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AVANCES EN EL MANEJO DE LA PATOLOGÍA QUIRÚRGICA DEL NEONATO Y EL NIÑO

Dr. Jorge E. Uceda del Campo

Enero 2007
CIRUGÍA NEONATAL

HERNIA DIAFRAGMÁTICA

Defecto congénito de foramen de Bochdalek (4ª-8ª semana)

1:2000-5000

80-90% en lado izquierdo
10-15% tienen saco
Severa dificultad respiratoria en las primeras horas de vida en 70-80% de los casos.
La hipoplasia pulmonar es característica y consiste de 6-8 generaciones bronquiales (normal=15), disminución del área alveolar e hipertrofia vascular pulmonar.

Las anomalías asociadas ocurren en 44-66%:


36% CV
- CIV, hipoplasia cardiaca


23% GU      
- Hidronefrosis, riñones poliquísticos


15% SNC  
- Espina bífida, hidrocefalia


14% ME    
- Hemivértebras, ausencia de costillas


  7% GI     
- Onfalocele, Meckels


  7% CF    
- Fisura palatina, dismorfia facial


  3% Cr     
- Trisomía 18, trisomía 13 

Manejo

En SDR severo: Intubación endotraqueal e inserción de sonda nasogástrica, colocación de catéteres umbilicales y ordenar sonografía cerebral y cardíaca.

Si la oxigenación no mejora:

· Pedir Rx tórax. Si hay neumotórax, aspirar aire.
· Si hay hipertensión pulmonar, aplicar una buena terapia ventilatoria (respirador convencional o de alta frecuencia), corregir acidosis si <7.25 y disminuir el pCO2
· Para la hipotensión sistémica, administrar infusión de Dopamina o Dobutamina, 5-10 microgramos/Kg/minuto
· Para la acidosis metabólica también se indica Dopamina/Dobutamina + una dosis de bicarbonato a 2 mg/Kg

· Si el tórax no se expande, administrar Pavulón para lograr paresia muscular y facilitar la ventilación asistida. Se emplea una dosis de 0.1 mg/Kg IV lento

· Si aún no hay mejoría, revisar las indicaciones para ECMO (oxigenación extracorpórea de membrana). Sin embargo, el uso de ventiladores de alta frecuencia y otros avances, han disminuído marcadamente la necesidad de emplear ECMO.

Para una buena ventilación: Evitar HIPOXIA, HIPERCARBIA, ACIDOSIS e HIPOTERMIA.
Sin embargo, la experiencia de Stolar con HIPERCAPNEA PERMISIVA produjo excelentes resultados para reducir el barotrauma alveolar.

Resultados y seguimiento
1953      Gross   87% sobrevida (muchos embarazos no llegaban a término)
1979      410 pts  -con hipoxia severa <72h    50% de sobrevida
                            -sin       “          “         “       93%  “          “
ECMO                                    
                    65%  “          “
Ventilación de alta frecuencia, otros  
       65%  “          “
Seguimiento: Enfisema, enfermedad pulmonar crónica

                      Reflujo gastro-esofágico

                      Problemas neurológicos

                      5% recurrencias

ATRESIA DE ESÓFAGO

Hipersalivación, dísnea, intolerancia alimenticia.

Imposibilidad de pasar sonda nasogástrica.

Importancia del bebegrama (Rx de tórax y abdomen juntos).

Para descartar anomalías asociadas: Sonografía renal y ecocardiográfica.
Incidencia y clasificación

1:3000 nacimientos

30% de polihidramnios (90% en tipo I).

Tipos:  I   (7%)      Atresia pura, sin fístula

            II   (1-2%)  Atresia esofágica con fístula T-E proximal

            III (85%)        “             “       “       “         “  distal

            IV (1-2%)       “             “      “       “          “  proximal y distal

            V  (4-5%)   Fístula T-E aislada, sin atresia

Embriogénesis

La tráquea se origina a la edad de 21 días (embrión de 3 mm), como un divertículo del intestino anterior. A los 26-28 días, la tráquea se bifurca. Esto es seguido por la formación de un surco T-E que progresa hacia la formación de septos. Entre la cuarta y quinta semanas, la fusión parcial de los surcos originan fístulas que se combinan con interrupciones del lumen del futuro esófago (atresias).
Manejo inicial

NPO

Semisentado en cama radiante

Sonda de Repogle 8-10F a succión intermitente suave

Manejo: IV, electrolitos, vit K, antibióticos (Ampicilina y Gentamicina)

Determinar la altura del saco proximal: Rx lateral de tórax, semisentado, 0.5cc de contraste

Bebegrama, buscando anomalías asociadas

Sonografía renal y ecocardiográfica

Determinar posición del arco aórtico

Si hay dificultad respiratoria severa: CPAP, ventilador, gases arteriales, monitores

GASTROSQUISIS

Defecto de la pared anterior del abdomen con evisceración de asas intestinales, crónicamente en contacto con líquido amniótico. El intestino está acortado y la pared intestinal aparece engrosada. Hay un marcado ileo paralítico. Con frecuencia, puede detectarse en el periodo prenatal (desde la 16 semana).

Protocolo al nacer

Aspiración orofaríngea

Evaluación general en Sala de Partos: Peso, Apgars

Pasar sonda nasogástrica y aspirar líquido bilioso

Envolver asas con gasa y papel saran

Trasladar a UCI

IV  D5-10 8cc/Kg/hora   (emplear destrostix para controlar glicemia)
Reemplazar volumen gástrico aspirado con Lactato de Ringer, en 15’ de infusión rápida

Colocar sonda urinaria

En UCI: colocar catéteres umbilicales o radial

Experiencia en Dallas

65 pts en 17 años (1984.-2001)

56% cesáreas

4 atresias intestinales (6%): Una yeyunal, una ileal y dos colónicas

Cierre primario en 48 pacientes (74%)

Cordón preservado desde Octubre 1986 (57 pts)

IV en Sala de Operaciones: Cristaloides a 60 cc/Kg/hora

Ventilación post operatoria promedio: 50 horas

No necrosis intestinal

No mortalidad

2 enterocolitis necrotizante tardías, 1100g y 970g

Tiempo de hospitalización: 30 días (tx primarios), 51.7 días (tx secundarios)

90% seguimiento (promedio de 72 meses): Excelentes resultados

ONFALOCELE

Defecto de la pared anterior del abdomen que se distingue de la gastrosquisis por tener un saco amniótico que con frecuencia contiene el hígado y que, por ocurrir más temprano en su embriogénesis, tiene una alta incidencia de malformaciones congénitas. Además, la cavidad peritoneal es de menor volumen y los intestinos no están acortados ni con la evidencia de la peritonitis crónica aséptica que caracteriza a la gastrosquisis.

Malformaciones asociadas

Ocurren en 50 a 75% de los casos, siendo 2/3 mayores y 1/3 menores

CV: Tetralogía de Fallot, CIA, CIV

SNC: Anencefalia

GU: Potter, ectopia renal

Cromosomopatías: Trisomías 21, 18, 13

Síndrome de Beckwith-Wiedemann (defecto en 11p15)

Músculo-esqueléticas

Labio leporino

Divertículo de Meckel

El tratamiento quirúrgico es frecuentemente en dos tiempos, cubriendo el defecto con una bolsa de Silástico reforzado con Dacrón y de un espesor de 0.007 pulgadas. Luego de una semana a 10 días, se retira la bolsa y se cierra el defecto en dos planos. En lo posible, conservar el cordón umbilical.
Pentalogía de Cantrell
Descrito en 1958 en el Johns Hopkins por Cantrell, Haller y Ravitch

1. Onfalocele

2. Hernia diafragmática anterior

3. Defecto esternal

4. Defecto pericárdico

5. Cardiopatía congénita
OBSTRUCCIONES INTESTINALES NEONATALES
ATRESIAS INTESTINALES

1:2500       33% de las obstrucciones intestinales neonatales

40% duodenal      55% yeyuno-ileal      5% colónica

Son característicos el vómito bilioso, la distensión abdominal y la ausencia de meconio. Sin embargo, la distensión abdominal no ocurre en obstrucciones altas y el pasaje de meconio puede presentarse, especialmente en casos de atresia yeyuno-ileal y colónica.

ATRESIA DUODENAL

Embriogénesis: El duodeno primitivo experimenta un proceso obliterativo entre la cuarta y octava semanas, el cual es seguido por recanalización entre la octava y décima semanas. Una alteración en este período produce una atresia o una estenosis duodenal

Patología: Obstrucción post ampular en 90% de los casos. Las estenosis producen cuadros de obstrucción incompleta. Hay tres tipos patológicos: Membrana (I), cordón (II) y separación mesentérica (III)

Anomalías asociadas ocurren en 50-80%, entre las cuales se encuentran: Prematuridad (50%), síndrome de Down (30%), polihidramnios (30%), cardiopatía congénita (20%), malrotación, atresia de esófago, malformación anorectal

Diagnóstico: Pre/postnatal (“doble burbuja”), Rx abdomen simple, Rx contrastada de colon, sonografías, estudio cromosomial
Tratamiento: Duodeno-duodenostomía, duodeno-yeyunostomía

Pronóstico: Mortalidad actual 5-10%

                   En seguimientos a largo plazo, se han descrito problemas de intestino ciego (D-J), megaduodeno, reflujo gastro-esofágico, úlcera péptica
ATRESIAS YEYUNO-ILEALES Y COLÓNICAS
Embriogénesis: Accidente vascular mesentérico intrauterino durante el tercer trimestre de la gestación, produciéndose necrosis aséptica de segmentos afectados, con reabsorción de material necrótico e interrupción del lumen intestinal. Infrecuentes anomal+ias asociadas.
Patología: Membrana (I), cordón (II), separación mesentérica (IIIa), atreia “en árbol de navidad” (IIIb), múltiples (IV).
Diagnóstico: Rx abdomen simple muestra varias asas distendidas, Rx colon muestra microcolon.

Tratamiento: Las atresias yeyuno-ileales pueden tener una anastomosis primaria, siempre que se logre una enteroplastía reductora o se reseque el segmento groseramente distendido. Las colónicas se manejan mejor con colostomía descompresiva previa y reanastomosis algunos meses después.

ILEO MECONIAL

Obstrucción del ileon distal por marcado espesamiento del meconio. Casi siempre está asociado con Fibrosis Quística. Se presenta generalmente en el período neonatal y ocurre en 10-20% de pacientes con  Fibrosis Quística.

La Fibrosis Quística es una enfermedad autosómica recesiva que afecta principalmente a la raza caucásica, donde tiene una incidencia de 1/2500 nacimientos vivos. Hay una alteración de las glándulas exocrinas del cuerpo, las que segregan un mucus muy viscoso. Los afectados epitelios gastrointestinales y respiratorios dan lugar a síndromes obstructivos. El defecto genético se localiza en el brazo largo del cromosoma 7 y la mutación más frecuente es la delta F508 (70% de los casos).
El diagnóstico de la FQ se hace dosando el Na o Cl del sudor (positivo si es >60 mEq/Lt). El dosaje de tripsinógeno inmunoreactivo (IRT) se puede practicar al nacimiento, pero su uso es controversial.
El ileo meconial puede ser simple o complicado. El simple consiste en una obstrucción en el ileon terminal que aparece contraído y ocupado por múltiples pequeñas esferas de meconio, con variable distensión  intestinal proximal ocupado por meconio empastado. La radiografía contrastada de colon (emplear solución hidrosoluble hiperosmótica) muestra un microcolon típico. El ileo meconial complicado presenta VÓLVULO, PERFORACIÓN, ATRESIA y PERITONITIS MECONIAL QUÍSTICA GIGANTE.  El asa proximal a la obstrucción, dilatada y llena de grueso meconio puede torsionarse hasta producir un vólvulo. Si la perforación ocurre, el meconio produce una peritonitis química adherencial o puede formar un seudoquiste gigante. La isquemia en la base del vólvulo puede originar una atresia intestinal.
El manejo actual consiste en una enterorotomía proximal con evacuación del meconio espesado, para lo cual se emplea Hypaque al 30-40% y/o solución salina. Si el ileo distal es lesionado, se practica una ileostomía a lo Bishop-Koop. El tratamiento del ileo complicado depende de los hallazgos operatorios.

AGANGLIONOSIS COLÓNICA
Obstrucción funcional debida a la ausencia congénita de células ganglionares en el recto y colon distal. El segmento agangliónico es hipertónico y contraído. El intestino proximal luce dilatado y edematoso. 75% de los casos afectan solo al recto y sigmoides. La aganglionosis colónica total ocurre en 8% de los casos y usualmente toma una porción del ileon distal. La incidencia es 1/5000 nacimientos vivos. Es cuatro veces más común en niños con excepción de aganglionosis extensas en que la relación es 1.5/1.
80-90% de los casos se presentan en el período neonatal. 90% de pacientes no pasan meconio durante las primeras 24 horas de vida. Vómito bilioso, distensión abdominal y constipación son típicos. Más adelante, se presentan con estreñimiento de variable severidad. Un tercio de pacientes presentan diarrea, indicando enterocolitis. La severidad de ésta es variable pero puede progresar a un cuadro de megacolon tóxico que puede ser fatal. Una descompresión mediante un tubo rectal es salvadora.
El diagnóstico por biopsia rectal por succión es el método de elección actual, pero requiere de un patólogo entrenado y con experiencia. La tinción con acetilcolinoesterasa (AChE) facilita el diagnóstico. En duda, una biopsia rectal más profunda o biopsias seromusculares por laparotomía son necesarias. La radiografía contrastada del colon puede ser diagnóstica si es practicada con extremo cuidado y preferiblemente utilizando fluoroscopía.
El tratamiento usualmente consiste en una laparotomía con biopsias seromusculares para determinar el área agangliónica y efectuar una colostomía lo más distal posible en el terreno gangliónico. Luego, a los 3-4 meses se realiza un descenso abdómino-perineal. La técnica de Soave es la preferida por muchos cirujanos. Recientemente, la operación definitiva se está haciendo durante el período neonatal, sin previa colostomía.
ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE

Concepto: Inflamación + necrosis intestinal de variable extensión en el neonato

Patogenia: Isquemia a mucosa, invasión bacteriana, presencia de substrato intraluminal 

Factores estresantes: Prematuridad, shock, hipoxia, sepsis

Evolución

De 100 pacientes, 80 responden inicialmente al tratamiento médico y 20 requieren tratamiento quirúrgico emergente. De los 80 tratados médicamente, 50 curan pero 30 quedan con Estenosis, usualmente colónica; de éstas, solo 15 requieren resección quirúrgica, mientras que los otros 15 remiten espontáneamente.

Indicaciones quirúrgicas

El neumoperitoneo, manifestación de necrosis completa de la pared intestinal, es la indicación absoluta. Las siguientes, son indicaciones relativas pero de gran importancia clínica: 

1. Deterioro clínico

2. Trombocitopenia (por la acidosis metabólica y sepsis a gram-negativos)

3. Eritema de pared

4. Sangrado rectal

5. Rx abdomen (asa dilatada persistente, ascitis)

6. Paracentesis (hallazgo de piocitos y bacterias)

MALFORMACIONES ANORECTALES
1:5000 nacimientos

Embriogénesis: Cuarta a octava semanas

Ausencia de ano, ausencia de meconio

Anomalías asociadas (50%):


CV: Fallot, CIV


GI: Atresia de esófago y duodeno


GU (20-50%): Agenesia renal, displasia en herradura, reflujo vésico-ureteral, hidronefrosis, hipospadia


Esqueléticas: Agenesia sacral, escoliosis, hemivértebras


Neurológicas: “Tethered cord” (médula sujeta). Hacer resonancia magnética postoperatoria

Clasificación basada en el tratamiento

HOMBRE
No colostomía

Fístula recto-perineal



Colostomía

Fístula recto-uretral






Fístula recto-vesical






Sin fístula






Atresia rectal, estenosis

MUJER
No colostomía

Fístula recto-perineal



Colostomía

Fístula vestibular





Fístula vaginal






Cloaca persistente






Atresia rectal, estenosis

OTRAS PATOLOGÍAS TÍPICAS

ESTENOSIS PILÓRICA

0.1-0.8% de la población

M:F 4:1     Primogénitos

Etiología ¿?

Historia: Vómitos no biliosos, progresivos, en proyectil

               Entre 2-8 semanas de edad

               Apetito conservado
Examen: Deshidratación, pérdida de peso, ictericia, “oliva” palpable

Dx dif: Intolerancia láctea, reflujo gastro-esofágico, hiperplasia adrenal

Preoperatorio: Corregir alcalosis metabólica y deshidratación
Operación: Piloromiotomía (Ramstead)

Excelentes resultados

ATRESIA BILIAR

Concepto

1:20000 nacimientos

Obliteración progresiva neonatal de las vías biliares 

Etiología: Factores inmunológicos

Patogenia: Cascada de procesos


Colangitis crónica



Fibrosis




Cirrosis biliar





Insuficiencia hepática

Clínica

Ictericia en 2ª ó 3ª semana, o Ictericia prolongada (>2 semanas)

Antecedente de fototerapia (2.3% en un estudio de 47000 neonatos, 30% en pacientes con atresia biliar)
Hipocolia-acolia

Coluria

Hepato-esplenomegalia

Intolerancia láctea

Eutróficos al principio, malnutrición y deficiencia de vitamina K después

Malformaciones asociadas: Malrotación, poliesplenia

Historia natural

Estudio del Hospital de Niños de MIchigan 1956-1975: 89 pacientes sin tratamiento quirúrgico

Mortalidad promedio ocurrió a los 12 meses (rango de 2 meses a 4 años)


J Ped Surg 13:389-391, 1978

Diagnóstico

CLÍNICO

Ictericia >2 semanas o 2ª-3ª semanas, antecedente de fototerapia
LABORATORIO
Bilirrubina, fostafasa, transaminasa séricos




Coagulación (TP, TPT, plaquetas)




TORCH (toxoplasmosis, rubeola, citomegalovirus, herpes)




Alfa1 antitripsina




Gama-glutamil-transpeptidasa (GGTP)     
>300 U/L




Lipoproteína X (LPX)     


>300 mg/dL




GGTP >200  +  LPX 



>100




Acido hialurónico     



150-300 ng/L

RADIOLÓGICO
Ultrasonido



IDA scan (antes, fenobarbital 10 mg/Kg , vía oral, por 3 días)

QUIRÚRGICO 
Laparotomía, colangiografía, biopsia hepática

Conceptos actuales

Enfermedad rara de etiología incierta

Después de la operación de Kasai, el drenaje biliar se obtiene en la mayoría de los infantes

La operación de Kasai puede ser la única operación en 40-50% de los infantes. En el resto, el transplante hepático está indicado
El transplante hepático se torna necesario en 2 años, para pacientes sin buen drenaje biliar post Kasai

El transplante hepático más allá de los 5-10 años postop se debe a insuficiencia hepática progresiva

En los últimos 20 años se ha observado una disminución de la edad operatoria

Después de 1980, la supervivencia a 5 años es 60% (Europa y Japón). Y la supervivencia a 10 años es 30% (Italia, Francia y Japón)

La calidad de vida está afectada por la aparición de episodios de Colangitis y de Várices esofágicas sangrantes

Sobrevivientes a largo plazo: 30 japoneses tienen más de 20 años de edad

Sobrevivientes con hígado nativo: 50% a 5 años, 40% a 10 años

Urge centralizar el tratamiento a edad temprana, a fin de evitar daño hepático y transplantes hepáticos innecesarios

El Transplante Hepático tiene una mortalidad de 10-20% a los 3 años postop, una alta morbilidad y un costo de 121500 dólares americanos
ACALASIA ESOFÁGICA PEDIÁTRICA 
Falta de relajación del esfínter gastro-esofágico

1:10000     2-5% de acalasias esofágicas     <1 caso por año

Etiología no aún aclarada:

-Displasia ganglionar del tercio inferior del esófago


-Disminución de péptidos vasointestinales en fibras nerviosas


-Deficiente concentración local de ácido nítrico

Fisiopatología: Esfínter esófago-gástrico mantiene una presión de 30 mmHg. Normalmente, se relaja con la deglución, pero no en casos de Acalasia, produciéndose una obstrucción fisiológica a ese nivel. Esto origina que el esófago se dilate e hipertrofie
Síntomas: Disfagia (especialmente a los sólidos), vómitos, desnutrición, dolor retroesternal. La edad promedio de inicio de estos síntomas es de 9 años, pero puede presentarse en la infancia
Diagnóstico: Radiología, endoscopía, manometría

Tratamiento: Dilatación hidrostática

                      Esofagomiotomía (Heller 1914)

REFLUJO GASTRO-ESOFÁGICO

Aspectos clínicos

Presentación: 
Vómito


            94%


     
Retardo pondo-estatural
            34%



Aspiración


67% (neumonitis, asma, ápnea)



Esofagitis


8% (estenosis, anemia, Sandifer)

Anomalías asociadas (54% en 290 pacientes):


62%  Neurológicas (retardo mental, cuadriplejía, hidrocefalia


16%  Gastrointestinales (Atresia esófago, Onfalocele, Gastrosquisis)


13% Respiratorias (displasia broncopulmonar, hernia diafragmática, estenosis subglótica, fisura palatina


  9%  Cardiacas (CIA, coartación de aorta, estenosis mitral)

Diagnóstico

Rx esófago, estómago y tránsito

Gamagrafía pulmonar

Manometría

Endoscopía y biopsias

Monitoreo prolongado del pH esofágico

Los tres primeros solo aportan un 40-50% de certeza; los dos últimos, 96-97% de certeza


Recurrencias post operatorias

255 niños (1985-1992)  Duke University, presentado en APSA 1993


14% recurrencias, seguimiento de 16 meses en promedio:


7%
sin factores de riesgo



4%
neurológicos


          22%
pulmonares

                       47%
neurológicos + pulmonares


          21%
atresia de esófago

Factor importante: Aumento de la presión intra-abdominal

TUMORES PEDIÁTRICOS

NEUROBLASTOMA

8-10% de tumores pediátricos malignos

Edad promedio: 22 meses

1-2% tienen historia familiar

La presentación usual es una masa abdominal con metástasis

Localizaciones: Adrenal, mediastino, cuello, pelvis

Extensión epidural en 5-16%, dando síntomas de compresión medular

Síndromes: Sudoración, cefalea, palidez, rubor, palpitación

                   VIP en 7%: Diarrea, hipokalemia, deshidratación

                   Opsomioclonus en 3% (165 pacientes de la Clínica Mayo)

Lab: VMA, HVA (orina), ferritin, DHL (suero), TC/RM, MIBG scan

Factores pronósticos: Contenido de ADN (aneuploide vs diploide)

                                   N-Myc



         Survivin

(tumores con células diploides o alto contenido de N-Myc y Survivin tienen mal Px)

Estadío internacional de Neuroblastoma (1993)
1 Tumor localizado, resección completa, ganglios –

2A       Tumor localizado, resección incompleta, ganglios –

2B
      Tumor localizado, resección completa o incompleta, ganglios ipsilaterales +, ganglios contralaterales –

3       Tumor no resecable que cruza la línea media / Tumor localizado con

ganglios contralaterales + / Tumor central no resecable con ganglios bilaterales +

4       Tumor con metástasis a distancia (ganglios, hueso, médula ósea, hígado, etc,   
excepto 4S)

4S      Tumor localizado (como en 1, 2A, 2B) con metástasis a hígado, piel o médula  ósea (pacientes <1 año)

Tratamiento y resultados
CIRUGÍA: Incisiones amplias, evitar resecciones heroicas, Cavitron y Lasers ayudan hemostasia

QUIMIOTERAPIA: Múltiples agentes (Ciclofosfamida, Adriamicina, Vincristina, Etoposide, Cisplatin)

TRANSPLANTE DE MÉDULA ÓSEA

RADIOTERAPIA

INMUNOTERAPIA

Resultados dependen de Edad, Estadíos y Marcadores pronósticos:


<1año   70-100%


>1 año  30%

TUMOR DE WILMS

5-6% de tumores pediátricos malignos

La presentación usual es de un niño-a de 2-4 años con una masa abdominal asintomática

Ordenar RXs de tórax y abdomen, ultrasonido y TC de abdomen

Síndromes

Beckwith-Wiedemann (macroglosia, onfalocele, visceromegalia, hemihipertrofia)

WAGR (Wilms, aniridia, anomalías GU, retardo mental, mutación cromosómica 11p13)

Denys-Drash/Frazier (seudohermafroditismo, glomérulonefritis o síndrome nefrótico, mutación 11p13)

Estadíos post operatorios (NWTS IV)

I     Tumor solo en riñón, extirpado completamente

II    Extensión extracapsular, resección completa
III   Tumor residual intra abdominal


-Resección incompleta


-Metástasis a ganglios linfáticos


-Invasión peritoneal

IV   Metástasis hematógenas (pulmón, hígado, hueso, cerebro) 

V    Enfermedad bilateral (5-10%) 

Tratamiento y resultados
I, II y III: Laparotomía + nefroureterectomía radical. Biopsia de ganglios. Palpar el otro riñón

Si hay enfermedad bilateral, tomar biopsias inicialmente

Quimioterapia:


Pre op: Tumor masivo, bilateral o invasión cavo-atrial


Post op: Act D + Vcr 



I, II, V

              Act D + Vcr + Adr + RoRx 

III, IV
                          + Ciclofosfamida            
            severos III, IV

Sobrevida:


Histología favorable 

90% (97% I, 60% IV)


Histología no favorable
50% (89% I, 14% IV)

TERATOMAS
50% de tumores a células germinales

Derivados de 2 ó 3 capas dérmicas

Se clasifican en Gonadales y Extra gonadales


60% Sacro-coccígeos


25% Gonadales (ováricos)


  5% Retroperitoneales

  5% Mediastinales


  5% Otros (cervicales)

Edad: Al nacimiento
Sacro-coccígeos

          2 años

Testiculares

          2 años +

Retroperitoneales, mediastinales

          8-12 años

Ováricos

Teratomas sacro-coccígeos

Es el más común tumor sólido neonatal; usualmente es sólido y quístico

Su diagnóstico prenatal va en aumento

Mal pronóstico: Polihidramnios, placentomegalia, prematuridad <30 semanas
Al nacer, los tumores son 90% benignos y 80% ocurren en el sexo femenino

Marcadores (AFP, HBCG) y Solidez son indicios de malignidad

Clasificación por estadíos (SSAAP 1973):


I
Extrapélvico



47%


II
Extrapélvico y presacro

34%


III
Abdómino-sacro + extrapélvico
  9%


IV
Presacro



10%

Manejo: Resección y Seguimiento cada 3 meses por 2 años

