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1. Resumen de la Historia Clinica (A-13-01)

Recién nacido masculino referido por enfermedad adenoma-
toidea quistica.

1.1. Antecedentes heredofamiliares

Madre de 21 anos, estudiante de licenciatura, Gl, Cl, PO,
A0, una pareja sexual. Padre de 21 afos con preparatoria,
empleado, consume cinco cigarros/dia.

1.2. Antecedentes personales no patolégicos

Habitan casa prestada con servicios basicos de urbanizacién
para cinco personas en tres cuartos. Conviven con un perro.
En ayuno desde el nacimiento. Ninguna inmunizacion.

1.3. Antecedentes perinatales y patologicos

Producto de GI con control prenatal desde el segundo mes y
administracion de acido folico, hierro y vitaminas. Infeccion
de vias urinarias en el primer trimestre y cervicovaginitis

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: bcnhim20091@hotmail.com
(M.A. Escobar-Sanchez).
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en el tercero, sin especificar tratamiento. USG obstétrico
a la semana 20 que identifico enfermedad adenomatoidea
quistica. Se realizo cirugia fetal con broncoscopia fetal diag-
nostica. Se descarto atresia bronquial y se colocé derivacion
toraco-amniotica para drenar quistes. Por falla cardiaca
fetal se realiz6 ablacion laser de circulacién sanguinea del
tumor para disminuir su tamano. Se administraron a la madre
tres dosis de cefotaxima como profilaxis.

1.4. Padecimiento actual

Paciente que ingreso a este instituto con el diagndstico fetal
de enfermedad adenomatoidea quistica. Nacio por cesarea a
las 40 SDG. Se intubd. Por frecuencia cardiaca < 60 se dio un
ciclo de compresiones toracicas, con lo que recupero la fre-
cuencia cardiaca. Apgar 3/7. Se colocaron accesos arterial
y venoso umbilicales.

EXPLORACION Fisica.Recién nacido (RN) masculino con ade-
cuada coloracion.

caBEza Y cUELLo. Normocéfalo, fontanela anterior de
2 x 2cm, y posterior puntiforme. Pupilas isocoricas, pabe-
llones auriculares bien implantados, narinas permeables. Se
le coloco tubo endotraqueal de 3.5 mm; el cuello cilindrico
sin adenomegalias. Ventilacion mecanica convencional.

ToRAX. TOrax simétrico, precordio con ruidos cardiacos
ritmicos sin agregados. Campos pulmonares con hipoventila-
cion generalizada, fistula paraescapular izquierda de 2 cm.
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ABDOMEN. Blando, depresible, sin visceromegalias. Genita-
les masculinos, sin alteraciones.

EXTREMIDADES. integras, pulsos simétricos.

USG TRANSFONTANELAR Y RENAL. Sin evidencia de lesiones focales
ni datos de sangrado; plexos coroideos bien definidos y simé-
tricos. Nucleos de la base y fosa posterior normales. Rifones
normales.

ECOCARDIOGRAMA. Levocardia, retornos venosos normales,
conexion atrio ventricular y ventriculo auricular concor-
dante, presion de la pulmonar de 95 mmHg. Insuficiencia
tricuspidea grave, dilatacion de las cavidades izquierdas,
compresion externa del ventriculo izquierdo. Adecuada fun-
cion ventricular. No se visualizé cortocircuito a través de
foramen oval, y el conducto arterioso permeable.

TRATAMIENTO. Lobectomia pulmonar superior izquierda. Se
manejo con dopamina, adrenalina y norepinefrina. Ventila-
cion con alta frecuencia y 6xido nitrico inhalado a 20 ppm.
Tratamiento antimicrobiano con cefepime y amikacina. Se
realiz6 toracocentesis derecha.

A pesar del manejo, presento acidosis y paro cardiorres-
piratorio sin respuesta a maniobras de reanimacion.

2. Presentacion del caso
2.1. Direcciéon médica (Dr. Jaime Nieto-Zermeiio)

Se presenta un caso sui géneris que destaco por el apoyo por
parte del Servicio de Cirugia Fetal y que constituyo todo un
reto.

2.2. Medicina fetal (Dr. Rogelio Cruz Martinez)

Paciente de 21 afos que a las 25 SDG se presento6 con un feto
Unico, varén, que venia referido de su médico ginecélogo por
haber detectado un hidrops fetal y una masa pulmonar de
lado izquierdo. En el ultrasonido obstétrico se observd una
masa hiperecogénica con un gran componente sélido e ima-
genes quisticas > 1 cm de diametro, ocupando practicamente
todo el térax de lado izquierdo y desviando el mediastino
y el corazon hacia el lado derecho del feto. Los pulmones
se observaban totalmente colapsados, con un area pulmo-
nar que equivalia al 15% con respecto a lo esperado para
el peso gestacional, ademas de un poco de liquido en los
pulmones que equivalia a un derrame pleural. En el corte
sagital se observo gran cantidad de liquido de ascitis con el
diafragma integro, y a nivel del térax una gran masa hiper-
ecogénica con componente solido y componente quistico,
derrame pleural y edema subcutaneo. Por lo tanto, era un
feto con falla cardiaca por una gran masa unilateral que des-
viaba el mediastino a la derecha, hipoplasia pulmonar grave
e hidrops fetal.

Las posibilidades de muerte intrauterina asociada con el
hidrops son del 100% y, si se hacia una cesarea, el riesgo de
muerte neonatal era excesivamente alto debido a que era
un feto de 720g, 25 SDG, con hipoplasia pulmonar severa
y falla cardiaca. Se le ofrecieron a la madre las siguientes
opciones: 1) no realizar ninglin procedimiento, con la segu-
ridad de que habria muerte intrauterina; 2) realizar una
cesarea, con el riesgo de muerte neonatal superior al 90%;
o 3) realizar una cirugia fetal, con el 50% de posibilidades
de éxito. La familia acepto la tercera opcion, que tenia las

mayores posibilidades de éxito. Se propuso primero realizar
una broncoscopia diagnostica para descartar que hubiera
comunicacion con el arbol traqueobronquial y confirmar
que era una malformacion adenomatoidea macroquistica
(MAQ). Después, en el mismo procedimiento, con cirugia
de minima invasion, anestesia local a la madre y una aguja
que atraviesa el Utero, las membranas y la parte central e
interior de estos quistes, colocar un catéter de derivacion
dentro de los quistes y con el otro extremo en la cavidad
amniotica. Esto con el objetivo de que estos quistes, que
estaban comunicados entre si en su interior, se pudieran
vaciar y disminuyera el tamano del tumor, y asi la compre-
sion cardiaca asociada. Técnicamente la intervencion fue
exitosa, no hubo ninguna complicacion o ruptura. El corazon
se vio menos comprimido, pero persitio la gran masa solido-
quistica y una gran hipoplasia pulmonar. La falla cardiaca
empezd a disminuir y mejoro; sin embargo, la hipoplasia
pulmonar persistié debido a la masa tumoral. Esta MAQ
tenia flujo sanguineo que derivaba de la arteria pulmonar.
Por eso se propuso una segunda intervencion para eliminar
esta circulacion sanguinea y disminuir el componente solido
de la MAQ, con la finalidad de aumentar el tamano del
pulmon del lado derecho. Se hizo la intervencion una
semana después de la primera, a las 26 SDG; otra vez, una
cirugia de minima invasion, percutanea, con anestesia local
y anestesia intramuscular fetal, con fentanil, vercuronio y
atropina, para que el feto no se moviera y no le doliera. Se
hizo una ablacion laser de toda la circulacion sanguinea de
la masa. La intervencion fue exitosa en el sentido de que
no hubo ninguna complicacion. La falla cardiaca revirtié
completamente, y para las 30 SDG ya no tenia derrame
pleural ni ascitis. El pulmén derecho empez6 a mejorar, a
aumentar su tamano y la masa tumoral empezé a disminuir.
A las 32 SDG comenzé a disminuir el componente sélido de
la masa, pero a aumentar el componente quistico. Se cree
que el catéter que todavia tenia se obstruyd, y al obstruirse
aumento la cantidad de liquido dentro de la masa tumoral,
pero el componente solido que habia disminuido gracias al
laser intratumoral hizo que mejorara el tamafno tumoral del
lado derecho, y que ya no tuviera falla cardiaca. Por eso se
pensod que era mas riesgoso hacer una tercera intervencion
fetal. En el ultrasonido de las 39 SDG ya no se veia liquido
de ascitis. A nivel del térax ya tenia un pulmén de mejor
tamano; el componente quistico de la masa empez6 a
aumentar de tamano, pero el tamano pulmonar derecho
equivalia ya al 90% con respecto a lo esperado para la edad
gestacional. Finalmente, las posibilidades de vida para este
bebé a las 39 SDG eran mucho mejores con respecto a las
que tenia a las 25 SDG.

Esta es la situacion en el manejo fetal, el nifo nacio, y a
continuacion se describen los hallazgos radiolégicos.

2.3. Imagenologia (Dra. Bertha Romero-Baizabal)

La primera radiografia (24 de enero del 2013) es la mas
demostrativa. Se observa el pulmon izquierdo lleno de ima-
genes radiolucidas, bien circunscritas, de gran tamano y que
ocupan practicamente todo el pulmoén izquierdo. Las estruc-
turas del mediastino asi como el mismo pulmén izquierdo
estan desplazados hacia el lado derecho (Figura 1). El
diafragma se observa aparentemente integro y hay poca
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Figura 1
derecha.

Imagenes de aspecto quistico que abarca todo el pulmoén izquierdo y desplaza las estructuras del mediastino hacia la

Figura 2
imagenes de aspecto quistico en el pulmon izquierdo.

distribucion de gas intestinal. La canula traqueal se encuen-
tra en buena situacion, pero lateralizada hacia la derecha.
En una secuencia (3 de febrero) se observé una imagen radio-
licida a nivel basal de lado izquierdo en relacion con un
neumotorax que persistid, aunque de menores dimensiones.
En el pulmon derecho se observaron cambios en la den-
sidad en relacion con un patron de tipo reticular, lo cual
no descarto la posibilidad de un proceso infeccioso. Por lo
tanto, los diagndsticos radioldgicos fueron una malforma-
cion congénita pulmonar de la via aérea tipo I, un proceso
neumonico pulmonar bilateral y neumotoérax izquierdo. Las
Ultimas placas fueron tomadas después de la reseccion del
l6bulo superior del pulmén. Quedd un pulmén izquierdo muy
pequeio, pero permitio que el pulmdn derecho se reexpan-
diera. Quedo6 un neumotorax residual que es comun en estos
pacientes (Figura 2).

Estudio posquirtrgico donde se observa cardiomegalia con desplazamiento hacia la derecha. AUn persisten algunas

3. Discusioén

3.1. Cirugia pediatrica (Dra. Ebenezer Viridiana
Cruz Romero)

Se discute el caso de un paciente con MAQ, cuyos antece-
dentes de falla cardiaca fetal e hidrops nos colocan ante un
paciente con un manejo y un tratamiento novedoso a una
malformacion habitual. Este paciente presento los siguien-
tes diagndsticos sindromaticos:

e Sindrome de dificultad respiratoria. Por aumento de
la frecuencia respiratoria, hipoventilacion generalizada,
hipoxemia, hipercapnia y acidosis respiratoria.
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e Sindrome de fuga aérea. Caracterizado por hipoventila-
cion, timpanismo y la imagen radiografica que evidencia
un neumotarax.

e Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica. Carac-
terizado por taquicardia persistente, fiebre de 38°C y
leucopenia.

e Sindrome de condensacion. Porque curs6 con estertores
finos en hemitorax derecho, matidez a la percusion y
ausencia de ruidos en la base izquierda.

¢ Insuficiencia renal aguda. Por aumento de la creatinina de
hasta 3.3 mg/dl.

o Acidosis metabdlica persistente.

Con base en lo anterior, los diagnosticos nosoldgicos son
los que se mencionan a continuacion:

1) Malformacion adenomatoidea quistica, cuyo crecimiento
condicioné la compresion cardiaca fetal con un hidrops
no inmune, la falla cardiaca y el neumotorax recidi-
vante.

2) Hipertension arterial pulmonar, con presion pulmonar
cuantificada hasta en 95 mmHg, la cual caus6 hipoxemia
persistente, y no respondi6 a la administracion de aminas
inotrdpicas, vasodilatadores pulmonares y oxido nitrico.

3) Infeccion asociada al cuidado de la salud, con neumo-
nia asociada con el ventilador y con la manipulacion
intrauterina de la via aérea, y también a la intubacion
orotraqueal desde el nacimiento, complicada con choque
séptico por los datos de respuesta inflamatoria sistémica,
que requirié apoyo aminérgico sin respuesta adecuada.

4) Falla organica mdltiple, por insuficiencia respiratoria,
cardiovascular, renal y hematologica.

Es importante recalcar tres puntos principales del caso:
el manejo prenatal, el manejo médico y el tratamiento qui-
rdrgico. En relacion con el manejo prenatal, se realizo en la
semana 25 de gestacion. Esto es muy importante, ya que el
diagnostico prenatal de este tipo de malformaciones sola-
mente se realiza en el 20-30% de los embarazos, lo que
permitid llevar a cabo el seguimiento, identificar los fac-
tores de mal pronostico, como el hidrops fetal y la falla
cardiaca en un feto menor de 30 SDG, y tomar la decision
de llevar a cabo la intervencion fetal. El equipo perina-
tal moderno incluye a los médicos maternofetales y a los
expertos en el diagndstico de imagen, por ultrasonido o por
resonancia magnética’?. Ademas, es importante realizar un
ecocardiograma por un subespecialista en ecocardiografia
fetal. Los procedimientos quirirgicos los puede realizar un
médico maternofetal o un cirujano pediatra con entrena-
miento en cirugia fetal. Estos casos se deben discutir junto
con los neonatdlogos que atenderan el nacimiento y los
posibles subespecialistas involucrados en el manejo, para
planear el sitio del nacimiento, los procedimientos que se
llevaran a cabo durante la reanimacion y la unidad de cuida-
dos intensivos neonatales, y el tiempo ideal para realizar el
procedimiento quirlrgico definitivo. En este caso, primero
se llevo a cabo la derivacién toracoamniética. La serie de
casos mas grande reportada con este tratamiento para MAQ
es de tan solo 11 pacientes. El procedimiento ha demostrado
incrementar la sobrevida de los pacientes del 33 al 75%. En
todas las series reportadas, el factor de peor pronéstico ha

sido la presencia de hidrops fetalis®. Después de la deri-
vacion, el principal parametro para evaluar la mejoria del
feto es la medicion de la relacion pulmon-perimetro cefa-
lico. Posteriormente se llevo a cabo la ablacién con laser
porque el feto cursé con falla cardiaca. Se reviso la litera-
tura y se encontraron solo 16 pacientes con malformacion
pulmonar que se trataron con ablacion por laser, de los cua-
les 9 cursaron con secuestro pulmonar y solo 7 de ellos con
una MAQ, reportando una sobrevida del 28.6%. Actualmente
no existen guias de terapia prenatal para este tipo de lesio-
nes fetales. Se han propuesto diferentes alternativas como
la cirugia fetal abierta, la administracion de esteroides por
puncion intrauterina, la embolizacion con alcohol, la sim-
ple aspiracion de los quistes o incluso la administracion de
0K432. En el Hospital Infantil de México Federico Gomez se
han atendido a los primeros neonatos con antecedente de
intervencion fetal en México, y este Gltimo es el Unico caso
con MAQ.

En relacion con el tratamiento médico, el paciente nacio
de término, presentando datos dificultad respiratoria desde
su nacimiento, por lo que amerito intubacion orotraqueal y
parametros altos de ventilador. Cursé con una presion pul-
monar de 95 mmHg, con hipoxemia persistente, por lo cual
se considera que, aunado a la ventilacion de alta frecuencia
oscilatoria, era necesario el uso de oxido nitrico y sildenafil
desde un principio, asi como otras alternativas terapéuti-
cas, como la vasopresina en dosis bajas. Por el momento
no se cuenta con oxigenacion por membrana extracorpo-
rea en la institucion, lo cual hubiera sido una herramienta
til. Ademas, como ya se menciono, se presento un paciente
potencialmente infectado por la manipulacion intrauterina y
con necesidad de cuidados intensivos. El manejo aminérgico
fue muy dinamico porque el reto era mantener un presion
arterial sistémica adecuada y disminuir la presion pulmonar.
Este manejo fue guiado por monitoreo continuo mediante
oximetria de pulso, gasometrias arteriales y venosas, y ultra-
sonido cardiaco adicional*®.

Se debe recordar que la primera finalidad en el periodo
neonatal inmediato es el drenaje de colecciones liquidas o
de aire y ventilacion de apoyo con correccion del estado
hemodinamico. Se consider6 adecuada la colocacion de la
sonda pleural y las maniobras necesarias para la correcta
funcionalidad, ya que el paciente cursé con mala respuesta
al tratamiento conservador. Se llevd a cabo la reseccion de
la lesion, esperando una mejoria clinica por la disminucién
de la compresion del ventriculo izquierdo, con disminucion
transitoria de la presion pulmonar de hasta 30 mmHg.

Por lo anteriormente discutido, los diagndsticos clini-
cos finales fueron los siguientes: recién nacido de término
con peso adecuado para la edad gestacional, antecedentes
de hidrops no inmune vy falla cardiaca fetal, malformacion
adenomatoidea quistica de tipo 1, hipertension pulmonar
severa, neumonia nosocomial, choque séptico refractario a
aminas y falla organica multiple.

4, Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar
Sanchez)

Se observa una pieza quirlrgica que corresponde al lobulo
superior del pulmon izquierdo. Peso 80¢g y presentaba una
pleura opaca, despulida y congestiva. A los cortes seriados,
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Figura 3
diametro).

se observaron numerosos quistes con un diametro promedio
entre 2 y 5cm. Entre los quistes habia areas de parén-
quima pulmonar con congestion importante. Existe un quiste
de mayor tamano, con diametro de 6cm, cuya superfi-
cie interna es brillante y trabeculada (Figura 3). Otros
quistes mas pequefnos estaban separados por tabiques de
tejido conectivo, lo que se corrobor6 mediante la histo-
logia. La malformacion estaba constituida por numerosos
quistes revestidos por epitelio columnar y epitelio cilindrico
ciliado, que alternaban con algunas células mucosas. Estas
células mucosas recuerdan las glandulas intestinales, muco-
productoras; entre estas se observaron tabiques de tejido
fibroconectivo con algunas células comprimidas. Entre los
quistes revestidos por este epitelio vemos, ademas, la pre-
sencia de musculo liso (Figura 4).

Ademas del producto de la lobectomia superior
izquierda, también se recibio la placenta, que pesé 700¢g

Fotografia macroscopica del lobulo pulmonar superior izquierdo, que muestra numerosos quistes (el mayor de 6 cm de

y midié 21 x 20cm. Las membranas estaban integras. Por
la cara materna se pudieron observar los cotiledones sin
alteracion y por la cara fetal las membranas congestivas
con insercioén central del cordon. Era una placenta monoam-
niética, monocorionica (Figura 5). Los diferentes cortes de
la placenta mostraron el corddon con vasos sanguineos sin
alteraciones, las membranas integras y congestivas, y la pla-
centa con vellosidades del tercer trimestre del embarazo,
con presencia de algunos trombos hialinizados y calcifica-
ciones propias de la edad gestacional (Figura 6).

Con estos hallazgos, se realizd el diagnostico de mal-
formacion pulmonar congénita de la via aérea tipo I, o lo
que antes se llamaba enfermedad adenomatoidea quistica, y
placenta del tercer trimestre del embarazo con calcificacio-
nes, sin alteraciones. El habitus exterior mostré un producto
del sexo masculino con peso de 3,500¢g contra un esperado
de 3,100g. Presentd extensas areas de descamacion, una

Figura 4

Quistes revestidos por células columnares mucoproductoras y presencia de musculo liso (HE 40X).
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Figura5 Fotografia macroscopica de la placenta.

herida suturada a nivel de torax, ademas de dos orificios que
correspondian a sondas pleurales localizadas en el quinto y
en el décimo espacio intercostal izquierdo. Almomento de la
evisceracion, ya no se encontré la presencia de neumotdrax.

En la pieza que correspondia al bloque cardiopulmo-
nar, se pudo observar el corazén con los grandes vasos
de caracteristicas normales, la pulmonar anterior, la aorta
posterior, la circulacion venosa pulmonar normal. Llama la
atencion una dilatacion importante del ventriculo derecho.
El pulmon derecho mostré sus tres lobulos sin alteracio-
nes, y se observd Unicamente el pulmon residual izquierdo
posterior al evento quirtrgico. A mayor aumento se pudo
observar que la superficie pleural era anfractuosa, con-
gestiva, y los hilos de sutura normales, sin presencia de
hemorragia; es decir, no habia alteraciones posteriores a la
cirugia. En el corte correspondiente al diafragma se pudo

Figura 6

Fotografia microscopica de la placenta.

observar congestion importante, e infiltrado inflamatorio
constituido por linfocitos y células gigantes multinuclea-
das de tipo reaccion a cuerpo extrano. La pleura también
mostraba engrosamiento, infiltrado inflamatorio linfocitario
y numerosas células gigantes multinucleadas que se exten-
dian al parénquima pulmonar residual, donde se observaron
los alveolos estan colapsados y la presencia de granulo-
mas secundarios al evento quirtrgico. El pulmén derecho
mostraba infiltrado inflamatorio intraalveolar constituido
por neutrofilos y algunas areas de necrosis. Es decir, este
paciente también presentaba un proceso infeccioso en el
pulmon derecho. Habia colapso de algunos alveolos, y en
otras areas habia hemorragia pulmonar extensa ademas
de edema intraalveolar y presencia de hipertension pul-
monar vascular localizada en las arterias y arteriolas de
pequeno calibre menores a 200 um. En estas se pudo ver
un aumento en el tejido conectivo en la adventicia, lo
cual fue evidente con las tinciones especiales de Masson y
fibras elasticas (Figura 7), como la hipertrofia del muasculo
e hiperplasia de las células del endotelio. El parénquima
pulmonar residual presentaba hipoplasia; es decir, menos
de seis alveolos, contando desde la pleura hasta el bron-
quiolo terminal. Estos presentaban compresion, por lo que
habia proliferacion celular en el intersticio. El corazon tuvo
un peso de 50¢g contra un esperado de 20g, y presentaba
hipertrofia y dilatacion importante de las cavidades dere-
chas. A la apertura de las cavidades se encontr6 un foramen
oval de 0.2 cm de diametro. Histolégicamente, solo se obser-
varon algunos nucleos hipertroficos de los cardiomiocitos,
y el resto sin alteraciones. El higado estaba aumentado
de tamano, con un peso de 200¢g contra un esperado de
127 g; macroscopicamente, con areas de congestion. His-
toldgicamente se observo una congestion importante de
los sinusoides localizados en el lobulillo y alrededor de
las venas centrales. A mayor aumento se identifico extra-
vasacion de eritrocitos, es decir, una obstruccion al flujo
venoso.

Con estos hallazgos, se diagnosticd una malformacion
congénita de la via aérea tipo | por el tamafo de los quis-
tes y por la presencia de musculo liso localizado entre los
quistes. Cabe mencionar que esta malformacion es la que se
presenta con mayor frecuencia, aproximadamente en el 70%
de los casos. Anteriormente se describian tres tipos. Ahora
se sabe que son cuatro. Stocker los describio a partir del
2002, y se clasifican del 0 al 4. El cero es incompatible con
la vida, y el cuatro es el extremo.

El paciente presentaba un estado postlobectomia supe-
rior izquierda, la pleuritis aguda y crdnica con reaccion
granulomatosa a cuerpo extrafo, una neumonia basal
derecha y la enfermedad vascular pulmonar grado B
de Rabinovitch. Ademas, cardiomegalia, el foramen oval
permeable, habia persistencia del conducto arterioso
permeable de 0.3cm, insuficiencia cardiaca congestiva,
hepatomegalia congestiva y la obstruccion al flujo venoso.

El sistema nervioso central tuvo un peso de 450g, contra
un esperado de 385g. Macroscopicamente, los cortes de la
porcion supratentorial mostraban ligera dilatacion del sis-
tema ventricular, pero no habia presencia de hemorragia
de la matriz germinal ni otras alteraciones. Histologica-
mente, los cortes de la corteza mostraron un desarrollo
normal, con una migracion cortical normal para la edad, y
habia algunas neuronas de aspecto hipdxico con retraccion
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Figura 7

importante del citoplasma e hipercromasia y picnosis de los
nlcleos.

Los rinones tuvieron un peso de 16 g, contra un esperado
de 20g. Por su superficie capsular presentaban lobulaciones,
que es normal hasta los dos anos de edad. Se contabilizaron
siete calices renales, lo que elimind el diagndstico de una
hipoplasia renal. Lo que si fue evidente era la hipotrofia por
el peso. Hubo congestion importante de las papilas a nivel de
la médula. Histoldgicamente se pudo observar la corteza de
caracteristicas normales. Ya no habia glomerulogénesis (los
glomerulos eran de término). Habia congestion importante
en los vasos localizados en la corteza glomerular. A mayor
aumento se pudo confirmar lo anterior, ademas de la pérdida
del epitelio de los tubulos corticales secundaria al estado de
choque.

En el tubo digestivo el eséfago no presentaba altera-
ciones; la mucosa gastrica con congestion. Sin embargo,
histolégicamente estaba integra y no habia mas que bandas
de contraccion a nivel de la musculatura lisa. El intestino
delgado y el colon mostraron algunas areas de congestion a
nivel de la mucosa. Histoldégicamente habia algunas zonas de
congestion en la lamina propia y autolisis. En todos los cor-
tes hubo presencia de neuronas ganglionares en los plexos
submucosos y mientéricos. En los cortes de colon se pudo
ver la congestion secundaria al choque, la contraccion y la
presencia de neuronas ganglionares. En el pancreas no hubo
alteraciones histoldgicas; los acinos y los islotes de Langer-
hans sin alteraciones. El bazo tuvo un peso de 15 g, contra un
esperado de 12g. Macroscopicamente presentaba areas de
congestion, que se corroboraron desde el punto de vista his-
tologico, y una disminucion importante del tejido linfoide.
La médula 6sea de caracteristicas normales, con osificacion
endocondral que corresponde a un nifo de la edad de este
paciente, y sin alteraciones. Los ganglios no tenian toda-
via los foliculos secundarios; Unicamente primarios. El timo
se observod con algunos corpusculos de Hassall dilatados y
calcificados, con ligera disminucion del tejido linfoide. La
glandula suprarrenal estaba integra, con congestion a nivel
de la médula pero sin hemorragia. En el testiculo habia con-
gestion intersticial. Todos los cultivos post moértem fueron
negativos.

Fibras elasticas y Masson (40X).

Figura 8 Suprarrenal ectopica en el testiculo derecho (40X).

Con estos hallazgos se integraron los diagnodsticos de
edema cerebral, hipotrofia renal bilateral, y congestion mul-
tivisceral, que es uno de los datos anatémicos de choque.
La hipertrofia ventricular derecha de larga evolucion fue
resultado de toda la alteracion que presentd durante la
vida fetal, y esto fue reflejo de la hipertension pulmonar
persistente in Gtero. Como hallazgo independiente se encon-
tro una glandula suprarrenal localizada en el epididimo del
testiculo derecho, que no tiene ninguna traduccion clinica
(Figura 8)71°,

5. Comentarios finales

5.1. Neurologia (Dr. Saul Garza Morales)

La medicina fetal ha cambiado y la forma de abordaje tam-
bién. Uno de los puntos que se discutia anteriormente fue
con respecto a los equipos de trabajo que iban a hacerse
cargo del RN, y los equipos de trabajo que trabajaban
con el feto. Es decir, la importancia de formar equipos
interdisciplinarios con perinatologos, neonatologos, ciruja-
nos postnatales, trabajando en conjunto. Esto resulta de
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suma importancia para este y otro tipo de malformaciones,
como por ejemplo las de vias urinarias. Cuando se atiende
un paciente prenatal, otros estudios basicos son los de tipo
cromosomico o genético.

5.2. Direcciéon médica (Dr. Jaime Nieto-Zermefio)

Se realizo el estudio genético, y ademas se contd con el
trabajo entusiasta de neonatélogos y perinatdlogos. Antes
de la cirugia fetal, siempre se discute el caso con el Dr.
Rogelio Cruz Martinez que radica en Querétaro. Se cuenta
con el apoyo total e incondicional del grupo de Cirugia Fetal
del Hospital General de México, del grupo de Anestesia y de
Cirugia General Pediatrica.

Este paciente ilustra claramente la posibilidad de lograr
algo, ya que el pronoéstico inicial era de mortinato; es decir,
no hubiera podido nacer. A pesar del esfuerzo, no se logré
que el paciente sobreviviera.

5.3. Neonatologia (Dr. Daniel Ibarra Rios)

Es muy importante el manejo interdisciplinario y la comu-
nicacion, para poder llevar a cabo estos procedimientos. A
partir de casos con el 100% de mortalidad in Utero, se esta
viendo qué se puede hacer y qué procedimientos ofrecer.

Sin embargo, se necesita tener todo bajo control, y lo
mas dificil es la logistica. Se comentan los casos con Ciru-
gia Fetal, y a partir de ahi se realiza un gran trabajo con
los servicios de enfermeria, terapia respiratoria, insumos,
anestesiologia, etcétera.

Como se explico anteriormente, al nacer, el nifo se
intuba con cordon abierto; tiene que haber tres o cua-
tro neonatdlogos que van a recibirlo en la cuna de calor
radiante. Existe una estrecha relacion entre todos los servi-
cios que van a acudir a la cuna del paciente que se encuentra
en estado de gravedad. En estos ninos, que al principio tie-
nen hidrops, el control de la hipotension es muy dificil.
Primero, se deben estabilizar hemodinamicamente, atender
la hipotension y la hipertension vascular pulmonar, y tomar
muestras de liquido amniético, ademas de enviar la placenta
a Patologia. Por otro lado, la parte infecciosa es muy com-
plicada. No se cuenta con la experiencia necesaria sobre las
infecciones relacionadas con la manipulacion.

Lo mas importante es estar al pendiente de la frecuen-
cia cardiaca, y de la necesidad de compresiones toracicas.
Deben estar otras dos personas disponibles para colocar los
accesos vasculares. Se tiene la oportunidad del acceso a los
vasos umbilicales, lo que permite la monitorizacion venosa
y arterial. De ahi, se debe trasladar a la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales. Se manejan con ventilacion conven-
cional y de alta frecuencia. Se deben tener disponibles el
oxido nitrico, las esterasas 3 y 5 y la vasopresina de res-
cate para el manejo de la enfermedad vascular pulmonar.
Es también importante el reconocimiento temprano de la
insuficiencia suprarrenal para, de ser necesario, iniciar el
manejo con esteroides, la medicion de cortisol, etcétera.
En resumen, es un trabajo muy complicado. Se esta ya en
vias de formalizar listas de cotejo, y un trabajo bien estan-
darizado para ver qué opciones se pueden ofrecer. También
es importante la intervencion de trabajo social y psicolo-
gia, sobre todo por el apoyo que se tiene que brindar a los

padres. Este trabajo es importante, ya que incluso se logro
obtener el estudio post mortem, que ayuda para adquirir
experiencia en estos casos.

Se han podido perfeccionar, sobre todo, los tiempos de
intubacion, el manejo de la hipertension, etcétera, para
afianzar el protocolo de hipertension vascular pulmonar.
Estos son los pacientes que antes no se veian, porque hay
algunos casos donde la enfermedad adenomatoidea quistica
se revierte in Utero. Por eso esta aceptado que se apliquen
esteroides. Lo importante es adquirir experiencia para que
cambie de forma radical el manejo de estos nifios. Ya se esta
en el camino gracias al advenimiento de la cirugia fetal.

5.4. Cirugia Pediatrica (Dr. Ricardo Ordorica)

La evolucidn, el diagnodstico y tratamiento temprano permi-
ten conocer mas casos. La medicina perinatal se plantea en
qué casos se debe intervenir y cuales deben llegar a término.
Se considera al feto como un paciente que tiene derecho a
la salud y a un tratamiento, en caso de que exista. En el
hospital ya se puede ofrecer un tratamiento completo. Este
caso en particular plante6 retos para considerar cual es el
momento oportuno para operarlos.

5.5. Direccion médica (Dr. Jaime Nieto-Zermeio)

En cuanto a que si era factible un trasplante pulmonar, en
realidad era imposible.
Este es un caso que deja una gran ensefianza.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores decla-
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