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1. INTRODUCCION

Hasta hace no mucho tiempo so6lo existian tres opciones que ofrecer a los padres de
fetos con malformaciones congénitas: la interrupcion del embarazo, la continuacion
del mismo hasta la llegada del parto para tratar al feto en ese momento, o la
modificacion del tiempo o el modo en el que dar a la luz. Asi, la cirugia fetal ha ido
cobrando importancia, pues resulta en una nueva opcion que consigue reducir el

deterioro de los 6rganos afectados intradtero, evitando que ese deterioro progrese™?.

La primera intervencion de cirugia fetal fue una transfusion sanguinea realizada a
ciegas mediante la insercién de una aguja en el abdomen en 1961°. En 1970 se
introdujo la fetoscopia, pero sélo con fines diagndsticos, como obtener muestra
sanguineas para el diagndstico de hemoglobinopatias o biopsias de tejidos. En aquel
momento su uso con fines terapéuticos era demasiado arriesgado por la invasividad
del procedimiento, la gran destreza requerida para llevarlo a cabo, y por la falta de
instrumentos apropiados para su realizacion. Mas tarde, empezd a utilizarse la
ecografia de alta definicion como herramienta diagndstica, con lo que la fetoscopia
quedd relegada®®. Finalmente, a principios de 1990, aparecieron cémaras y
endoscopios mas pequefios debido a la popularidad que empez6 a adquirir la
laparoscopia, por lo que resurgié el interés por la fetoscopia como método

terapéutico®.

Desde sus inicios, las técnicas de cirugia fetal han ido evolucionando gracias a
estudios en animales, a la comprension de la historia natural del feto humano
mediante la realizacidn de estudios ecograficos seriados, al desarrollo de criterios de
seleccion para la intervencion, a la definicion de los protocolos anestésicos y
tocoliticos y a la clara tendencia de sustituir la cirugia fetal abierta por técnicas

minimamente invasivas’.

La cirugia fetal minimamente invasiva se utiliza hoy en dia para tratar algunas
enfermedades y anomalias congeénitas. Esta cirugia se divide en dos categorias. Por
una parte, existe la técnica con aguja, que consiste en introducir en el Gtero materno
una aguja gruesa de varios diametros bajo control ecografico. Por otra, esta la
fetoscopia, una técnica que combina la ecografia con la directa visualizaciéon del

campo sobre el que se va a trabajar®.



A pesar de los avances, la cirugia fetal sélo es Gtil para tratar patologias concretas.
Con otras, como con la espina bifida, no se han obtenido los beneficios requeridos
para poder recomendar su utilizacion a modo de tratamiento, pues se relaciona

todavia con una alta tasa de complicaciones’.

La ruptura prematura de membranas iatrogénica (RPMI) es menos frecuente en la
cirugia minimamente invasiva que en la cirugia fetal abierta, pero sigue siendo una
de las complicaciones més importantes. Esta puede llegar a provocar hipoplasia
pulmonar por oligohidramnios, corioamnionitis y parto pretérmino, lo que conlleva
una alta morbilidad y mortalidad para los fetos afectos®. Otras complicaciones que
pueden darse debido a este tipo de terapia son trabajo de parto y parto prematuros,
separacion de membranas amnidticas, sangrado intrauterino, ascitis amniotica,
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hemoperitoneo, oliguria materna y desprendimiento de placenta™”, siendo éstas

menos frecuentes.

Para que una malformacion sea candidata a cirugia prenatal debe poder ser detectable
intrautero, ser lo suficientemente severa para amenazar la vida del feto, y ser
reversible gracias al tratamiento o, al menos, favorecer el prondstico respecto al
tratamiento postnatal’. Algunas de las patologias que se pueden beneficiar de este
tipo de cirugia son el sindrome de transfusion feto-fetal, la hernia diafragmatica
congénita, la obstruccion del tracto urinario bajo, el secuestro broncopulmonar y las

masas cervicales y orales.

El objetivo de este trabajo es revisar la bibliografia existente a cerca de las patologias

mencionadas y de su tratamiento mediante las técnicas existentes de cirugia fetal.
2. MATERIAL Y METODOS

Para abordar el tema, en primer lugar, se visualiza la conferencia impartida por el
Doctor Rogelio Cruz Martinez en el congreso internacional conmemorativo del 45°
aniversario de la Escuela de Medicina “Doctor José Sierra Flores”, de la Universidad
Mexicana del Noreste. En ella, expone los mas recientes avances en cuanto a la
cirugia fetal, titulando su ponencia “Avances en la cirugia fetal: de la técnica abierta
a la minima invasion”. De ella se extraen las patologias para las que ha habido una

mayor evolucidén en las técnicas quirtrgicas utilizadas para su tratamiento, y se



decide realizar la busqueda bibliografica en torno a ellas. Las patologias
seleccionadas son: el sindrome de transfusion feto-fetal, la hernia diafragmatica
congeénita, la obstruccién del tracto urinario bajo, el secuestro broncopulmonar y las

masas cervicales y orales.

Se comienza la busqueda utilizando la plataforma Pubmed e introduciendo en el
buscador Cruz Martinez R. Se obtienen un total de 55 articulos. Tras revisar los
abstracts y descartar aquellos que no hacian referencia a las patologias a investigar,

se reduce el nimero articulos seleccionados a 20.

Se realiza una nueva busqueda, en esta ocasion utilizando el término MeSH
“Fetoscopy” y el subtitulo “therapeutic use”, obteniéndose un total de 219 articulos.
Se afiade el filtro “Review” y se consiguen 45 articulos. Finalmente, se seleccionan

17, que son los que tratan las patologias en cuestion.

A continuacion, se procede a realizar la busqueda de articulos sobre las patologias
concretas. Se introducen los términos MeSH “Fetofetal Transfusion” y “Fetoscopy”,
con lo que el término MeSH definitivo se constituye como: “Fetofetal Transfusion
AND Fetoscopy”, con la condiciéon de que sean ambos el tema principal (“Major”™).
El resultado es de 218 articulos. Se aplica el filtro “Review” y se obtienen 27
articulos, de los cuales son seleccionados 23 tras la lectura de los titulos y sus
abstracts. De estos 23 articulos se verifica que 9 de ellos habian sido escogidos en las

busquedas previas, por lo que el nimero final de articulos es de 14.

El siguiente término MeSH utilizado es “Hernias, Diaphragmatic, Congenital AND
Fetoscopy” y se selecciona de nuevo la condicion de que sean ambos el tema
principal de la busqueda (“Major”), obteniéndose un total de 62 articulos. Siguiendo
el mismo procedimiento, se utiliza el filtro “Review”, y de los 11 articulos obtenidos
se escogen 7 de ellos, ateniéndose siempre a la informacion que aporta su titulo y sus
abstracts. Al igual que ocurria en la busqueda anterior, 2 de ellos habian sido

seleccionados previamente, por lo que se dispone finalmente de 5 articulos.

Se prosigue intentando encontrar un término MeSH que integre el concepto
“congenital urinary tract obstruction”, sin éxito. Por tanto, se insertan las siguientes

palabras clave en el buscador: “congenital”, “urinary”, “tract”, “obstruction” y



“fetoscopy”. El resultado es de 21 articulos; se aplica el filtro “Review” y se

consiguen 11, de los cuales se seleccionan 8.

Para realizar la busqueda de articulos sobre el secuestro broncopulmonar se utiliza el
término MeSH “Bronchopulmonary Sequestration AND Fetoscopy”, bajo la
condicién de que ambos sean el tema principal de la busqueda (“Major”). Como so6lo
se obtiene 1 articulo, se realiza una blsqueda a partir de las palabras clave:
“bronchopulmonary”, “sequestration”, “fetal”, “laser” y “surgery”. Se consiguen 12
articulos mas. Al seleccionar el filtro “Review” se obtienen articulos que no se
relacionan con la basqueda, por lo que se rescatan los 12 previos. De ellos se
descartan 3, por haber sido encontrados en busquedas previas. Por lo tanto, el

ndmero de articulos seleccionados es de 9.

La dltima busqueda realizada en esta plataforma es referente a las masas cervicales y
orales. Se introduce el nombre de la técnica utilizada para tratarlas: “fetal endoscopic
tracheal intubation”. No se encuentran términos MeSH que se adecUen al concepto,
asi que se busca la técnica como palabra clave en el buscador, obteniéndose un total
de 42 articulos. Se anade el filtro “Review”, pero el resultado de la busqueda no es
satisfactorio, por lo que se retira el filtro y se procede a la lectura de los articulos. Se
seleccionan un total de 4 articulos.

Para completar la busqueda, se indaga sobre las patologias en otras plataformas como
Cochrane Library. Se introducen las palabras clave “twin to twin transfusion
syndrome”, y de los 4 articulos de “Cochrane Reviews” se escoge uno de ellos por

adecuarse al tema.

También se insertan las palabras “congenital diaphragmatic hernia”, y de los 5
articulos de “Cochrane Reviews”, solo se selecciona 1. Por ultimo, se introducen
también las palabras “congenital urinary tract obstruction”. No se obtiene ningiin
articulo de “Cochrane Reviews”, asi que de los 18 del apartado “Trials”, se
seleccionan 4. Sin embargo, se comprueba que son articulos ya obtenidos, asi que se
descartan tanto estos 4 ultimos como del que se dispone gracias a la busqueda previa
a cerca de la hernia diafragmatica. No se encuentra informacion relevante sobre el

resto de patologias.



En la plataforma Lilacs: indice de la literatura cientifica y técnica en Salud de
América Latina y de Caribe, se introducen las palabras clave: “twin to twin
transfusion syndrome”. Se consiguen 70 articulos. Se aplican los siguientes filtros
para adecuar la btisqueda al objetivo de la revision: “Fetoscopia”, “Coagulacion con
Laser”, “Terapia por Laser”, “Fotocoagulacion”, “Complicaciones Posoperatorias” y
“Mortalidad Infantil”. Finalmente se obtienen 19 articulos, de los cuales se

seleccionan 6.

Se sigue el mismo procedimiento insertando las palabras clave “congenital
diaphragmatic hernia”, obteniéndose 179 articulos. Tras afiadir los filtros de
“Fetoscopia”, “Mortalidad Infantil” y “Complicaciones Posoperatorias”, se reduce el
numero de articulos a 6. Sin embrago, tras la lectura de los titulos se decide

descartarlos por no adecuarse al concepto de busqueda.

También se incluyen las palabras clave “congenital”, “teratoma” y “fetoscopy”,
consiguiéndose solo 1 articulo. Se realizan busquedas sobre el resto de patologias,

pero no se encuentran articulos relevantes.

Por ultimo, se accede a la base de datos SciELO: Scientific Electronic Library
Online, y se introduce en el buscador “twin to twin transfusion syndrome”; el
resultado es de 11 articulos y de ellos se acaban seleccionando 3. También se utilizan
las palabras clave “congenital”, “diaphragmatic”, “hernia”, “fetoscopic”, “tracheal” y
“occlusion”, obteniéndose un unico articulo. Finalmente, de los 2 articulos

encontrados a partir de la busqueda realizada con las palabras “bronchopulmonary”,

“sequestration” y “fetal”, se selecciona uno de ellos.

A partir de estas publicaciones y utilizando sus referencias, se accede a otros

articulos de interés; en concreto, a un total de 5 articulos.

Para concluir la busqueda y con el fin de ampliar la informacion obtenida, se accede
también a dos libros sobre medicina fetal: “Manual de obstetricia y procedimientos

medicoquirrgicos” y “Medicina fetal”.



3. RESULTADOS

3.1. SINDROME DE TRANSFUSION FETO-FETAL

El sindrome de transfusion feto-fetal (STFF) ocurre en alrededor del 10-12% de los
embarazos monocoriales', y es menos prevalente en los embarazos por reproduccion
asistida'’. Se desarrolla normalmente entre las semanas 16 y 28 de gestacion, pero
puede ocurrir tanto antes como después. Se produce un desequilibrio de flujo en las
anastomosis vasculares placentarias que unen ambos fetos, y todo ello resulta en un

feto donante, que desarrollara hipovolemia, y un feto receptor, con hipervolemia®.

En el corion existen anastomosis placentarias entre arterias (AA), venas (VV) y entre
la arteria de uno de los gemelos y la vena del otro. Estas Gltimas crean un flujo
unidireccional entre las dos circulaciones, pero como suele haber varias se
compensan unas con otras. Las anastomosis AA y VV, en cambio, presentan un flujo
bidireccional que depende de las diferencias de presiones entre ambas

circulaciones®®®.

Algunas series de casos demuestran que el STFF ocurre
predominantemente en presencia de anastomosis arteriovenosas (AV) sin otras que
compensen el desequilibrio que se crea (90-95%). Estudios fetoscOpicos concluyen
que es necesaria al menos una anastomosis AV con flujo unidireccional para que se
dé el sindrome, y se cree que la presencia de anastomosis AA protege de su

desarrollo,

Para realizar el diagnostico de la enfermedad se debe verificar la presencia de un
embarazo diamni6tico monocorial, y de oligohidramnios en el saco gestacional del
donante y de polihidramnios en el del receptor. Para calcular el volumen de liquido
amnidtico se utiliza la medida de la maxima columna vertical, que consiste en medir
mediante ecografia el didmetro vertical de la cavidad con liquido libre (sin feto, ni
cordon) maés profunda, de cualquier cuadrante o localizacion. Los valores normales
oscilan entre 2 y 8 cm; si es menor de 2 cm habra oligohidramnios, y si es mayor de

8 cm, polihidramnios*?.

La mortalidad es del 100% antes de la semana 20 de gestacion, y superior al 80%
entre las semanas 21 y 26, con secuelas graves en mas del 50% de los supervivientes.

A partir de estos datos se concluye que se trata de una patologia que exige un



tratamiento inmediato. Por ello se recomienda, la fotocoagulacion con laser por via
fetoscopica en todos los estadios de la enfermedad (cinco estadios segtin Quintero®),
salvo en el quinto, que es cuando se produce la muerte del feto™. De todas maneras,
no hay evidencia suficiente para concluir que sea una terapia optima para el estadio 1
del sindrome, por lo que se necesitan estudios que comparen casos tratados y no

tratados con laser en este estadio®®.
3.1.1. Técnicas

La fotocoagulacion laser es el Unico tratamiento especifico del sindrome y el de
primera linea'®™. Consiste en interrumpir las anastomosis coriénicas que existen
entre ambos fetos, haciendo posible la detencion del desequilibrio hemodinamico que
caracteriza a la enfermedad; es decir, lo que se persigue es convertir un embarazo
gemelar monocorial en uno bicorial. Se puede llevar a cabo entre las semanas 16 y
26 de gestacion'”?. Las tasas de supervivencia de un Gnico gemelo se sitian entre el
65% y el 85%, y las de ambos entre un 35% y un 50%*%%. Ademas, gracias al
reajuste del flujo sanguineo que procura la terapia, se consigue una reduccién de la

discordancia de crecimiento entre los fetos?.

Los criterios de seleccion para la realizacion de la técnica son los siguientes: edad
gestacional menor de 26 semanas, diagndstico ecografico de un embarazo
uniplacentario y monocorial en el primer trimestre del mismo, un polihidramnios en
el saco gestacional del receptor con una méaxima columna vertical = 8 cm 0 > 10 cm
antes o después de la semana 20, respectivamente, y un oligohidramnios en el saco

del donante con una columna maxima < 2 cm?.

Por el contrario, las contraindicaciones absolutas de la intervencion pueden ser los
casos de fetos viables con edad gestacional superior a 26 semanas (por la invasividad
del proceso), los que tienen estudios geneticos anormales, la ruptura de membranas,
la septostomia previa, el cérvix dilatado o el trabajo de parto prematuro. El tener un

cérvix corto (< 2,5 cm) o placenta previa serfan contraindicaciones relativas®®.

Tras la semana 26 las opciones terapéuticas incluyen la amnioreduccion, esteroides y

el parto programado, pudiéndose realizar terapia con laser en casos

seleccionados?®?*.



Se utiliza un fetoscopio intrauterino y una fibra laser, que se introducen por un dnico
puerto (Figura 1)°. El fetoscopio pasaria a través de un trécar con punta piramidal, y
la fibra laser a su vez a través de él. Los laseres pueden ser Nd: YAG (neodymium-
yttrium aluminium garnet) o diodo (laser semiconductor), valiéndose este ultimo de
mas ventajas al tener una longitud de onda més apropiada para la coagulacion y al ser
mas pequefio y mas barato. Se encargan de convertir la energia eléctrica o quimica en
energia luminica, permitiendo que una gran cantidad de energia incida sobre un area
pequefia. Este tipo de energia es absorbida por la hemoglobina contenida en los
hematies de los vasos y hace que estos se coagulen, que se lesione el vaso y que se
propague el calor emitido por el l4ser al tejido placentario contiguo®?.

ECOGRAFIA .
. FETOSCOPIA
/ .

/

I Arterial 'f Venoso

Anastomosis arteriovennsas

Figura 1. Fotocoagulacion laser para el STFF. Con control por ecografia, se introduce el fetoscopio hasta
situarlo en el espacio amniético. Gracias tanto a la ecografia como a la visualizacion fetoscopica se destruyen

las anastomosis mediante su coagulacion con el laser. Modificado de Graves CE, Harrison MR, Padilla BES.

El fundador de la técnica fue De Lia en 1980. En 1983, traté un caso de 23 semanas

con digoxina®®. Los dos fetos sobrevivieron, pero el feto con menor cantidad de



liguido amniotico sufrié una pardlisis cerebral tiempo después. De Lia examino la
placenta y vio que s6lo habia una anastomosis AV entre los dos fetos. Llego a la
conclusion de que si encontrase el modo de bloquear el flujo de esa Unica
anastomosis podria tratar el sindrome de forma especifica. Tras realizar varios
experimentos con laser Nd: YAG en ovejas™, su equipo consigui6 realizar el primer
tratamiento con l&ser en humanos en 1988, que consistio en introducir dentro del
utero un histeroscopio de 5 mm tras exponerlo con una pequefia laparotomia. Méas
tarde se empez6 a realizar por via laparoscopica®. Desde entonces, la técnica ha ido
evolucionando hasta convertirse en una cirugia minimamente invasiva por via

percutanea bajo control ecogréfico y anestesia local o epidural'?.

De realizarse la ablacion por fotocoagulacién de todos los vasos que cruzaban la
membrana (61% de casos con supervivencia de uno de los fetos), se ha pasado a la
ablacion selectiva de los vasos anastomosados con previa identificacion de los
mismos (83,1%)". El objetivo es interrumpir la totalidad de anastomosis entre
gemelos y preservar aquellos vasos no comunicantes, aunque estos crucen la

1%, Para ello, se recorren las

membrana intergemelar; asi, mejora la supervivencia feta
anastomosis visualizadas de principio a fin y se verifica que no correspondan a un

Gnico gemelo; si lo hacen, se dejaran sin coagular?.

El l&ser actta a 1 cm del vaso, sin tocarlo, sobre una seccion del mismo de hasta 2
cm, hasta que éste adquiere un color blanco y se objetiva el cese de flujo sanguineo.
Esto es asi para evitar el contacto con el vaso y posibles hemorragias®. Es
importante el angulo con el que llega la energia, ya que define el efecto de cada
impacto, siendo 6ptimo el efecto obtenido con un angulo de 90°. El procedimiento
finalizaria con una amnioreduccion para reducir la presién intrauterina al maximo

posible.

Algunos aspectos como la duracion de la técnica, los movimientos del feto y de la
madre, la respiracion y transmision del pulso aortico de ella o la localizacion de la
placenta, pueden reducir la eficacia de cada impacto, siendo necesarios unos 3 0 4

para conseguir la total coagulacion del vaso™.

Aunque la fotocoagulacion selectiva de los vasos tenga una mayor tasa de

supervivencia, se trata de una técnica con una duracién media de 73 minutos', y por
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ello es razonable pensar que una menor duracion haria que la probabilidad de
presentar futuras complicaciones obstétricas fuera mas baja. También es necesario
remarcar que este tiempo depende de la persona que la lleva a cabo, y por eso tiene
tanta importancia la curva de aprendizaje*?. Esto lleva a concluir que se debe tener en
cuenta que los resultados obtenidos siempre van a depender de la destreza y las
habilidades del equipo y del juicio clinico del mismo?’.

La dltima modificacion de la intervencidn consiste en coagular también las areas que
se encuentran entre las anastomosis previamente coaguladas en la superficie
coriodnica, en lo que se conoce como ecuador vascular; es la denominada técnica de
Solomon. Reduce el riesgo de complicaciones y la necesidad de posteriores
intervenciones, 1o que puede llevar a una reduccion de morbilidad neurolégica a
largo plazo. Sin embargo, no se ha constatado una mejoria en las tasas de
supervivencia, por lo que no se dispone aun de evidencia suficiente para recomendar

la realizacion de esta técnica sobre la convencional®®?,

Otra técnica utilizada para el tratamiento del STFF es la amnioreduccion.
Inicialmente se utilizaba para el confort materno y para prolongar el parto y asi evitar
la prematuridad extrema®. Consiste en drenar el exceso de fluido del saco
polihidramniotico para reducir la presion intrauterina. Sin embargo, la base
fisiopatolégica no desaparece y suelen ser necesarios otros procedimientos
posteriores para prolongar el embarazo hasta que se pueda dar el parto a término®.
Por esto, ha dejado de ser la primera linea de tratamiento del sindrome. Aun asi, se
puede utilizar en su manejo: por ejemplo, para ganar tiempo mientras se traslada a la
paciente a un centro en el que se pueda realizar la terapia laser, para tratar el
polihidramnios cuando la enfermedad se da en una edad gestacional en la que no se
puede utilizar el laser, o cuando directamente esta contraindicada esta Gltima técnica

0 no se puede llevar a cabo.

Otra técnica que ha sido abandonada por muchos es la microseptostomia, con la que
también se reduce la presion del saco gestacional. Se lleva a cabo mediante una
pequefia puncién y apertura de la membrana intergemelar. Esto permite que el

liquido fluya del saco con mas liquido al saco con menos®. La razén del abandono
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de la técnica es la alta probabilidad de que la apertura realizada se haga mas grande,

que a su vez hace que el riesgo de que se produzca un enredo del cordén sea mayor®.

Con la coagulacién o ligadura del cordon se interrumpe de forma definitiva el flujo
de sangre para prevenir la exanguinacion del feto superviviente; se trata de un
fetocidio selectivo®. Es una técnica que podria realizarse en caso de que el
pronostico de uno de los fetos sea fatal, pero conlleva cuestiones éticas y en general
no se recomienda por los siguientes hechos: es imposible determinar cuél de los dos
fetos es el que va a sobrevivir, es una técnica complicada incluso en manos expertas
y, ademas, la edad gestacional en el momento del parto es similar a la de la

fotocoagulacion laser®.
3.1.2. Complicaciones

Comparando con las técnicas mencionadas, los resultados de la fotocoagulacion con
laser son mejores y las complicaciones menores'. La morbilidad materna tras la
técnica es minima, siendo la complicacion mas frecuente la ruptura prematura de
membranas (RPM). Tiene una incidencia del 27%. Se cree que la incidencia es
mayor en los casos en los que se utilizan puertos de acceso mas grandes. Se postula
que quiza el uso de puertos de acceso mas pequefios reduciria el riesgo, pero
conllevaria una peor visualizacion de la placenta, un posible incremento en la
duracién de la técnica y un aumento del riesgo de perder vasos entre otras

desventajas*.

En un estudio retrospectivo de 175 casos de STFF tratados con fotocoagulacion laser,
se observo un 7% de casos de RPM en los 7 dias posteriores a la cirugia, un 17% con
RPM en las 3 semanas posteriores, y un 5,1% de aborto®.

Una de las grandes complicaciones es el parto prematuro, que se sitla entre las
semanas 29 y 33 de gestacion. Los factores de riesgo son la separaciéon del
corioamnios en la zona del trécar (20% de pacientes tratados)®, la RPMI (11-
50%)*** 'y el acortamiento de la longitud cervical. Los puntos a investigar para
prevenir este tipo de parto serian: (1) causas del parto; (2) fisiopatologia del parto
prematuro espontaneo en STFF tras terapia laser; (3) indicaciones y efectos de la

amniofusion en las membranas del feto y en el embarazo; (4) desarrollo de
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estrategias preventivas para sellar o curar el defecto provocado por la entrada del
fetoscopio y reducir asi la posibilidad de RPMI; (5) y la progesterona como un
posible agente para prolongar el embarazo, pues es utilizada para prevenirlo cuando

es debido a otras causas™’.

Sin embargo, hay un gran ndmero de publicaciones que no hablan de las
complicaciones maternas tras la intervencién. Por tanto, se debe tener en cuenta la
existencia de un sesgo de publicacion, sobre todo porque, en ocasiones, los centros

que tratan pocos casos no publican sus resultados®.

Una proporcion de casos se complican con septostomia, bien como consecuencia de
la perforacion inadvertida de la membrana adherida al cuerpo del feto donante
debido a la insercion del trocar uterino, o por la necesidad de coagulacion de algunas
de las anastomosis placentarias a través de la membrana intergemelar. La
septostomia hace que el embarazo gemelar monocorial y biamniético se transforme
en uno monoamnidtico, y conlleva alto riesgo de muerte fetal intrauterina por causas
como el enredo del cordon, trabajo de parto prematuro o RPM. Ademas, puede
aumentar el riesgo de sindrome de bandas pseudoamnioéticas y, en consecuencia, de
amputacion de extremidades. Este sindrome puede ocurrir en hasta el 3% de los
casos de STFF tratado con laser, pero no se ha estudiado la posible asociacion con la
septostomia post-laser®*.

Se realiz6 un estudio de cohortes con 414 mujeres con embarazos gemelares
monocoriales y biamnioticos con STFF tratados con fotocoagulacion laser. En un
7,2% de los casos se produjo una septostomia en los 7 dias postratamiento, y se
asocio con un aumento considerable del riesgo de complicaciones frente al grupo que
no la presentd, como parto prematuro (76,7% vs 30,2%), RPM antes de las 32
semanas de gestacion (46,7% vs 19%), sindrome de bandas pseudoamnioticas
(13,3% vs 1%) y muerte fetal intrauterina (43,3% vs 25,8%). Por tanto, la

septostomia programada a modo de tratamiento deberia ser evitada®*.

Otra complicacién es la anemia postratamiento, que puede darse debido a una
secuencia anemia-policitemia, que se define como la presencia de anemia en un saco

gestacional y policitemia en el otro, 0 a la muerte del feto superviviente tras la
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técnica, por paso del flujo de sangre al feto fallecido y a su placenta. En ambos casos

se pueden realizar transfusiones fetales intrauterinas a modo de tratamiento?'.

El fallo quirdrgico ocurre cuando existen anastomosis vasculares sintomaticas

postquirdrgicas; se trata de una complicacion que ocurre en un 18% de los casos®.

También pueden darse recurrencias. Un factor de riesgo parece ser las técnicas
iniciales dificiles. Dependiendo de diversos factores, como las condiciones del feto y
la edad gestacional, los tratamientos posibles incluyen la repeticion del laser, la
amnioreduccién y la coagulacién del cordén?.

Desafortunadamente, existe riesgo de dafio cerebral incluso después de la cirugia

fetal™®

, que puede ser diagnosticado en el 5-14% de los casos gracias a controles de
imagen prenatales™. Sin embargo, un estudio observacional y prospectivo comparé
gemelos con STFF tratados con fotocoagulacién laser y nifios de gestaciones unicas
nacidos a término y con un peso razonable para su edad gestacional durante el primer
afio de vida, y revelé que un gran nimero de casos del primer grupo gozaban de un
desarrollo neuroldgico normal. Esto sugiere que, aunque los nifios con STFF tienen
un alto riesgo de morbilidad, la técnica utilizada para el tratamiento del sindrome es
efectiva para lograr un desarrollo normal en una gran parte de los casos®. La
amnioreduccion, en cambio, presenta un riesgo mayor de posterior dafio cerebral que

la terapia laser®.

Debido a todas las complicaciones que pueden darse, es necesaria una
monitorizacidén exhaustiva y semanal tras el tratamiento, sobre todo centrada en la
frecuencia cardiaca fetal y en las técnicas de velocimetria Doppler de la arteria
umbilical, la vena umbilical, el ductus venoso y la arteria media cerebral, para poder
detectar el dafio cerebral, cambios en el sistema cardiovascular, estados anemicos
que pueden ser tratados con transfusiones intrauterinas y posibles recurrencias de la

enfermedad**%%*,

3.1.3. Futuro

Se ha desarrollado una técnica nueva: el ultrasonido focalizado de alta intensidad.

Utiliza el ultrasonido para la ablacién de los vasos. Se ha investigado su uso como
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potencial método no invasivo para la ablacion de las anastomosis placentarias; para

ello, serfa imprescindible realizar un mapeo de los vasos coriénicos.

También se esta investigando el uso de la cirugia robotica, pues ésta provoca menos
lesion en los tejidos y por tanto podria disminuir el riesgo de RPM. Esta técnica

potencial permitiria introducir instrumentos totalmente articulados en el Gtero™.

El futuro del tratamiento consiste en el desarrollo de técnicas de imagen, ciencia
molecular, ingenieria biomédica y nanotecnologia. Se contintia con el desarrollo de
terapias farmacologicas basadas en nanoparticulas para tratamientos placentarios y

fetales, incluyendo el del STFF™.
3.2. HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

La hernia diafragmatica congénita (HDC) ocurre en 1 de cada 2500 gestaciones y
conlleva un defecto en el diafragma que provoca la herniacién a la cavidad torécica
de las visceras abdominales. Estas interfieren con el normal crecimiento de los
pulmones, resultando en el desarrollo de una hipoplasia pulmonar que es letal tras el
nacimiento, pues conlleva una insuficiencia respiratoria e hipertension pulmonar
persistente’®*’. El defecto se encuentra en el lado izquierdo en el 85% de los casos y
en el derecho en el 13%; el 2% restante tiene un defecto bilateral o incluso una
agenesia completa del diafragma. Las tasas de supervivencia de los neonatos con
HDC se situan alrededor del 70% a pesar de las mejoras en el manejo de la

enfermedad®’.

El diagndstico se realiza mediante ecografia y consiste en observar una
hipoecogenicidad uniforme de los pulmones y una marcada desviacion del
mediastino hacia el lado contrario a la hernia'®. También se podria realizar mediante
resonancia magnética, ya que ésta puede medir el volumen total pulmonar e incluso
cuantificar el grado de herniacion hepética, pero no hay evidencia de que sea

superior al ultrasonido®®.

El pronostico se puede determinar por el tamafio pulmonar, la herniacion del higado,
la circulacion pulmonar y la posicion del estbmago. Sin embargo, el método mas
utilizado es el calculo del cociente entre el area pulmonar y el perimetro cefalico, que

se conoce como Lung-to-Head Ratio (LHR), y es ajustado por la edad gestacional y
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la presencia del higado en el abdomen. La combinacion de LHR con la herniacion
hepética determina si la hernia es de buen prondstico (supervivencia posnatal >80%),
de prondstico moderado (supervivencia de 50%) o grave (supervivencia de 15%), y
que sea candidata a tratamiento fetal. En general, se tratan mediante cirugia fetal

todos los casos con prondstico de supervivencia del 60% o menos'®*"3.

Ademaés, estudios recientes concluyen que el uso del Doppler para medir el flujo
sanguineo de las ramas de las arterias pulmonares puede ayudar ain mas a predecir
la supervivencia de los fetos con HDC (sobre todo de aquellos que padezcan una
hernia severa), pues el flujo se ve deteriorado progresivamente durante el embarazo,
mientras que el tamafio de los pulmones no se ve afectado. Estas anormalidades en el
Doppler se asocian a un riesgo mayor de muerte neonatal*>*?. Se considera que la
combinacion de la medicion del LHR junto con la informacion obtenida a partir de la
imagen Doppler puede mejorar la toma de decisiones de cara a una posible
intervencion fetal, ya que juntos darian una prediccién muy precisa del prondstico
del feto*®*3. EI Doppler también puede usarse para evaluar la respuesta una vez
realizado el tratamiento, y asi conocer la posible futura morbilidad del recién

nacido**.

Tanto para el uso del LHR o del Doppler se necesitan al menos 70 y 63 mediciones,
respectivamente, supervisadas por expertos para que un médico con poca experiencia
consiga las competencias para poder evaluar los resultados obtenidos de forma
adecuada. Por ello, antes de utilizar estas técnicas en la practica clinica, los
examinadores deben haber practicado previamente realizando un nimero suficiente

de mediciones*®*'.

3.2.1. Técnicas

El objetivo de la cirugia fetal es identificar los casos de peor prondstico e intentar
revertir de manera parcial la hipoplasia pulmonar, lo que se lleva a cabo a través de
la estimulacion del crecimiento pulmonar mediante la oclusion traqueal por

fetoscopia (Fetal Endoluminal Tracheal Occlusion, FETO)™.

El tratamiento ha evolucionado mucho desde sus inicios en 1996, cuando en la

Universidad de California en San Francisco se realizo la oclusion traqueal en 8 fetos
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a través de laparotomia materna e histerotomia abierta. Se utilizaron diferentes
técnicas, pero se concluyo que la 6ptima era el uso de 2 clips, opuestos el uno al otro,
y suturados en sus extremos para facilitar su retirada al nacimiento. La retirada de los
clips y el adecuamiento de la via aérea se llevaban a cabo mediante la técnica EXIT
(Ex Utero Intrapartm Treatment)*. Consiste en realizar una histerotomfa a la madre
y extraer parcialmente al feto (cabeza, parte superior del térax y al menos un brazo),
para asi mantener su oxigenacion a través de la circulacion entre el Utero y la
placenta (Figura 2)***°. Se debe interrumpir la contractilidad uterina mediante
anestesia general materna; ésta es imprescindible para mantener una adecuada
circulacién placentaria y para disminuir el riesgo de desprendimiento de placenta y
de prolapso del cordén durante la intervencion®. Se trata de una técnica que todavia
se utiliza hoy en dia como primera linea en el tratamiento de otras malformaciones

congénitas, como por ejemplo las masas cervicales y orales.

Figura 2. Técnica EXIT. Se utiliza un broncoscopio rigido para identificar la via aérea. La cabeza, el cuello (A ),
la parte superior del térax y un brazo se encuentran en el exterior, mientras que el resto del cuerpo continta en
el interior del Utero (m). Modificado de Laje P, Johnson MP, Howell LJ, Bebbington MW, Hedrick HL, Flake
AW, Adzick NS*'.
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Una vez extraido al feto parcialmente se retiraban los objetos oclusores mediante un
broncoscopio. A continuacién, se procedia a la reconstruccion de la trdquea si era
necesario y al uso de un tubo endoscépico o0 una traqueotomia para permitir la
respiracion del feto sirviéndose de la ventilacion manual tras el pinzamiento del

cordon umbilical®®

Sin embargo, el parto prematuro seguia siendo un problema debido a la gran incision
que se requeria para la exposicion del feto a la hora de la colocacion del material
oclusor. Asi, un grupo de cirujanos desarrollaron la cirugia fetal endoscopica, con la
que exponian el Utero con una laparotomia y visualizaban el feto a través de una
camara videoscdpica y una pequefia incision uterina. Después se llevaba a cabo la
colocacion de los clips. Como habia casos de paralisis de cuerdas vocales, se

cambiaron los clips por un balén para evitar el dafio del nervio laringeo recurrente®.

La técnica FETO con baldn ha evolucionado hasta convertirse en una intervencion
percutanea guiada por ecoendoscopia bajo anestesia local (Figura 3). Impide la
salida del liquido traqueobronquial e induce el crecimiento pulmonar acelerado
(Figura 4)°. El balén se coloca entre las semanas 27 y 28 de gestacién en casos
graves, y entre las semanas 30 y 32 en casos moderados. Se le administran al feto
un bloqueante neuromuscular para su inmovilizacién, fentanilo para la anestesia y
atropina para prevenir la bradicardia. Se introduce una canula, evitando la placenta, y
se utilizan un fibroscopio éptico y el sistema de oclusion con baldn. El endoscopio se
avanza hasta la traguea hasta que se identifica la carina; sobre ella se infla el balon.
Tiene una duracién de 10 minutos, pero depende de la experiencia del operador y de
la posicion del feto. Una mayor duracion de la intervencién conlleva un mayor riesgo
de RPM*,

El baldn se retira con una segunda fetoscopia o0 se puede esperar hasta el nacimiento.
Algunos estudios sugieren que la retirada prenatal del balon aumenta la
supervivencia y reduce la morbilidad neonatal. Si se deja el balon hasta el momento
del parto se puede conseguir un crecimiento pulmonar adicional y, tedricamente, se
evita el riesgo de parto prematuro que conlleva una segunda intervencién
fetoscopica®’. Aproximadamente sobrevive la mitad de los fetos intervenidos, pero

la tasa real de supervivencia debe ajustarse al nivel de gravedad inicial; en caso de
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pronodstico moderado, la supervivencia cambia del 50 a 90% con FETO y en los

casos graves progresa del 15 a 54%. Esta técnica no constituye el tratamiento

definitivo, pues el defecto del diafragma debe corregirse al nacimiento con cirugia
10,52

reparadora o mediante la colocacion de un parche

ECOGRAFIA

Figura 3. Técnica FETO con balén. A través de un Unico trécar, se introduce el fetoendoscopio en la traquea.
El balén se infla cuando el fetoscopio se situa inmediatamente superior a la carina traqueal (1), donde queda
colocado (2). Modificado de Graves CE, Harrison MR, Padilla BE®.

Oclusion traqueal
con balén

El pulmén izquierdo
crece y se expande

Hernia
diafragmatica

El higado y el
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Figura 4. Efectos de la técnica FETO en pacientes con HDC. La oclusion traqueal aumenta el volumen
pulmonar, disminuye la herniacion de las visceras abdominales y las devuelve a su cavidad, y mejora la funcién

pulmonar postnatal. Modificado de Graves CE, Harrison MR, Padilla BES.
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Segln un estudio, la FETO mejora la supervivencia de la HDC aislada con
hipoplasia pulmonar severa comparada con las técnicas de manejo perinatal
establecidas. Asimismo, se considera que, para definir mejor los posibles efectos
secundarios en los supervivientes, se deben hacer evaluaciones a largo plazo de los

casos, realizando informes al respecto®.
3.2.2. Complicaciones

Al ser una técnica invasiva, la FETO tiene un riesgo aumentado de parto prematuro;
esta es la complicacién mas relevante® 2. Tipicamente es consecuencia de la RPM,
que ocurre durante las tres primeras semanas tras la intervencion en el 16,4% de los

casos. La tasa de RPM por debajo de las 32 semanas es inferior al 8%™.

Deprest et al. informaron de 210 casos severos tratados con FETO. Aunque la
mayoria de pacientes daban a luz alrededor de la semana 35, se verificd que una de
cada tres lo hacia antes de la semana 34, lo que lleva a la necesidad de realizar una
retirada de emergencia del bal6n. Son situaciones de alto riesgo que requieren de
personal muy preparado, pues un equipo inexperto puede gue tenga dificultades o no
consiga retirar el implante, lo que puede ocasionar la muerte neonatal o dafio

traqueal®?.

Algunos estudios han demostrado que, aunque es raro, puede haber casos en los que
el balon tenga efectos secundarios que intervengan con el crecimiento de la traquea.
Estos neonatos tienen una traqueomegalia evidente, pero no parece que esto tenga un
impacto clinico relevante. También se han dado casos de reflujo gastrointestinal que
han necesitado de cirugia antirreflujo, y parece que algunos de los factores
predisponentes son la utilizacion de parches diafragmaticos para la correccion del

defecto y la herniacion del higado®%.
3.2.3. Actualidad y futuro

Actualmente se esta llevando a cabo un ensayo controlado aleatorizado con pacientes
que padecen HDC en Europa (Tracheal Occlusion To Accelerate Lung growth,

TOTAL trial) para valorar el beneficio verdadero de la técnica a corto y largo plazo,
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sobre todo en aquellos que tienen una peor expectativa de vida'®**. En este estudio la

técnica se realiza retirando el balon oclusor preferiblemente intrautero.

Aunque la FETO ha demostrado su seguridad y su reproducibilidad, tiene algunos
inconvenientes dificiles de obviar. Debido a la complejidad de la técnica y las
necesidades logisticas, la cirugia fetal no es accesible para todo el mundo®. Por ello,
se deben explorar otros métodos alternativos, menos invasivos y quizad méas potentes
y/o sencillos, para lograr el adecuado crecimiento pulmonar. Asi, se esta estudiando

la terapia farmacolégica transplacental como alternativa®.

Se ha realizado un estudio en el que se ha recreado la situacion que sufren los
pacientes con HDC experimentalmente, exponiendo a ratas gestantes bien a aceite de
oliva o bien a nitrofeno, provocando a los fetos una hipoplasia pulmonar. Tras
concluir el estudio se demostré que el tratamiento con &cido retinoico hace estimular
la alveologénesis y la proliferacion celular de los pulmones. Sin embargo, este
compuesto es teratogénico por lo que no se puede usar en la practica clinica. Se esta
empezando a utilizar una terapia mas realista y asequible que consiste en administrar
sildenafilo a la madre gestante. Este farmaco ya se ha utilizado en neonatos con
hipertensién pulmonar, incluida la que es debida a HDC*®2. El uso de células

madres para estimular el desarrollo prenatal del pulmén es otra via a investigar.

También se han producido avances en las terapias génicas y esto ha permitido
conocer y comprender mejor los factores genéticos que intervienen en la
fisiopatologia de la HDC. Gracias a estos nuevos conocimientos es posible que se

consiga un manejo prenatal méas personalizado e individualizado®.
3.3. OBSTRUCCION DEL TRACTO URINARIO BAJO

La obstruccion urinaria baja (Lower Urinary Tract Obstruction, LUTO) es una
condicion rara que se presenta en 2-3 de cada 10000 fetos® y que se asocia a una alta
mortalidad perinatal y a diferentes grados de morbilidad tanto perinatal como
infantil®®. Ocurre debido a la obstruccién de la uretra en su salida de la vejiga durante
el desarrollo fetal del tracto urinario, y conduce a la hipertrofia del cuello de la
vejiga, al engrosamiento y fibrosis de sus paredes, a la hidronefrosis y al eventual

dafo renal. Algunas de las causas mas comunes que provocan esta obstruccién son
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las valvas uretrales posteriores (1 de cada 8000 varones recién nacidos), el sindrome
de Prune-Belly (3,8 de cada 100000 neonatos) Yy la atresia uretral, siendo ésta Gltima
la més rara y la més letal®™. El problema esta en que la ecografia no es capaz de

discernir cual de éstas es la causa de la obstruccion®’.

El diagndstico suele establecerse en el primer o segundo trimestre, por el hallazgo
ecografico de hidronefrosis, ya sea uni o bilateral, junto con otros signos: la
presencia de ureterohidronefrosis, megavejiga, el “signo de la cerradura”
(engrosamiento de las paredes vesicales asociado a la dilatacion de la uretra
posterior), oligohidramnios y, en casos graves, anhidramnios o datos visibles de

displasia renal'®>>*".

Este defecto puede derivar en muerte fetal y neonatal hasta en un 80% de los casos si
no se trata, pero también en parto prematuro, deterioro de las funciones renal y
pulmonar tras el nacimiento, necesidad de didlisis o ventilacion mecénica, y

disfuncion vesical a largo plazo®.

No todos los casos son aptos para tratamiento. Tras realizar el diagnostico, el equipo
médico debe valorar si es correcto realizar la intervencion fetal o no; esto se decide
en base a datos concretos. Un estudio reciente propone una nueva forma de
seleccionar a los candidatos a la cirugia, en base a unos criterios estandarizados,
como son los niveles de liquido amni6tico, el aspecto de los rifiones y la evaluacion
de los electrolitos en la orina del feto. Segun estos parametros se clasifica a los
pacientes en 4 estadios, siendo candidatos a ser tratados Unicamente los que
pertenezcan al estadio 2 (oligo/anhidramnios, hiperecogenicidad renal, ausencia de
displasia y quistes corticales renales, y bioquimica urinaria fetal favorable en tres

muestras seriadas)™.

En estos casos, el objetivo del tratamiento fetal es la descompresién de la vejiga para
prevenir el deterioro renal progresivo, corregir las consecuencias del
oligo/anhidramnios y prevenir la hipoplasia pulmonar y los problemas derivados de

la distension abdominal®°.
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3.3.1. Técnicas

Tras tomar la decision de intervenir al feto, se debe elegir la opcion més adecuada en
cada caso, entre las que se incluyen la interrupcion del embarazo®®, la cirugia fetal
abierta, las vesicocentesis fetales seriadas, la derivacion vesicoamniotica
|59

percutanea> o las técnicas de cistoscopia feta Estas dos ultimas son las

intervenciones que se realizan hoy en dia.

La derivacion vesicoamnidtica es el procedimiento que méas se ha utilizado
histéricamente y del que se poseen mas datos analiticos e informacién®. Consiste en
colocar un drenaje desde la vejiga a la cavidad amniética para permitir la salida de la
orina fetal'®. Los informes sobre la técnica comenzaron en 1982, cuando todavia se
realizaba a través de cirugia abierta. Hoy en dia, se coloca el drenaje
percutdneamente, bajo control ecoguiado y sedacién materna intravenosa y/o
anestesia local. Una vez visualizada la vejiga del feto se coloca en ella un catéter de
derivacidon con asa tipo “pigtail” para permitir que la orina fluya hasta el espacio
amnidtico (Figura 5). Después del procedimiento, se monitoriza a la madre con
controles ecograficos seriados para poder controlar que el volumen de liquido

amnidtico es suficiente tras la derivacion®.

Pared
abdominal fetal
Liquido
amniético
Saco amniético

Pared del utero
Pared abdominal
materna

Figura 5. Derivacion vesicoamniética. (a) Esquema de la derivacion vesicoamnidtica. (b) Ecografia realizada
tras la insercion del catéter, en la que se visualiza la correcta colocacion del mismo con el extremo proximal en

la vejiga y el distal en la cavidad amniética (flechas). Modificado de Kilby MD, Morris RK®0.
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La cistoscopia fetal surgié a modo de alternativa, permitiendo un tratamiento méas
fisioldgico del defecto®”. Fue publicada por primera vez en 1995 y se considera una
intervencion en plena emergencia®. También se realiza bajo control ecografico por
via percutanea, con anestesia epidural o local para la madre e intramuscular para el
feto. Se introduce un fetoscopio de entre 1,0 y 1,3 mm, atravesando las paredes
abdominales materna y fetal hasta llegar a la vejiga. Esta técnica surge para poder
visualizar el interior del cuello vesical y la parte posterior de la uretra (Figura 6). Si
se visualizan valvas uretrales posteriores se eliminan usando laser Nd: YAG vy, a
continuacidn, utilizando el Doppler, se comprueba como fluye el liquido a través de
la uretra®. Los centros que informan de este procedimiento han presentado pocos
casos de funcién renal anormal posnatal. Sin embargo, se debe tener en cuenta que
depende mucho de los criterios de seleccion de los pacientes a tratar, por lo que se

debe individualizar cada caso™.

En el caso de verificarse la existencia de atresia uretral por cistoscopia, algunos
autores recomiendan finalizar la intervencion, dejandola sin tratar, pues la letalidad

que conlleva esta entidad es demasiado alta>.

Figura 6. Cistoscopia fetal. (a) Se coloca percutdneamente un fetoscopio en la vejiga del feto atravesando las
paredes abdominales materna y fetal, permitiendo la directa visualizacion del cuello vesical. (b) Imagen captada
por el cistoscopio de una uretra posterior dilatada. PUV: valva uretral posterior; LF: fibra laser. Modificado de
Kilby MD, Morris RK®0.
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3.3.2. Complicaciones

Aunque la derivacion vesicoamnidtica es mas sencilla de llevar a cabo, se relaciona
con un gran numero de complicaciones: retraccion, desplazamiento o bloqueo del
catéter de derivacion, ascitis fetal, RPM, trabajo de parto prematuro, herniacion del
catéter a través de la pared abdominal, y en algunos casos, aborto®*®. Las tasas de
supervivencia son del 40% vy la frecuencia de funcion renal normal tras el

procedimiento es del 50%°’.

Las complicaciones que conlleva la cistoscopia fetal parecen ser menores. Estas
incluyen la recurrencia de la obstruccién (20%), fistulas urorectales o vesicocutaneas
(13%), la necesidad de repetir el procedimiento ya sea con cistoscopia 0 con la

colocacion de una derivacion, RPM o aborto®°.
3.3.3. PLUTO Trial

Al ser la obstruccion urinaria baja una condicién poco comun, era necesario un
ensayo clinico aleatorizado para evaluar los efectos de las intervenciones a corto y
largo plazo y para establecer si tenian futuro en la préctica clinica de la medicina

fetal®®.

Asi, se llevo a cabo un ensayo multicéntrico con embarazadas de las islas britanicas y
Holanda (Percutaneous shunting in Low Urinary Tract Obstruction, PLUTO trial).
Todas ellas gestaban un unico feto vardn. El objetivo principal fue determinar la
eficacia y seguridad de la derivacion vesicoamnidtica en la obstruccion del tracto
urinario bajo y si, comparandola con terapias conservadoras, reducia la mortalidad

prenatal y perinatal y mejora la funcion renal®®.

Aunque el estudio tuvo que ser abandonado debido al lento y pobre reclutamiento de
pacientes, los resultados obtenidos indicaron que los fetos que habian recibido el
tratamiento mejoraron la tasa de supervivencia de la enfermedad, pues se reducia la
hipoplasia pulmonar que llevaba a la muerte®. Sin embargo, la posibilidad de
supervivencia con una funcion renal normal es baja, tanto si se lleva a cabo la
derivacion como si no; es decir, no hay una mejora significativa de la morbilidad
asociada a la enfermedad y, en consecuencia, es poco probable que resulte costo-

efectiva en el manejo de los pacientes®. También demostré que, en contexto de un



25

ensayo aleatorizado de una enfermedad fetal rara, pocas familias consideran la
opcion de formar parte del estudio debido a la aleatorizaciéon del mismo; la mayoria

decidfan interrumpir su embarazo®®.

Se concluye que es necesaria la mejora en el reclutamiento de pacientes en los
ensayos clinicos sobre cirugfa fetal®, asi como el estudio de los resultados a largo
plazo de la derivacion vesicoamniotica en comparacion con la cistoscopia fetal, para
poder conocer los riesgos y beneficios de estos procedimientos y mejorar el manejo
de la enfermedad®®. Como futura investigacion se propone el desarrollo de un
nuevo ensayo para discernir si los criterios de inclusion para los procedimientos
fetales en este campo se podrian extender a fetos sin oligohidramnios. También se
propone para esta futura investigacion el estudio de la posibilidad de tratamiento de
pacientes de género femenino®, ya que hoy en dia no son tratadas por tener una

uretra demasiado pequefia®.
3.4. SECUESTRO BRONCOPULMONAR

El secuestro broncopulmonar (SBP) congénito es una anomalia rara del desarrollo
normal del pulmén fetal que ocurre en 1 de cada 5000 embarazos®. La mayorfa de
ellos son extralobares, con una envoltura pleural propia, y muy pocos son
intralobares (sin pleura propia), ya que estos Ultimos se considera que son adquiridos

y no congénitos®.

El SBP congénito es una masa gque no esta conectada con el arbol traqueobronquial y
que recibe el aporte sanguineo a partir de una arteria aberrante procedente de la
circulacion sistémica, directamente de la aorta descendente®®®. En algunos casos
puede que el riego provenga de una arteria intercostal, de la arteria gastrica o de la
arteria esplénica. El drenaje venoso, en cambio, puede ser tanto sistémico como
pulmonar®®®. El diagnéstico se obtiene mediante la visualizacion, en el segundo
trimestre del embarazo, de una masa solida uniformemente hiperecogénica en el
pulmon gracias al estudio ecografico del torax fetal. Con la utilizacion del Doppler se
puede verificar ademas la conexién de la masa a la circulacion sistémica. Este riego
anomalo es lo que permite diferenciar al SBP de la malformacion quistica
adenomatoidea, pues son identidades muy similares en las técnicas de imagen que a

veces se confunden®®"t,
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Estas masas pueden conducir a fallo cardiaco por compresién o a aborto intrauterino
por obstruccién del retorno venoso’?. El pronéstico depende de la presencia de
hidrops, derrames pleurales y/o hipoplasia pulmonar. Una gran parte de los
secuestros no complicados y sin derrames se resuelven intradtero y pueden ser
manejados expectantemente con un prondstico muy bueno, sin necesidad de cirugia

postnatal®>®"%,

En otros casos, la masa crece rapida y progresivamente, y los fetos desarrollan
derrames pleurales e hidrops que incluso desplazan al mediastino®; tienen muy mal
pronodstico, con una mortalidad perinatal que alcanza el 100%. En algunos centros
americanos se realiza una secuestrectomia o lobectomia fetal para tratar esta entidad.
Esta es una cirugia abierta que tiene una tasa de supervivencia del 50%. Ademas,
estd asociada a una alta morbilidad materna, a complicaciones relacionadas con la
cicatriz uterina®® y a alto riesgo de parto prematuro’®. Por ello, con el fin de evitar
estas complicaciones, se propone la opcién de realizar un tratamiento fetal menos
invasivo®®. Entre las posibilidades se incluyen la derivacién toracoamniética, la
inyeccidn de un agente esclerosante, la ablacion por radiofrecuencia y la coagulacion

con laser del vaso nutricio®®’.

3.4.1. Técnicas

La ablacion con laser del vaso nutricio (Full Laser Ablation of the Feeding Artery,
FLAFA) mejora la supervivencia y evita la necesidad de realizar cirugia
postnatal®®". Se lleva a cabo percutaneamente y con la ecografia a modo de guia,
bajo anestesia local materna y anestesia fetal (Figura 7)". Esta intervencién elimina
el derrame pleural que pueda haber, provoca la regresion progresiva del tamafio de la
masa al inducirse la necrosis por el cese de riego arterial, y mejora el crecimiento del
pulmoén®. Ademas, previene el aborto y pretende evitar la necesidad de cirugfa tras el

nacimiento’>.

Sin embargo, se ha establecido que, en realidad, no todos los casos con SBP que han
sido tratados con esta técnica van a poder prescindir en el momento del nacimiento
de una segunda intervencion como es la secuestrectomia. Depende de si se consigue

un cese total del aporte sanguineo a la masa anomala; si sigue quedando un
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remanente del flujo, no se dard la completa regresion de la masa, con lo que sera

necesaria una posterior cirugia’.

Figura 7. SBP captado por ecografia toracica. (a) Corte sagital que muestra un derrame pleural masivo,

ascitis y una masa grande e hiperecogénica (BPS), que recibe su vascularizacién de un vaso que proviene de la
arteria aorta descendente. (b) Corta transversal con Doppler durante la cirugia fetal, que muestra el SBP con su
vaso nutricio y una aguja de 18-G que contiene en su interior una fibra laser. (c) Al final de la cirugia se observa
la completa desaparicién de la arteria nutricia. Modificado de Cruz-Martinez R, Méndez A, Duefas-Riafo J,

Ordorica-Flores R, Nieto-Zermefio J, Malagén-Salazar P, Medina-Noyola C, Rebolledo-Fernandez C73.

Existe otra técnica para descomprimir los derrames pleurales y resolver los hidrops
de los fetos con SBP: la derivacion toracoamniotica. Se realizd por primera vez en
1994 y, desde entonces, se sigue utilizando en algunos centros con el fin de tratar los
sintomas de la enfermedad. Sin embargo, este procedimiento no consigue que la
masa se reduzca, siendo generalmente necesaria la cirugia postnatal. Ademas, puede
ser necesaria la insercion de derivaciones seriadas, por la posibilidad de que no se

mantengan en el lugar de colocacion, y también de amniorreducciones®°"°.

Otros autores recomiendan la combinacion de ambas técnicas, pero un estudio
reciente sugiere que no seria necesaria una nueva intervencion de drenaje tras la
ablacion del vaso aberrante, apoyando asi la idea de que ésta ultima es superior a la

derivacion toracoamniética®.
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3.4.2. Actualidad y futuro

Aunque la ablacion con laser fue descrita por primera vez en 1997, se han tratado
con ella muy pocos casos de SBP, por lo que no hay mucha literatura al respecto.
Esto puede que sea debido a lo inusual que resulta la enfermedad, y al hecho de que
tanto en América como en Europa se ofrecen otras opciones terapéuticas cuando el
secuestro se complica con un hidrops, como la cirugia fetal abierta o la interrupcion
del embarazo, respectivamente®®. Todo ello hace que se desconozca cuél es el

tratamiento mas adecuado para esta entidad®®.

Todavia no se conoce si es de utilidad la coagulacion con laser en aquellos fetos con
un secuestro broncopulmonar sin complicaciones, ni derrames, ni cambios en su
tamafo, pero que siguen requiriendo una secuestrectomia postnatal. Para ello seran
necesarios estudios longitudinales que estudien esta posibilidad’, ya que no son

posibles los ensayos clinicos prospectivos por tratarse de una enfermedad rara’™.
3.5. MASAS CERVICALES Y ORALES

Las masas cervicales y orales congénitas son anomalias raras que comprometen la
via aérea fetal, provocando una alta morbilidad y mortalidad; sin tratamiento, éstas
son directamente proporcionales a su aspecto y tamafio’”>. Dentro de este conjunto
podemos encontrarnos con teratomas u otras neoplasias, malformaciones linfaticas o
vasculares, o quistes branquiales o del conducto tirogloso. Aunque depende mucho
del tamafio y de la localizacion de las masas, éstas pueden distorsionar la anatomia
normal del feto, con lo que resulta dificil asegurar la via respiratoria®. Si no se
consigue abrir la via en el momento del nacimiento o se produce un retraso, el

neonato entra en hipoxia, con su consiguiente dafio cerebral, 0 en acidosis’.
3.5.1. Técnica EXIT

Hoy en dia, la forma mas aceptada de tratar y dar a luz a un feto con estas
caracteristicas es mediante la técnica EXIT (descrita en el apartado 3.2.1.). Al extraer
parcialmente al feto, se visualiza la excrecencia y se procede a la intubacién’.
Cuando la via aérea esta despejada, se inicia la ventilacién manual y se interrumpe la

75
|

circulacion uteroplacentaria pinzando el cordén umbilical . Si la edad gestacional es
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menor de 34 semanas se administra surfactante al feto. Asi, el procedimiento se
termina y se extrae completamente el cuerpo del feto, para poder llevarlo a una sala

adyacente y continuar alli con la evaluacion y los cuidados precisos’.

Otra opcidn seria realizar una cesarea convencional, pero conllevaria mucho riesgo
para el feto por la posibilidad de asfixia en caso de una intubacion dificil, aunque
implicarfa un riesgo mucho menor para la madre®. Si se compara con ésta, la técnica
EXIT obliga a mantener a la madre bajo anestesia general durante més tiempo®.
Pero este no es su Unico defecto; también se asocia con la posibilidad de hemorragia
postparto por atonia uterina, de infecciones de las cicatrices maternas, de hipotension
materna con necesidad de tratamiento vasopresor y de edema pulmonar debido al
aumento de liquido. Es, por tanto, una intervencién con gran riesgo para la

madre®®’’,

Ademas, la gran distorsion que puede llegar a darse y el tiempo limitado del que se
dispone para continuar con la circulacion placentaria (hasta 2 horas), pueden hacer
que la intubacién endotraqueal no sea posible. Asi, el neonato podria entrar en fallo
respiratorio o incluso llegar a morir, con lo que deberia optarse por hacer una
tragueotomia o por la reseccion quirdrgica tumoral. Para prevenir estas
circunstancias surgié como alternativa la intubacion fetal endoscopica bajo anestesia

materna regional (Fetal Endoschopic Tracheal Intubation, FETI)*.
3.5.2. Técnica FETI

La técnica FETI se realiza con anestesia epidural y una incision en el abdomen de la
madre muy pequefia, para luego administrar intramuscularmente la anestesia fetal. A
continuacién, mediante el uso de una guia ecografica con Doppler, se introduce un
trocar, y a su través el fetoscopio. Tras conseguir situar éste en la traquea,
inmediatamente superior a la carina, se coloca una canula orotraqueal en ella.
Después de esta intubacidn fetoscopica, se realiza una cesarea y se extrae con mucho
cuidado el cuerpo del feto, para evitar que la canula se movilice (Figura 8).
Finalmente, se conecta la ventilacién respiratoria a la canula orotraqueal v,

posteriormente, se hace una valoracion del recién nacido.
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Figura 8. Técnica FETI. (a) Introduccion percutanea del trocar. (b) Introduccién del fetoscopio en la traquea
para la colocacién de la canula orotraqueal. (c) Ecografia que permite comprobar la adecuada posicion del
extremo proximal de la canula en la cavidad amniética. (d) Extraccion de la cabeza fetal durante la cesarea con
la canula todavia en la traquea del paciente. Modificado de Cruz-Martinez R, Méndez A, Pineda-Aleman H,

Rebolledo-Fernandez C4°.

Una de las principales ventajas de la técnica FETI es que se puede visualizar
directamente la via aérea, lo que en ocasiones sirve también a modo de diagndstico,
previo a la realizacion de EXIT. Ademas, siempre existe la posibilidad de abandonar

la técnica si ésta no se puede realizar, y cambiar a la EXIT tradicional®

. Otra ventaja
es que esta tecnica puede realizarse en cualquier presentacion fetal, a diferencia de la

EXIT, que requiere que la presentacion del feto sea cefalica®®.

Aunqgue el parto a término es la mejor opcién para los fetos con masas cervicales
extensas, no suele ser lo idoneo si se realiza una FETI, ya que la dificultad aumenta.
A medida que se acerca el momento del parto, més encajada se encuentra la cabeza

del feto en la pelvis materna, menor es la cantidad de liquido amnidtico y mayor es el



31

tamario de la masa, con lo que se reduce el espacio entre la boca y la pared uterina; y
este espacio es esencial para que la entrada a la cavidad amniética sea segura ™.

Esta técnica también se relaciona con complicaciones. Algunas series de casos
informan del posible impacto que tiene en el desarrollo neurologico debido a la
hiperextension cervical necesaria para llevar a cabo la intervencion, pues esta podria
alterar la perfusion cerebral. Sin embargo, de momento son hipotesis que requieren
nuevos estudios, por lo que en futuros casos se deberia controlar el flujo cerebral
mediante Doppler, ademas de permitir el descanso al cuello del feto
intermitentemente. En cualquier caso, se debe tener en cuenta que el crecimiento de
las masas, sobre todo si son extensas, puede llegar a obstruir los vasos sanguineos
cervicales, disminuyendo también el riego cerebral. Asi, es dificil discernir cual es la
verdadera causa por la que algunos neonatos tratados mediante FETI llegan a tener

un desarrollo neuroldgico disminuido™.

La FETI también puede dafiar las paredes de la via aérea o la cavidad oral,
provocando edemas o sangrado, que disminuirian la posibilidad de éxito del

procedimiento o dificultarian una posterior intervencién mediante EXIT®.

Todavia no se recomienda la FETI como alternativa a la EXIT, ya que son necesarios
estudios longitudinales sobre el neurodesarrollo de estos pacientes, para poder
establecer adecuadamente los riesgos y beneficios del tratamiento™.

4. DISCUSION

La cirugia fetal se hizo su hueco en el mundo de la medicina en el momento en el
que se empezd a considerar al feto como un paciente mas; un paciente enfermo. Las
distintas técnicas utilizadas han permitido que la esperanza de vida de los fetos con
malformaciones congenitas cambie drésticamente. Cuando éstas no existian solo
cabia esperar la muerte del feto dentro del Utero materno o en el mismo nacimiento
por falta de desarrollo de algin érgano vital como el corazédn o los pulmones. Hoy en
dia, en virtud de las nuevas terapias desarrolladas, esta situacién es mucho mas

infrecuente.

La evolucion ha sido clara: de cirugias abiertas a laparoscopias, para llegar hasta lo

gue se considera como cirugia de minima invasién. Este Gltimo paso ha sido el mas
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innovador y el més técnico, al cambiarse los endoscopios de 5 mm utilizados en las
laparoscopias convencionales por otros mas pequefios de tan s6lo 1 mm. Esto hace
que las intervenciones sean cada vez menos agresivas, permitiendo a la madre una

rapida recuperacion al tiempo que se le procura el maximo beneficio al feto.

Uno de los principales motivos de intervencion fetal es la patologia de los gemelos
monocoriales: el sindrome de transfusion feto-fetal. Se produce un desequilibrio de
flujo entre ambos fetos, y uno de ellos se convierte en el receptor y otro en el
donante. La fotocoagulacion laser permite interrumpir las anastomosis existentes
entre los dos cordones umbilicales, aumentando de manera importante las tasas de

supervivencia de los afectados, aunque sigue sin ser posible salvarlos a todos.

Otra enfermedad que se ha beneficiado de la existencia de la cirugia de minima
invasion es la hernia diafragmatica congénita. La oclusion con baldn de la traquea
mediante fetoscopia evita la hipoplasia pulmonar por compresién que se daria en
caso de no realizar un tratamiento. Al inflar el balon que se introduce en la via
respiratoria fetal, se corta el paso de aire y el pulmon comienza a sintetizar sustancias
que hacen fomentar su propio desarrollo y crecimiento. En definitiva, se trata de un
procedimiento que mejora las probabilidades de supervivencia de los fetos, pero que
no cura el defecto del diafragma.

Cuando un feto presenta una obstruccion a nivel uretral, su vejiga crece mucho
debido a que la orina no puede evacuarse. Esta situacion puede desembocar en fallo
renal, el cual es incompatible con la vida, pues no es posible el trasplante renal en los
recién nacidos. La derivacion vesicoamniética ha sido la técnica méas utilizada para
intentar evitar las complicaciones que ocasiona este defecto, pero recientemente ha
surgido una nueva opcién de tratamiento: la cistoscopia fetal. Permite destruir las
valvas que ocluyen la uretra de los fetos del género masculino mediante un laser,
consiguiendo asi que la orina fluya por el tracto urinario bajo. Aunque la experiencia
con esta nueva técnica es favorable, también es escasa, por lo que no se conocen del
todo los riesgos que conlleva. Ademas, el sexo femenino del feto es criterio de

exclusion para esta técnica, dado el calibre minimo de su uretra.

El secuestro broncopulmonar es otra de las entidades que se ha podido beneficiar de

la terapia fetal. EI secuestro se comporta como un pulmon accesorio que recibe su
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vascularizacion a partir de una rama de la arteria aorta, por lo que se nutre mucho
mas que el resto del pulmon y crece en consecuencia. La ablacion con laser del vaso
aberrante hace que el secuestro deje de crecer. Se consigue que el recién nacido
respire adecuadamente ya que sélo queda un remanente de la masa al nacimiento,
que no dificulta la respiracion y que va disminuyendo poco a poco. Se trata por tanto
de una técnica curativa, pues evita las cirugias postnatales que se realizaban

anteriormente con el fin de extirpar la masa.

Para conseguir que los fetos con masas cervicales y orales de gran tamafio que
comprimen su via aérea respiren adecuadamente en el momento del nacimiento se
utiliza la técnica EXIT. Se extrae sélo parcialmente al recién nacido y, mientras sigue
conectado a la circulacion placentaria, se procede a su intubacién. Aunque es una
técnica muy aceptada y utilizada en todo el mundo, es un tanto arriesgada ya que hay
que mantener a la madre durante bastante tiempo bajo anestesia general, y a veces es
necesario interrumpir el procedimiento para evitar la muerte materna. Como
alternativa surge otra nueva técnica, que consiste en la intubacion del feto intraitero
mediante la introduccién de una canula orotraqueal; ésta se conecta a la ventilacion
mecénica tras el parto, resultando asi en una intervencion que procura un minimo
riesgo para la madre. En cualquier caso, se trata de una técnica muy poco utilizada de

momento, por lo novedosa que es.

Es méas que evidente que la terapia fetal tiene un propdsito claro: proporcionar el
mayor beneficio al feto evitando causar riesgos a la madre, o al menos minimizando
esta posibilidad. En todo momento se persigue disminuir la morbilidad asociada a la
realizacién de una cirugia en una mujer embarazada, y sobre todo evitar la ruptura
prematura de membranas en todas las pacientes, ademas de otras complicaciones.
Las técnicas, cada vez menos invasivas, buscan evitar todos aquellos riesgos que se

daban en las cirugias abiertas que ya quedaron atras.

Sin embargo, esta claro que queda aun un largo camino por recorrer y, aunque estas
intervenciones representan una esperanza de vida para los fetos enfermos, no todos
se llegan a curar. En ocasiones, las técnicas revisadas en este trabajo s6lo consiguen
mejorar las probabilidades de supervivencia y el pronostico de los enfermos, siendo

necesarias terapias o cirugias posteriores para conseguir la total curacion. Es lo que
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ocurre, por ejemplo, en la hernia diafragmatica: la oclusion traqueal conseguiré que
los pulmones del feto se desarrollen adecuadamente, pero el defecto en el diafragma
seguira existiendo, con lo que se debera llevar a cabo una cirugia para evitar una

nueva herniacién de las visceras.

Algunos factores que influyen en el éxito de estas terapias son la exactitud de los
diagndsticos y de los métodos que permiten llegar a hacerlos, o el grado de gravedad
de las enfermedades; aunque uno de los factores decisivos es la experiencia de los
profesionales. Los nuevos procedimientos de terapia fetal requieren una gran
destreza en el manejo de los instrumentos utilizados y un gran conocimiento de la
técnica en si. Para ello, es indispensable la préctica reiterada de estas intervenciones

si se quiere llegar a conseguir unos resultados 6ptimos a la par que satisfactorios.

El futuro de la terapia fetal esta en camino. La terapia por ultrasonido, la génica o
incluso la farmacoldgica por via transplacental, el trasplante de células madre o la
cirugia robotica son tratamientos que ya se han comenzado a desarrollar. En el caso
de la cirugia fetal el objetivo sigue siendo optimizar la eficacia de las técnicas
quirargicas mejorando al maximo el pronostico tanto del feto como de la madre. Para

ello, se estan desarrollando métodos més sencillos y menos invasivos.

Por otro lado, se hacen absolutamente necesarias nuevas investigaciones que
desentrafien la etiopatogenia de éstas y otras enfermedades congeénitas en aras de
promover otros niveles de prevencién, tanto la prevencion primaria, que interesa a
los factores etioldgicos de la enfermedad, como la secundaria, que se ocupa de las
fases mas iniciales de la misma, y s6lo cuando éstas no sean ya posibles, recurrir a la

terapia fetal.

Mientras tanto, seria conveniente seguir con la investigacion mediante estudios
longitudinales de las Gltimas técnicas quirurgicas con las que se cuenta, para poder

perfeccionarlas e implementarlas en todo el mundo.
5. CONCLUSIONES

— Las nuevas técnicas de cirugia fetal buscan proporcionar el mayor beneficio
posible al feto evitando o disminuyendo la posibilidad de causar riesgos para la

madre.
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Es preciso formar adecuadamente a los profesionales a partir de la préctica
reiterada, con el fin de que ganen la experiencia necesaria para poder obtener los

resultados que se esperan de las intervenciones.

Son convenientes futuros estudios longitudinales con pacientes intervenidos con
las técnicas en auge de cirugia fetal para poder delimitar correctamente los
beneficios y riesgos que conlleva la realizacion de las mismas, y asi poder

recomendarlas sobre las ya existentes.
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ANEXO: LISTADO DE ABREVIATURAS

- RPMI: ruptura prematura de membranas iatrogénica.
- STFF: sindrome de transfusion feto-fetal.

- AA: arterias.

- VV:venas.

- AV: arteriovenosa.

- RPM: ruptura prematura de membranas.

- HDC: hernia diafragmaética congénita.

- LHR: Lung-to-Head Ratio.

- FETO: Fetal Endoluminal Tracheal Occlusion.
- EXIT: Ex Utero Intrapartum Treatment.

- SBP: secuestro broncopulmonar.

- FETI: Fetal Endoschopic Tracheal Intubation.



