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Puntos clave

.‘ El objetivo de estudiar
=y tratar la criptorquidia
es impedir sus potenciales
secuelas a largo plazo,
como el cancery la
infertilidad.

. La prevalencia es de un
=~ 3-5% de recién nacidos
a término (hasta un 30% en
prematuros, un 1-2% a los

3 meses y un 1% al afo).

Se puede considerar que un
testiculo no descendido a
los 3 meses es permanente.

.‘ La etiologia de

" la criptorquidia
aislada se reparte entre
factores ambientales
(fetales, maternos y
asociada a agentes
quimicos) y genéticos.
También puede ocurrir
asociada a sindromes
polimalformativos.

. En el caso de

: ocurrencia de una
criptorquidia bilateral o
asociada a algun trastorno
de la diferenciacién
sexual, se debe remitir al
paciente con urgencia al
endocrindlogo pediatra.

. El tratamiento con

= gonadotropina
corionica humana (HCG) no
se recomienda en términos
generales. Dicha terapéutica
podra utilizarse cuando
exista una contraindicacion
quirdrgica formal o en casos
de testiculos retractiles.

. El tratamiento

= quirdrgico
(orquidopexia) se realizara
preferentemente entre los 6 y
12 meses (en todo caso, no
mas alla de los 18 meses).
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La criptorquidia es una condicién frecuente
en pediatria. Afecta a un 3% de los recién
nacidos a término y a un 1% de los nifios de
un afo.

Se incluye actualmente dentro del llamado
sindrome de disgenesia testicular, que eng-
lobaria también a hipospadias, infertilidad
y cdncer testicular, y cuyo origen comun se
pondria de manifiesto por una alteracién del
desarrollo prenatal en la diferenciacién de las
células de Leydig, Sertoli y germinales'.

El objetivo de estudiar y tratar la criptorqui-
dia es impedir sus potenciales secuelas a largo
plazo, como son el cincer y la infertilidad®.
En muchos casos, la diversidad de definicio-
nes encontradas en la literatura médica, asi
como las debatidas cuestiones acerca de su
manejo, han dificultado y dificultan estudios
homogéneos que permitan llegar a conclusio-
nes practicas. Este trabajo pretende realizar
una revisién de los conocimientos actuales, las
lineas de investigacién y las tltimas recomen-
daciones en cuanto a actuaciones, tratamiento
y seguimiento.

Clasificacion y
nuevos conceptos

Términos tales como testiculos no descendi-
dos, testiculos retréctiles, criptorquidia o mal
descenso testicular han sido y son utilizados
para designar la ausencia de uno o ambos
testiculos de la bolsa escrotal'. Un término
adecuado que engloba a todos es escroto va-
cio, que es probablemente la mejor expresion
del signo.

Se han descrito varias clasificaciones; la mas
aceptada es la que los divide en palpables y no
palpables™*.

Los palpables pueden ser retrictiles, no des-
cendidos o ectépicos:

— Los retrictiles son aquellos que se encuen-
tran fuera del escroto, pero que con algunas
maniobras se consiguen descender hasta la
bolsa escrotal. Al cesar dichas maniobras,
vuelven a la situacion previa.

— Los testiculos no descendidos se encuen-
tran permanentemente fuera de la bolsa es-
crotal y se encuentran localizados en un punto
dentro de la trayectoria normal de descenso.
— Los ectdpicos se sitdan fuera de la trayec-
toria normal, generalmente, en un lugar adya-
cente (crural, perineal, prepenil o en cavidad
escrotal contralateral).

— Testiculos no descendidos de forma iatro-
génica son aquellos descendidos previamente
que, tras cirugia sobre el drea inguinal, que-
dan atrapados en una cicatriz del tejido ceféli-
co adyacente al escroto.

Los testiculos no palpables pueden ser intra-
abdominales (criptorquidia verdadera) o in-
cluso estar ausentes (monorquia o anorquia).
Actualmente se habla también de:

— Testiculos en ascensor, como aquellos que
ascienden intermitentemente debido a un au-
mento del reflejo cremastérico, pero descien-
den de manera espontinea o con maniobras
fisicas. No son subsidiarios de tratamiento y
s6lo requieren seguimiento posterior’.

— Testiculos no descendidos de forma adqui-
rida (testiculos ascendidos): son dificiles de di-
ferenciar de los testiculos retrictiles. Parece que
en el primer caso se tratarfa de testiculos des-
cendidos en el escroto durante el primer afio de
vida que posteriormente reascienden. Durante el
crecimiento y el desarrollo normal, se produciria
un fallo en la elongacién del cordén espermati-
co, secundario a la persistencia de un remanente
fibroso del proceso vaginal que actuaria con-
trayendo el testiculo hacia arriba'. Representan
entre el 1y el 2% de los testiculos retréctiles®.
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Introduccion

La criptorquidia es una
condicion frecuente en
pediatria. Se incluye
actualmente dentro del
llamado sindrome de
disgenesia testicular,
que englobaria también
hipospadias, infertilidad
y cancer testicular, y
cuyo origen comun se
pondria de manifiesto
por una alteracién del
desarrollo prenatal en
la diferenciacion de las
células de Leydig, Sertoli
y germinales.

El objetivo de estudiar y
tratar la criptorquidia es
impedir sus potenciales
secuelas a largo plazo,
como son el cancer y la
infertilidad.

Clasificacion y nuevos
conceptos

La criptorquidia sucede
cuando uno o ambos
testiculos fallan en su
proceso de migracion
hacia la base del escroto.
Los testiculos pueden
encontrarse en cualquier
punto de su trayectoria
normal de descenso o, por
el contrario, fuera de ésta.

Epidemiologia:
prevalencia y factores
de riesgo

La prevalencia actual varia del 2,5 al 5% en
los nacidos a término y hasta un 30% de los
nacidos pretérmino.

La criptorquidia congénita se puede resol-
ver de manera espontdnea en un importante
porcentaje de casos en los primeros meses
de vida, sobre todo durante el primer mes,
momento en el que se produce un pequefio
aumento en la secrecién de testosterona en-
dégena. Asi, los 3 meses de vida se describe
una prevalencia de entre un 1 y un 1,9% y al
afio de vida un 1%

Sin embargo, los datos no parecen compa-
rables con los resultados obtenidos de los
registros de orquidopexia, que muestran una
prevalencia mucho mayor®. Diversos estudios
reflejan cifras de hasta un 7% en edades pre-
puberales. Este aumento seria causante de lo
que hoy se conoce como testiculos no descen-
didos de forma adquirida (testiculos reascen-
didos o casos graves de testiculos retrictiles)’.

Factores ambientales

Cualquier factor externo que actie sobre el fe-
to durante el desarrollo del guberniculum y el
descenso testicular puede incrementar el riesgo
de criptorquidia en individuos genéticamente
susceptibles. Tales factores pueden estar en re-
lacién con el feto y su entorno, causas maternas
0 exposicién a agentes externos (tabla 1).

Entorno fetal

Existe gran evidencia en la literatura médica de
cémo factores como la prematuridad, el bajo
peso al nacimiento (< 2.500 g) y ser pequefio
para la edad gestacional influyen en el desarrollo
de la criptorquidia no sindrémica’. El crecimien-
to intrauterino retardado (CIUR) parece ser el
factor mds importante. Algunas enfermedades

asociadas al CIUR incluyen la trisomia 21, las

Tabla 1. Factores de riesgo de la criptorquidia

alteraciones en la impronta genética, el sindrome
de Silver-Russell y los defectos en la pared abdo-
minal, que se asocian también a criptorquidia’.
Recientemente, se ha observado también una
relacion directa entre valores elevados de alfa-
fetoproteina materna, criptorquidia y CIUR"%.
La funcién placentaria desempefia un papel
primordial en el tamafio final del feto. Reciente-
mente, se ha descrito en 2 estudios de cohortes”’
la posible relacién entre insuficiencia placentaria
y criptorquidia. Aunque no se ha demostrado
que sea una causa de esta, se ha visto que una
alteracién en la funcién placentaria podria pro-
ducir un descenso en los niveles de HCG y en
la produccién fetal de testosterona que, a su vez,
influiria en el descenso testicular.

Factores maternos

Estudios epidemioldgicos recientes sugieren
una asociacién entre diabetes materna (inclui-
da la diabetes gestacional) y el aumento del
riesgo de criptorquidia. Los motivos no estin
claros y parece que estarian en relacién con
diferencias en los niveles de hormona trans-
portadora de esteroides sexuales (SHBG)
entre la madre y el feto”°.

Algunos estudios muestran una posible aso-
ciacién entre exposicién al humo del tabaco”"
y el desarrollo de criptorquidia. Otros factores
implicados han sido el consumo de alcohol y
cafeina”'? durante el embarazo, aunque pro-
blemas en la metodologia de los trabajos hace
que los resultados no sean concluyentes.

Exposicion a agentes quimicos

Algunos autores han descrito una posible
relacién entre el desarrollo de sindrome de
disgenesia testicular y la exposicién a deter-
minados agentes. Se ha postulado sobre el
papel etiolégico de talatos® (constituyente de
algunos plasticos). En modelos animales de
experimentacién y con dosis elevadas, se ha
demostrado su efecto en las células de Leydig,
alterando su funcién y afectando a la expre-
sién del Ins/3 y a la sintesis de andrégenos’.

Factores de riesgo

Factores ambientales Factores genéticos

Feto Madre Quimicos Deleciones homocigotos en los
Prematuridad Diabetes Talatos genes Insl3, Rdp 2y HOX
Peso<2.500 g Tabaco Herbicidas

PEG Alcohol Pesficidas

CR Cofeina Aditivos

Insuficiencia placentaria
>

CIR: crecimiento intrauterino refardado; PEG: pequefio para la edad gestacional.
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Se conoce el papel antiandrogénico' de otros
pesticidas, herbicidas, aditivos alimentarios,
etc. Sin embargo, hasta la fecha, no se ha po-
dido demostrar que exista una relacién entre
la exposicién en humanos y el desarrollo de
criptorquidia®®.

Factores genéticos

Estudios familiares basados en la experimen-
tacién animal sugieren la existencia de una
relacién entre susceptibilidad para desarrollar
criptorquidia y herencia. Sin embargo, toda-
via no se conocen los genes implicados’.

Las mutaciones espontineas en ratones que
podrian estar en relacién con el desarrollo
de criptorquidia no sindrémica en huma-
nos incluyen alteraciones en los genes Ins/3,
Ruxfp 2 y HOX implicados en la proliferaciéon
del guberndculum. Sin embargo, los estudios
existentes son controvertidos”®.

Criptorquidia
como parte de otra
enfermedad

La criptorquidia puede ocurrir como una alte-
racién aislada en nifos sanos o, por el contrario,
la podemos encontrar formando parte de otras
enfermedades endocrinas, genéticas, diversos
sindromes u otras anormalidades morfolégicas'.
El descenso testicular normal requiere un eje
hipotilamo-hipofisario-testiculo integro. Asi,
diversas malformaciones del sistema nervioso
central o el hipogonadismo hipogonotrépico
congénito pueden asociarse a criptorquidia.

Se asocia también a alteraciones en la dife-
renciacion sexual (TDS), que deberdn inves-
tigarse en su caso™®. Por ejemplo, en caso de
criptorquidia bilateral con fenotipo masculino
habrd que descartar hiperplasia suprarrenal
congénita, estados de hiperandrogenismo ma-
terno y deficiencia de aromatasa placentaria.

Diagnostico: estudios
complementarios

Aunque el diagnéstico certero de escroto va-
cio precisa la actuacién de un examinador
experimentado, hay un pequefio porcentaje de
casos en se requieren otros examenes. Se trata
de los pacientes que asocian criptorquidia con
escroto bifido y/o hipospadias, criptorquidia
bilateral, y en los que durante el tratamiento
quirdrgico se objetivan alteraciones anatémi-
cas, pues pueden tratarse de formas de TDS,
por lo que se precisa realizar los estudios ge-
néticos y endocrinos adecuados®'’ (fig. 1).

Estudios hormonales

Hay un gran debate acerca de los estudios que
se deben realizar en pacientes con testiculos
impalpables. Mientras que algunos contintan
defendiendo el papel de la exploracién ingui-
nal, otros demuestran que en una importante
proporcién de casos en que, aparentemente,
se encuentran ausentes pueden identificarse
por laparoscopia. En estos casos, podria ser
util la estimulacién con HCG y valorar la res-
puesta de la testosterona'”'%.

Una revisién retrospectiva que evalda el valor
relativo del estimulo con HCG en casos de
criptorquidia bilateral, demostré un valor pre-
dictivo positivo miximo del 89% y negativo
del 100%'"" y es, por tanto, ciertamente pre-
dictivo de anorquia. Una respuesta positiva a
la prueba seria sugestiva de la presencia de
testiculos de tamafio suficiente como para ser
susceptibles de orquidopexia y de la presencia
de células de Leydig. Algunos testiculos crip-
torquidicos presentan exclusivamente células
de Sertoli y, por tanto, no producirdn testos-
terona tras la HCG. En estos casos, algunos
autores defienden la medicién de los valores
de hormona antimuleriana (HAM), un mar-
cador mds sensible de la existencia de tejido
testicular'”?,

Pruebas de imagen

Incluyen la ecografia, la resonancia magnética
(RM) y la angiorresonancia'’ y estdn indicadas
sobre todo en casos de testiculos impalpables,
aunque existen todavia controversias acerca de
su beneficio sobre la exploracién fisica. Rela-
cionando la ecografia con la laparoscopia, al-
gunos estudios muestran una disminucién en
el numero de laparoscopias exploradoras'”®,
y otros la incapacidad de aquélla para localizar
e identificar correctamente los testiculos'’?'.
Sin embargo, en la actualidad existe unanimi-
dad en que ante un testiculo no palpable o en
el paciente obeso se realice una exploracién
ecogrifica, ya que no es invasiva y tiene una
sensibilidad del 76% y una especificidad del
100% en la localizacién testicular®'.

No se han demostrado diferencias en el uso
de la RM respecto de la ecografia para la lo-
calizacién testicular'’?2,

La angiorresonancia, sin embargo, es suscep-
tible de localizar tanto el tejido testicular co-
mo los vasos pampiniformes, proporcionando
asi informacién anatémica y funcional. En un
estudio, esta técnica demostré una sensibi-
lidad del 96% y una especificidad del 100%.
Estos resultados permitirian evitar la laparos-
copia exploradora en un 78% de los casos'*.
La angiorresonancia se propone pues como la
prueba complementaria de eleccién en los pa-
cientes que la ecografia preoperatoria no es ca-
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Epidemiologia,
prevalencia y factores
de riesgo

Puede llegar a afectar
hasta a un 9% de los
recién nacidos a término
y hasta a un 30% de

los pretérmino. En la
mayoria de los casos, la
etiologia es desconocida.
Poco se sabe acerca de
los factores prenatales
que intervienen en dicho
descenso, aunque existe
una evidencia emergente
sobre la influencia
endocrina y genética.
Existe cada vez mayor
evidencia de factores
ambientales.

Criptorquidia como parte
de otra enfermedad

La criptorquidia puede
ocurrir como una
alteracion aislada

en ninos sanos o
formando parte de
otras enfermedades
endocrinas, genéticas,
diversos sindromes u
otras anormalidades
morfolégicas.

Diagnostico. Estudios
complementarios

La exploracion fisica sigue
siendo el patrén de oro del
diagnéstico. Se precisan
estudios complementarios
(hormonales y/o

pruebas de imagen) en
determinadas situaciones
(testiculos criptorquidicos
bilaterales, impalpables o
en sospecha de trastorno
de la diferenciacion
sexual).

| 4.
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Tratamiento hormonal

Aunque, clasicamente,

el tratamiento con
gonadotropina coriénica
humana (HCG) podia
lograr hasta un 25% de
los descensos testiculares,
estudios recientes han
mostrado posibles efectos
deletéreos sobre el
testiculo. Esto, junto a

su escasa eficacia, ha
hecho que no se pueda
recomendar de manera
sistematica.

Tratamiento quirdrgico
y pronéstico

El tratamiento quirdrgico
continda siendo de
eleccién. Se recomienda
la correccion de forma
temprana en torno a los
6-12 meses de edad,
con el fin de prevenir sus
potenciales secuelas:
cancer e infertilidad. Es
importante el seguimiento
posterior de estos
pacientes.

336 An Pediatr Contin. 2009;7(6):333-8

paz de localizar tejido testicular. Sin embargo,
la falta de disponibilidad en algunos centros
hace que muchos autores sigan proponiendo la
laparoscopia como técnica de eleccién.

Tratamiento hormonal

Los metaanilisis sobre el tratamiento con
HGC y factor liberador de gonadotropinas
(LHRH-a) en la criptorquidia han revelado
un descenso en el 20-25% de los casos y ésta
ha sido, hasta la fecha, la justificacién para su
uso2 2.

Sin embargo, estudios recientes han mostrado
los posibles efectos deletéreos sobre el testicu-
lo. Teniendo en cuenta la escasa eficacia y los
efectos adversos del tratamiento hormonal, no
se puede recomendar de manera sistemdtica, y
es necesario individualizar los casos's.
Estudios experimentales en roedores han de-
mostrado que dosis elevadas de HCG produ-
cen cambios inflamatorios y otras alteraciones
morfolégicas en el testiculo, que podrian ser
causantes de dafios permanentes® .
Publicaciones recientes muestran que los tes-
ticulos de los pacientes que han recibido tra-
tamiento con HCG experimentan un aumen-
to de la apoptosis de las células germinales
en comparacién con los que habian recibido
tratamiento quirdrgico. Es mds, en el segui-
miento posterior de estos nifios hasta la edad

adulta, se comprobé que el volumen testicular
de los que habian recibido tratamiento con

HCG fue un 50% menor?®.

Indicaciones de
tratamiento quirdrgico

A continuacién, presentamos diversas posi-
bilidades que determinan, al final, un trata-
miento quirdrgico:

— Testiculos no descendidos palpables: el
tratamiento quirtrgico recomendado hoy dia
es la orquidopexia®.

— Criptorquidia unilateral no palpable: cuando
los testiculos son impalpables, se recomienda la
realizacién de una laparoscopia exploradora para
determinar el abordaje y la actuacién quirdrgica
mis apropiados. Si los vasos se encuentran en el
canal inguinal, se realizard un abordaje ingui-
nal para localizar los testiculos o el remanente
testicular. Si se encuentra un testiculo viable se
realizard orquidopexia. En el caso del remanente
testicular, se realizard extirpacién de éste.

Si, por el contrario, los vasos desaparecen an-
tes del anillo interno, se encuentran ausentes
o terminan en fondo de saco, no es necesario
continuar con exploracién quirdrgica*¥3!,

— Criptorquidia bilateral no palpable: se realiza la
puebla de estimulacién con HCG o en los centros
donde se encuentre disponible, determinacién de

Nifios con
criptorquidia

Unilateral Bilateral Unilateral
palpable no palpable no palpable
Si asocian Si pene normal Cirugia
hipospadias y/o Cirugia 6-12 meses edad
micropene
Endocrino

Tras maniobra
de descenso

Testiculo
retréctil

Tras maniobra
de descenso

No pueden ser
descendidos:
cirugia
6-12 meses edad

Testiculo
ascendente

Figura 1. Algoritmo de actuacion en nifios con criptorquidia.



los valores de HAM®*'. Posteriormente, se reali-
zard una laparoscopia adoptando una actitud si-
milar a los casos unilaterales. Los pacientes, en los
que los hallazgos laparoscépicos muestren tejido
testicular probablemente no funcionante, serdn
derivados a la unidad de endocrinologfa, para una
evaluacién y tratamiento puberal adecuado.
Existen diferencias importantes acerca de la
relacién beneficio/dafio de la realizacién de
biopsia testicular. Para algunos autores ésta in-
crementa el riesgo de alterar ain mds la funcién
de un testiculo en el que quizd se encuentre ya
comprometida. Datos actuales, sin embargo,
muestran que la biopsia puede predecir la cali-
dad del semen e identificar los cambios neopla-
sicos sin causar dafio. En el seguimiento poste-
rior de varones adultos no se ha detectado un
aumento del riesgo de microlitiasis testicular ni
otros datos sugestivos de dafio testicular’>*. En
todo caso, su realizacién se ha de individualizar.

Pronostico

Nos referimos a los dos temas sobre los que re-
cae el objetivo de realizar el descenso quirdrgico
del testiculo: la fertilidad y el riesgo de neoplasia.

Repercusion sobre la fertilidad

Est4 en relacién, sobre todo, con la edad en la
que se lleva a cabo el tratamiento quirtrgico.
Hoy dia se propugna que debe realizarse duran-
te el segundo semestre de vida*. El objetivo es
preservar la maduracién de la célula germinal.
Entre los 3 y 12 meses de edad y, probablemen-
te, como consecuencia del proceso ya conocido
como “minipubertad”, el gonocito neonatal se
transforma en una espermatogonia tipo A. Este
paso, que resulta fundamental para asegurar
la posterior fertilidad, se encuentra bloqueado
en los testiculos no descendidos, de ahi que la
orquidopexia sea recomendada en la mayoria de
los centros entre los 6 y 12 meses de edad***.

En el momento del nacimiento, los pacientes
con criptorquidia albergan células germinales
en los testiculos; sin embargo, estas desapa-
recerdn en torno a los 15 meses de edad. Asi,
cuanto mds tarde se realice la cirugia, mayor
serd el riesgo de no encontrar células germi-
nales. En la criptorquidia el nimero medio
de espermatogonias y gonocitos hallados en la
seccién del tibulo, y en relacién con los valores
especificos segin percentil de edad, muestran
una correlacién positiva con la cantidad de es-
permatozoides en el varén adulto®-53,

Cancer testicular

El riesgo relativo de desarrollar cincer testicu-
lar en los pacientes criptorquidicos es, aproxi-
madamente, 5 veces mayor que en la poblacién

general’. Un metaandlisis reciente de 21 estu-
dios de casos y controles sobre la epidemiologia
de los tumores de células germinales muestra
un aumento del riesgo de cdncer en pacientes
criptorquidicos entre un 3,5 y un 17,1 mayor
que en los grupos control.

Se estima que, aproximadamente, el 10% de
todos los cénceres testiculares se encuentran
asociados a criptorquidia.

Diversos estudios muestran que si el trata-
miento quirdrgico se lleva a cabo antes de los
10 afos de edad, este riesgo se iguala al de la
poblacién general®*.

Conclusiones

La criptorquidia unilateral detectada en el pe-
riodo neonatal serd derivada al cirujano o urélo-
go pedidtrico si los testiculos no han descendido
de forma espontédnea a la edad de 5-6 meses.
En caso de criptorquidia bilateral o genitales
ambiguos, el paciente serd inmediatamente
derivado a endocrinologia pedidtrica.

Cuando se confirma el diagndstico, la cirugia
debe realizarse entre los 6 y los 12 meses de
edad, y no mids alld de los 18 meses.

Es preciso un seguimiento clinico e incluso
ecogréfico un afio después de la cirugia.

En caso de criptorquidia bilateral, se recomienda
ademds otra valoracién en el periodo prepuberal.
En los casos no intervenidos quirdrgicamente,
debera realizarse un seguimiento mds estrecho
durante los 3, 5, 7 y 10 afos de edad para con-
firmar el diagnéstico de testiculos ascendentes.
Los nifios que muestren un descenso espontineo
deberdn ser valorados mis frecuentemente, debi-
do al elevado riesgo de reascenso. En el momen-
to que se diagnostiquen de testiculos retrictiles,
deberin ser intervenidos quirdrgicamente.
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