grosor normal'".

Hoy solo se ofrece oclusion traqueal in utero al feto con HDC
muy grave, definida por herniacion hepética y LHR < [.Si el feto
tiene una LHR entre | y 1,4, ofrecemos la extraccion del feto
mediante EXIT para instituir lo que se conoce como terapia
ventilatoria optimizada: maduracién pulmonar con corticoste-
roides, parto planificado a término, EXIT electivo, intubacion
traqueal y nasogastrica, aplicacion de surfactante antes de la
primera ventilacién pulmonar, oxido nitrico y ventilacion de alta
frecuencia con presiones pulmonares bajas'. La cirugia correc-
tora del defecto se realiza cuando el paciente tiene una estabi-
lidad hemodinamica bien establecida. Actualmente, este tipo de
abordaje en EXIT solo se realiza en el Hospital Universitario
Virgen del Rocio como estudio piloto.

Sin embargo, la mayor experiencia en nuestro pais con el tra-
tamiento intrauterino (oclusién traqueal) la tiene actualmente
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Barcelona, tanto en el Hospital Valle de Hebrén como en el
Hospital Clinico. Los resultados son buenos cuando la oclu-
sion se realiza alrededor de la semana 26 de gestacion. Es pre-
ciso retirar el baldn al menos dos semanas antes de la fecha
prevista del parto.Ambos procedimientos se realizan median-
te abordaje laparoscopico con un solo puerto de 3 mm y canal
de trabajo para la introduccion y retirada del balén".

Otro procedimiento que se realiza con técnicas endoscopicas
es la fotocoagulacion intrauterina de la transfusion feto-fetal
en gemelos idénticos (monocoriales). En uno de cada
200 casos los gemelos idénticos se pasan sangre el uno al otro,
a través de vasos sanguineos en la placenta que normalmente
no deberian existir. Con la ayuda del laser se coagulan los
vasos de la placenta entre los dos gemelos, separando asi
ambas circulaciones placentarias y permitiendo el desarrollo
de ambos fetos' En este caso, también los hospitales que mas
experiencia tienen son los de Barcelona, pero muchos otros
Servicios de Obstetricia espafioles también lo realizan de
forma rutinaria.

En el caso de los derrames pleurales congénitos, se produce
un aumento de liquido en la pleura que impide que el pulmén
se desarrolle. En estos casos se coloca un drenaje, guiado
mediante ecografia, que va desde la cavidad tordcica al liquido
amnidtico. Con esto se consigue mejorar el estado hemodina-
mico y evitar o tratar el hidrops. Después del nacimiento se
retiran los tubos y se trata definitivamente la causa que moti-
VO esta situacion".

Por Ultimo, esta la seccién de brida amnidtica. En este proble-
ma se crea una banda fibrosa a partir de la placenta que en-
vuelve una extremidad y la constrifie pudiendo llegar en algu-
nos casos a amputarla. La intervencion secciona esa banda. Se
introduce un fetoscopio con un terminal de lser en el extre-
mo que secciona la banda sin dafiar el resto de los tejidos. Este
procedimiento fue descrito por los facultativos del Hospital
Valle de Hebrén de Barcelona, después de realizar un trabajo
experimental en ovejas. Los casos tratados en humanos son
muy pocos pero han evitado la pérdida del miembro secunda-
ria a la isquemia. La indicacion es brida amniética con compro-
miso vascular y edema distal a la misma®.

Los teratomas cervicales son tumores de células germinales
que contienen los tres elementos: ectodermo, mesodermo y
endodermo. Los teratomas en esta localizacion suponen el 3%
de todos los teratomas neonatales. No hay diferencia racial ni
de género en la incidencia de estos tumores. Las masas suelen
ser quisticas pero tienen siempre un componente sélido. Lo
que va a condicionar el prondstico siempre es el grado de
inmadurez celular de sus componentes. El problema funda-
mental en el periodo perinatal es el compromiso de la via
aérea en los teratomas gigantes, por lo que es importantisimo
el diagnostico prenatal precoz. Ecogréficamente, son masas
multiloculadas, quisticas y sélidas, que poseen calcificaciones.
Habitualmente se originan en la parte anterolateral del cuello.
También existe polihidramnios cuando la masa obstruye no
solo la via aérea, sino también el eséfago. Puede haber hidrops
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fetal de origen no inmune. Aparentemente, el hidrops es con-
secuencia de cortocircuitos arteriovenosos dentro del tumor.

Los teratomas cervicales pequefos pueden tratarse satisfacto-
riamente en el periodo postnatal, siendo los gigantes los que
tienen que ser tratados prenatalmente. Los procedimientos
que se realizan prenatalmente son la reseccion intrauterina, la
reseccion durante el parto en soporte placentario (EXIT),
la aseguracion de la via aérea mediante intubacién en EXIT, la
realizacion de la traqueostomia en EXIT y posterior reseccion
postnatal. Tanto en el Hospital Valle de Hebréon como en el
Hospital Universitario Virgen del Rocio hemos tratado pacien-
tes con teratoma cervical mediante EXIT y traqueostomia o
EXIT e intubacion y posterior extirpacion con la via aérea ya
asegurada. La evolucion ha sido buena en todos los casos tra-
tados.

Por Ultimo, comentar que ciertos tumores benignos que oclu-
yen totalmente la via aérea, como el epignatus gigante, deben
tratarse durante el parto mediante cirugia EXIT,ya que no tie-
nen otra opcion de supervivencia. Los casos descritos son
pocos, pero los resultados son muy gratificantes™.

En resumen, debemos aceptar que la cirugia fetal ha dejado de
ser un tratamiento experimental en estos momentos.Ya exis-
ten estudios prospectivos, aleatorizados y una creciente evi-
dencia cientifica suficiente que avala la realizacién de procedi-
mientos quirtrgicos en fetos. El futuro de los mismos vendra
determinado por los avances tecnoldgicos y por el anilisis
minucioso de la experiencia actual.
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