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Revision bibliogréafica y actualizacion del cribado de displasia del desarrollo de caderas: a propdsito de un caso

RESUMEN

Introduccién y objetivos. La displasia del desa-
rrollo de cadera (DDC) es una patologia que re-
quiere un diagnostico y tratamiento precoz para
minimizar el numero de secuelas y complica-
ciones posteriores. El cribado de la DDC sigue
siendo fuente de controversia. Uno de los obje-
tivos de este trabajo es recalcar los errores mas
frecuentemente cometidos en la exploracién
fisica de esta patologia en los sucesivos contro-
les del “niflo sano”, asi como exponer las princi-
pales ventajas e inconvenientes de los distintos
métodos de cribado basandonos en la evidencia
cientifica mas actualizada.

DESARROLLO

El diagndstico de la DDC se basa en la explora-
cionfisica, ecografiay radiografia. La exploracion
es subjetiva y observador dependiente, ademas
ofrece una baja sensibilidad y varia su realizacion
en funcion de la edad del nino. El cribado univer-
sal consiste en realizar ecografia a todos los re-
cién nacidos entre las 4 y 8 semanas y el cribado
selectivo consiste en realizarla en aquellos con
factores de riesgo y/o exploracion fisica alterada.

CONCLUSION

Analizando los métodos de cribado ecografico
selectivo y universal no existe evidencia clara
a favor o en contra de los mismos. Parece que
hay mas incidencia de deteccién temprana y
mas incidencia de tratamiento conservador en
los paises que utilizan el cribado universal, pero
sin influir de forma clinicamente relevante en las
cifras de DDC diagnosticada tardiamente ni en
la disminucidn de las tasas de tratamiento qui-
rurgico respecto al cribado universal.

PALABRAS CLAVE

Developmental Dysplasia of the Hip. Hip dis-
location. Neonatal Screening. Overdiagnosis.
Mass Screening.

Displasia del Desarrollo de Cadera. Luxacién
cadera. Cribado neonatal. Sobrediagnostico.
Cribado Poblacional.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

La displasia del desarrollo de caderas (DDC) abar-
ca un amplio espectro fisiopatoldgico de severidad

que, de no ser tratada adecuadamente en tiempo
y forma, puede causar secuelas y complicaciones a
medio y largo plazo. La sobrecarga mecanica acu-
mulativa conllevaria la aparicion de una coxartrosis
grave y progresiva en la adolescencia tardia o adul-
tez temprana, que puede tener multiples efectos
colaterales posteriores, como escoliosis, acorta-
miento de la extremidad, deformidades en la rodilla
y en la cadera contralateral, dolor crénico y limita-
cion de la movilidad articular, con compromiso sig-
nificativo de su calidad de vida. [1,2,3]

Es universalmente aceptado que la prueba diag-
nostica de eleccion es la ecografia y que el diag-
nostico precoz es fundamental ya que la mayoria
de casos se resuelven con tratamiento conser-
vador. No obstante, el cribado de esta patologia
sigue siendo motivo de controversia y debate in-
ternacional. Es por ello gue uno de los principales
objetivos de esta revision bibliografica es dar res-
puestas basadas en la evidencia cientifica actual
a las principales cuestiones que aun hoy siguen
presentes sobre este método de cribado: si debe
implantarse de forma universal en todos los recien
nacidos o solo en aquellos con factores de riesgo o
exploracion patologica, qué momento del periodo
de vida postnatal es el mas idoneo para realizarlo
o aclarar si el cribado universal conlleva un sobre-
diagnostico- sobretratamiento o, bien, si el criba-
do selectivo aumenta la incidencia de diagnosticos
tardios. [1,2,3]

DEFINICION

La DDC, conocida anteriormente como displasia
congeénita de caderas es el trastorno musculo es-
gueletico que mas frecuentemente afecta al ser
humanoy consiste en una alteracion anatomica del
desarrollo de la articulacion coxo-femoral confor-
mada por el acetabulo, la cabeza del fémury partes
blandas adyacentes. Cualquier variacion en algu-
nos de estos tres componentes puede provocar
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alteraciones estructurales de dicha articulacion y
afectar alafuncionalidad de ésta. [1,3,4,5]

Se estima una Incidencia media de 1-6 por cada
1000 recien nacidos vivos, afectando mas fre-
cuentemente al sexo femenino en una proporcion

6:1. En un 60% de los casos se afecta la cadera iz-
qguierday el 80% de los casos seran unilaterales y el
95% de casos se trata de luxaciones posteriores.
Se distinguen tres formas de presentacion clinica.

(1]

Displasia acetabular (DA)

La cabeza femoral centrada con acetabulo displasico.

Subluxacién (SL)

LLa cabeza femoral descentrada con acetébulo displasico.

Luxacién (LX)

mielomeningocele...)

Se produce una pérdida de contacto del acetdbulo con la cabeza femoral. Se
asocia a cuadros sindromicos y neurolégicos (artrogriposis, Sindrome de Larsen,

*Luxaciones teratoldgicas

Son luxaciones intrautero irreductibles al nacimiento.

Tabla 1. Formas de presentacion clinica de la displasia del desarrollo de cadera. Elaboracion propia. Fuente: Nally AP, Galeano M.
Screening and diagnostic recommendations in the developmental dysplasia of the hip. Arch Argent Pediatr. [1]

1. Etiologia

El desarrollo de la cadera comienza intrautero vy
finaliza en la vida adulta. Por tanto, la DDC puede
ocurrir en el periodo de vida prenatal, perinatal o en
lainfancia. La etiologia es multifactorial, no hay una
sola causa responsable de su aparicion y desarro-
llo, teniendo mayor o menor influencia los factores
hormonales, genéticos y mecanicos intrattero. [1]

1.1. Factoresderiesgo[1,2,4,6]

En orden decreciente de importancia:

. Posicién prenatal: esta fuertemente relacio-
nada con la DDC. Un 16% de los recién naci-
dos con DDC han tenido una presentacion
de nalgas, ademas, este porcentaje aumenta
aun mas silas rodillas estaban en extension.

. Historia familiar de DDC: a destacar el poli-
morfismo de nucledtidos en el gen Tbx4.

. Sexo femenino

. Inestabilidad clinica en la exploracion fisica.
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Otros factores de riesgo algo menos importantes:
. Hijos primogénitos.

. Hiperlaxitud ligamentosa: durante el embara-
zo se produce el paso transplacentario de la
relaxina; hormona encargada de aumentar la
elasticidad de los tejidos maternos y de dis-
tender la pelvis para el parto. Los fetos hem-
bras son mas sensibles a esta hormona, o
cual explicaria la mayor incidencia de DCC en
el sexo femenino.

. Oligohidramnios, bajo peso al nacer (< 2500
gramos), macrosomia, amniocentesis, mio-
mas intrauterinos, Utero bicorne, etc.

. Mantener una posicion postnatal con las ca-
deras en extension.

. Raza:incidencia mas elevada en laraza cauca-
sica e indios nativos americanos encontran-
dose en el extremo opuesto de baja inciden-
cialarazanegray la asiatica.
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2. Diagnéstico

2.1. Exploracion fisica

La exploracionfisicaal nacimientono eslo suficien-
temente sensible para detectar todos los casos de
DDC. Las caderas que son estables al nacimiento
Nno necesariamente se desarrollaran como caderas
normales, ya que los signos clinicos de DDC pue-
den aparecer tardiamente; de ahi la importancia
realizar el examen fisico pediatrico en el periodo
neonatal y en cada control mensual hasta los 12
meses de edad. Debemos recordar que la explo-
racion fisica no es una prueba objetiva ya que no es
medible ni cuantificable y depende en gran parte
de la experiencia de observador. [1]

Las clasicas maniobras de Barlow y Ortolani que
forman parte de la exploracion obligatoria de todo
recien nacido deben ser consideradas como insu-
ficientes en el siglo XXI, ya que nilos mas expertos
cirujanos ortopédicos ni pediatras familiarizados
con el manejo de la DDC consiguen detectar los
dos tipos mas frecuentes y de menor severidad
de lamisma; la displasia acetabular y la subluxacion
teniendo en cuenta que ambas entidades supo-
nen mas del 95% de los casos de DDC. Se estima
qgue, en el caso de caderas luxadas, hasta el 50%
pasa inadvertida en la exploracion fisica en manos
expertas. Ademas, el 71% de las caderas que se
detectan como inestables se resuelven en las pri-
meras 2 semanas de vida sin ningun tipo de trata-
miento; el 88% al mes de de vida extrauterina. Por
tanto, debemos asumir que la exploracion fisica es
complementaria y no definitiva. [3]

En ella vamos a evaluar:

. Medicion de longitud de miembros para des-
cartar dismetria por luxacion alta unilateral. [7]

. Test de Galeazzi: tiene el mismo objetivo que
la medicion de la longitud de miembros, des-
cartar dismetrias pero es mas fiable. Consiste
en se flexionar las caderas y las rodillas man-
teniendo las plantas de los pies sobre la cami-

llay se valora siambas rotulas se encuentran a
la misma altura; si existe dismetria entre am-
bas se considerara test positivo. [7]

En casos de DDC bilateral, la longitud de ambos
miembros puede ser lamismay el test de Galea-
zzi sera negativo.

Si el explorador solo se enfoca en la asimetria,
puede pasar por alto una afectacion bilateral

Asimetria de pliegues perineales (inguinales y
gluteos). No debemos fijarnos en la asimetria
existente enlos pliegues de los muslos ya que
se estima que el 30% de nifos sanos presenta
asimetria enlos mismos. [7]

Test de estabilidad:

— Signo de Thomas: los neonatos presentan
un flexo fisioldgico de rodillas y caderas de
unos 15-20° que desaparece progresiva-
mente a los 2-3 meses de vida, si existe
una luxacion de cadera es este flexo des-
aparece y es posible realizar la extension
completa de caderas y rodillas. [8]

— Signo de Klisic: al trazar una linea imagi-
naria desde el trocanter mayor femoral
hasta la espinailiaca anterosuperior, esta
debe dirigirse hacia el ombligo. Si existe
una luxacion de cadera, el trocanter fe-
moral esta mas elevado y la linea imagi-
naria pasa entre el pubis y el ombligo. [8]

— Maniobras de Barlow y Ortolani: es im-
portante diferenciar la luxacién-reduc-
cion de los clics o ruidos articulares fi-
sioldgicos. Estos se describen como
resaltos perceptibles producidos por el
roce de estructuras ligamentarias, ten-
dinosas y cartilaginosas adyacentes a la
articulacion, estan presentes en el 10%
de recién nacidos y no se traducen en
patologia articular. Los clics son el motivo
mas frecuente de derivacion al ortopeda
infantil.[1,9]
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A 23"

Figura 1. Maniobra de Ortolani (reduccion de cadera luxada). Se soloca al paciente en decubito supino con las caderas y rodillas flexio-
nadas 90 °. A continuacion, se coloca el pulgar sobre el trocanter menor en la cara interna del muslo y el 2-3er dedo sobre el trocanter
mayor. Posteriormente, con el 2-3er dedo empuja la cabeza femoral hacia delante intentado reducir una posible luxacion a la vez que
se abduce la cadera. Si se nota una sensacion profunda como un “clock” indica que la cadera luxada se ha reducido. Figura 2. Maniobra
de Barlow (luxacion de cadera reducida). Con el paciente en decubito supino y las caderas abducidas unos 45°, una de ellas se mantiene
fija y se empuja hacia atras la cabeza femoral contralateral. Sinotamos un desplazamiento posterior sera indicativo de luxacion. Fuente :
Cribado de la displasia evolutiva de cadera. AEPap, Previnfad. J Sénchez Ruiz-Cabello

. Limitacion de la flexoabduccion de caderas: el
rango de movimiento normal para al abduc-
cion en un lactante en decubito supino con la
pelvis estabilizada es de 75°, siendo sugeren-
te de DDC una una limitacién en la abduccion
inferior a 45°. En pacientes con displasia bila-
teral esta limitacion sera simeétrica. Es el signo
clinico mas frecuente en niflos mayores de 3
meses, no siendo Util en pacientes de menor
edad dado que no han tenido tiempo para de-
sarrollar la capacidad de contracturar de ma-
nera eficaz los musculos aductores. [9,10]

Las maniobras de Barlow y Ortolani sélo son uti-
les enmenores de 3 meses yaque a partirde en-
tonces, la deformidad de la cadera se hace fija. A
partir de los 3 meses, la limitacion de la flexoab-
duccion sera la exploracion fisica mas util.

. En ninos deambulantes podemos detectar
algunos signos clinicos sugerentes de DDC
como con la marcha en Trendelenburg a con-
secuencia de la insuficiencia del gluteo me-
dio y mostrara un descenso de la hemipelvis
contralateral a la cadera de apoyo, marcha en
equino, marcha de pato (balanceo del tronco
con separacion de los pies) o hiperlordosis
lumbar en casos de afectacion bilateral. [10]
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2.2. Pruebasdeimagen

Es importante recordar que las pruebas diagnos-
ticas de imagen a realizar varian en funcion de la
edad del paciente, siendo de eleccion la ecografia
hasta los 4-6 meses de edad. A partir de este mo-
mento, y a consecuencia de la osificacion de nlcleo
cefélico femoral, la prueba de eleccién pasa a ser la
radiografia anteroposterior de caderas. General-
mente, los pacientes con DDC presenta unretraso
de la osificacién de dicho nucleoy enun 20% de las
caderas sanas puede existir una asimetria enla osi-
ficacion que se considera fisioldgica. [1]

2.2.1. Ecografia

La ecografia ha demostrado ser un método eficaz
para el diagnostico de DDC vy para evaluar el éxito
del tratamiento ortésico. Ofrece la ventaja de ser
inocua, no invasiva, barata, no necesita sedacion y
permite la realizacion de examenes dinamicos pero
es altamente dependiente del observador siendo
esta una de sus principales desventajas ya que se
ha visto que genera altos indices de sobretrata-
miento por falsos positivos. [1,2,6]

La indicacion de realizar ecografias de caderas a
todos los recién nacidos no esta aceptada en Es-
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pafa, sin embargo, cada vez son mas los autores
gue se plantean esta recomendacion ya que pai-
ses como Alemania, Suiza o Austria en los que se
realiza esta ecografia de cadera sistematica a to-
dos los neonatos, han conseguido reducir la inci-
dencia de diagnosticos tardios de DDC casi al 0%,
aungue se ha comprobado que son datos contra-
dictorios [3,6]. Es por ello que hoy endia, el cribado
de esta patologia sigue siendo una fuente de con-
troversia y discusion y lleva a plantear las siguien-
tes cuestiones:

. ¢ A guién hacer una ecografia de caderas?. A
pesar de la falta de consenso sobre esta res-
puesta, lo ideal seria realizar un cribado uni-
versal a todos los recién nacidos pero, como
veremos a continuacion, aportaremos algu-
nos datos que lo ponen en duda.

. .Cuando hacer la ecografia de caderas?. Se
recomienda realizar entre las 4-6 semanas de
vida, sin embargo, en pacientes que presen-
ten alguno de los 3 factores de riesgo princi-
pales (presentacion de nalgas, historia familiar
de DDC o exploracion fisica al nacimiento su-

gerente de inestabilidad clinica) se recomien-
darealizar lo antes posible. [6]

. ¢Hasta cuando puede usarse la ecografia de
caderas como método de cribado? La eco-
grafia podra realizarse mientras el nucleo de
osificacion no interfiera en la visualizacion del
fondo acetabular ni el reborde inferior delilion.
Loideal seriarealizarla antes de las 6 semanas
de vida pero, como regla general, podemos
manejar con ecografia las caderas de los lac-
tantes hasta los 6 meses de vida, mas alla se
recomienda usar la radiografia. [1]

Se distinguen dos métodos de diagndstico ecografi-
co:elmétodo estatico o de Grafy elmétodo dinamico
ode Harke. [1,6]EImétodo de Grafes el redomenda-
do frente al resto de meétodos, y ademas correlacio-
na la patologia y severidad de la displasia acetabular
con la edad del paciente, ofreciendo un algoritmo de
manejo personalizado para cada uno de ellos en base
a los hallazgos ecograficos. El método estatico o de
Grafemplea cortes ecograficos coronales de la cade-
ray define dos angulos alfay beta enbase alos cuales
se clasifica el grado de displasia: [3]

Clasificacion Angulo alfa Angulo beta Descripcién Tratamiento
| >60% <55° Normal Ninguno
lla 50-60° 55-77° Inmadura (< 3 meses) Observacion
llb >50-60° 55-77° >3 meses Arnés de Pavlik
llc 43-49° >77° Deficiencia acetabular Arnés de Pavlik
IId 43-49° >77° Labrum evertido Arnés de Pavlik
Ml >43° >77° Labrum evertido Arnés de Pavlik
I\ No evaluable No evaluable Luxada Arnés de Pavlik/Reduccion

Tabla 2. Clasificacion ecogradica estatica o de Graf, descripcion y tratamiento. Elaboracion propia.
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TECHO CARTILAGINOSO
LABRUM

TECHO OSEO
ACETABULAR

Figura 3. Esquema de corte coronal ecografico de cadera. Se distingue la linea del techo acetabular éseo cuyo origen esta en el
punto distal de ilion y es tangencial al acetabulo éseo y conforma el angulo alfa y la linea del techo cartilaginoso del labrum; que
conforma el angulo beta. Elaboracion propia.

2.2.2. Radiografia necesaria la proyeccion axial. Lo ideal es que du-

rante la realizacion de la misma, el paciente tenga
En pacientes mayores de 6 meses el diagndsticoy  |os miembros inferiores en extension, paralelos y
manejo de la DDC se basa en la realizacion de ra- perfectamente alineados. [1]

diografias anteroposterior de caderas, no siendo

GRADOI _ GRADO Il

GRADO 1l

Figura 4. Esquema de radiografia anteroposterior de pelvis. Lineas de Hilgenreiner (Y-Y'): linea horizontal que une el punto de osificacion
mas bajo de ambos huesos iliacos en el cartilago trirradiado. Lineas de Ombredanne-Perkins (P): linea vertical que se traza desde el
reborde superoexterno del acetabulo y que junto con Y-Y' parte el plano en cuatro cuadrantes. Angulo o indice acetabular (C). Arco de
Shenton Menard o Arco cervico-obturatriz (S-S): linea curva que pasa por el borde interno del cuello femoral y que debe continuase por el
borde superior del agujero obturatriz, si existe luxacion este arco aparecera cortado. Figura 5. Grados de severidad de la DDC en funcion
de IHDI que toma como referencia el punto medio metafisario femoral proximal o punto H. Fuente: IHDI.
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Lo recomendado actualmente es emplear la cla-
sificacion del International Hip Dysplasia Institute
(IHDI), que permite estadificar las caderas antes
de la aparicion del nlcleo de osificacion epifisario
femoral. El sistema propuesto por IHDI diagnostica
y clasifica la severidad de la DDC en funcion de la
localizacion de punto H (punto medio de la metafi-
sis femoral proximal) y las divide en cuatro grados:
[ 11, Iy IV. Como se observa en la Figura 5, estare-
mos ante una cadera normal o grado | si el punto
H se localiza en el cuadrante infero-medial. Habla-
remos de subluxacion si el punto H se ubica en el
cuadrante infero- lateral, distinguiendo dos grados;
si es medial a la Linea D (linea que divide en 45° el
angulo recto formado entre las lineas de Perkins y
de Hilgenreiner) se trataria de una DDC grado I, en
cambio; si se localiza en el cuadrante infero-lateral
y lateral a la Linea D se tratara de un grado lll y si se
localiza en el cuadrante supero-lateral se tratara de
una luxacion o grado IV, el mas severo. [11]

En la practica clinica, tambien es importante la va-
loracion del angulo o indice acetabular (C) que es
el angulo formado por la Linea de Hilgenreiner y la
linea tangente al acetabulo. Este angulo disminuye
unos 0.5°-1° cada mes aproximadamente. Se con-
sidera normal en un recién nacido un indice ace-

tabular < 30°; < 25° a los 6 meses, de 22° aproxi-
madamente al ano de viday alos 5 anos en torno a
20°. Un indice acetabular aumentado en cualqguier
franja de edad se traduce en inclinacién del aceta-
buloy, por tanto, es indicativo de DDC. [11]

3. Analisis delos cribados

Las técnicas de cribado deben emplearse en casos
en los que exista un problema de salud importan-
te cuya historia natural sea conocida y para lo que
exista un tratamiento especifico que ofrece mejo-
res resultados si se administra en etapas precoces
de la enfermedad. Ademas, debe ser una prueba
segura, inocuay aceptaba por la poblacion con una
alta sensibilidad, es decir, que ayude a detectar el
mayor numero posible enfermos aunque conlleve
un aumento del numero de fasos positivos. Es po-
sible que los programas de cribado funcionen me-
jor en zonas de mas alta prevalencia de enferme-
dad, ya que la sensibilidad y especificidad no varia
pero si aumenta el valor predictivo positivo. [5,12]

Es importante tener en cuenta que la exploracion
fisica presenta una baja sensibilidad tal y como se
muestra enla Tabla 2 y que, por tanto, puede tener
una utilidad cuestionable en el cribado.

SENSIBILIDAD DE PRUEBAS DIAGNOSTICAS

LUXACION DISPLASIA ESTABLE DISPLASIA INESTABLE
Barlow positivo 0.37 0.01 0.17
Radiografia 0.66 0.06 0.06
Ultrasonido 0.89 0.96 0.89

Tabla 3. Valoracion de sensibilidad de pruebas diagndsticas en funcion del tipo de DDC. Fuente: Effectiveness of ultrasound screening for

developmental displasia of the hip.
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3.1. Analisis del cribado clinico: ;podemos
confiar en la exploracion fisica como
método para iniciar el cribado de DDC?

Como muestran los resultados de algunos meta-
nalisis, el examen clinico demostré alta especifici-
dad pero baja sensibilidad para detectar DDC; por
lo tanto, tiene una aplicacion limitada como prueba
de deteccion. De hecho, el examen clinico tiene un
rendimiento opuesto al deseado ya que las pruebas
de deteccion ideales deberian tener una alta sensi-
bilidad, incluso si esto compromete la especificidad.
Esta baja sensibilidad podria estar relacionada con
la incapacidad de los examenes clinicos para diag-
nosticar las patologias acetabulares, mientras que
lainestabilidad o luxacion de la cabeza femoral tiene
mas probabilidad de ser correctamente diagnosti-
cada. Otra razon podria ser la evolucion natural de la
enfermedad, un examen fisico normal al nacimien-
to no excluye la posibilidad de DDC en edades mas
avanzadas. Engesaeter et al. informaron que solo el
8% de los pacientes que se sometieron a un reem-
plazo total de cadera tenian antecedentes de ines-
tabilidad de cadera al nacer. [3,12].

3.2. Analisis de cribado ecografico: cribado
selectivo versus cribado universal

Desde la introduccion en 1980 de las técnicas de
ultrasonidos para los examenes de cadera, la es-
trategia de deteccion de DDC ha cambiado gra-
dualmente. La ecografia puede ser "selectiva” para
grupos de neonatos de alto riesgo o "universal”
para todos los neonatos. En cuanto a la eleccion
del cribado ecografico selectivo o universal, la evi-
dencia enla literatura es muy variable. [3]

3.2.1. Programa de cribado ecografico

selectivo

Elcribado ecografico selectivo es una combinacion
del cribado clinico y sonografico, ya que se realizara
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en recién nacidos con exploracion clinica alterada
y en aquellos que presenten algun factor de riesgo
de DDC de los ya citados. [1] Frente a este cribado
selectivo surgen dos cuestiones fundamentales:
gué momento es el mas idoneo para realizar dicha
ecografia enlos casos enlos que esté indicada y si
es un método efectivo para reducir el niUmero de
casos de DDC de diagnostico tardio.

;Cuando debemos realizar la ecografia selectiva?

El cribado ecografico selectivo se practica en mu-
chos paises (América del Norte, Reino Unido vy
Australia). [3,4] La mayoria utilizan un programa de
deteccion selectiva basado en factores de ries-
go y examen clinico; asi, los recién nacidos con un
examen fisico patoldgico se someteran a una eco-
grafia dentro de las 2 primeras semanas de vida, y
aquellos lactantes con factores de riesgo que no
presentan anomalias clinicas en la exploracion se
someteran a unaecografia dentro de las primeras 6
semanas de vida. [3,5,13]. Si la ecografia se realiza
demasiado pronto, aquellos pacientes con articu-
laciones de cadera transitorias inmaduras y fisiolo-
gicamente inestables pueden ser diagnosticados
como falsos positivos. [3,4]Para evitar lo anterior,
es importante determinar el momento optimo en
el que se debe realizar dicho examen ecografico
para poder reducir el niUmero de examenes y tra-
tamientos innecesarios. [4,13] La Academia Esta-
dounidense de Pediatria (AAP) y el Instituto Ameri-
cano de Ultrasonido en Medicina (AIUM) sugieren
que es mejor no realizar ecografias de cadera den-
tro delas 2 semanas posteriores al nacimiento y, si
es necesario, recomiendan realizarlas alas 3-4 se-
manas de vida [1,3] La Academia Estadounidense
de Cirujanos Ortopédicos (AAOS) recomienda rea-
lizar esta ecografia entre la 22-6% semana de vida.
[3,5] Gokharman et al. afirman que realizar dicha
ecografia a las 8 semanas de vida puede predecir
de manera segura y correcta la presencia de cual-
quier patologia y evitar examenes recurrentes in-
necesarios. El principal motivo es que la mayoria de
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las articulaciones de la cadera gue inicialmente pa-
recen inmaduras maduraran mas tarde. De hecho,
se estima que casi el 90 % de los casos de inesta-
bilidad leve de la cadera presentes al nacimiento se
resuelven espontaneamente dentro de las prime-
ras 8 semanas postnatales [3,13]

JReduce laincidencia de DDC de diagndstico tardio?

Hay desacuerdo en cuanto a si las estrategias de
deteccion selectiva mediante ecografia pueden
reducir laincidencia de DDC detectada tardiamen-
te. [5]Lewis y et al. documentaron una marcada
disminucion en el numero de pacientes con DDC
de diagnostico tardio, de 2,2 %o a 0,34 %o de recien
nacidos, utilizando unicamente el cribado ecogra-
fico selectivo que incluyd al 15 % de la poblacién
con factores de riesgo [3]. Esta posiciéon fue apo-
yada ademas por mas estudios académicos . Sin
embargo, otros estudios declaran que la ecografia
selectiva no disminuye la incidencia de DDC de-
tectada tardiamente, ya la mayoria de los casos
de DDC se diagnostican nifios sin ningun factor
de riesgo identificable en los que este cribado no
estaria indicado. [2,4] Sink et al. hablan en su es-
tudio de lo ya concretado anteriormente, y es que
los niflos que no tienen factores de riesgo mayo-
res para DDC y no tienen un examen fisico positivo
no seincluian en el cribado ecografico, provocando
una alta tasa de falsos negativos con un diagnosti-
co erroneo que podria llegar al 85.3% [3]Se puede
concluir que es importante realizar un diagnostico
precoz de la esta patologia, ya que un diagnostico
tardio de DDC conduce a deformidades residuales,
causa mas secuelas, complicaciones y genera ma-
yores costes de tratamiento quirdrgico . Por ello,
quizas se deba recomendar el cribado ecografico
universal cuando el cribado selectivo no reduce la
incidencia diagnostico tardio en una determinada
poblacion. [2,3] También incidir en que el método
selectivo de deteccion solo esta indicado en pa-
cientes con exploracion patoldgica y en aguellos
con factores de riesgo y que sitenemos en cuenta

que solo el 10- 27% de los ninos con DDC presen-
tan factores de riesgo, habra una cantidad de nifos
con DDC que no seran sometidos a cribado. [3,7]

3.2.2. Programa de cribado ecografico

universal

El cribado universal consiste en realizar ecografias
de cadera a todos los recien nacidos y se practica
en varios paises europeos como Alemania, Austria
y Noruega. [3] Sinembargo, elmomento del primer
examen de ultrasonido varia entre paises surgien-
do de nuevo dos cuestiones:

;Cuando debemos realizar el cribado ecografico
universal?

En los paises que tienen este método implantado,
la mayoria de los examenes se realizan varios dias
después del nacimiento o entre las 4 y 8 semanas
de edad. [3] Son muchos los estudios que hablan
de los buenos resultados y ventajas de realizar el
cribado universal. [4,6] En Austria, en 1992, se in-
trodujo a nivel nacional un programa universal de
deteccion de DDC por ultrasonido permitiendo el
diagnostico precoz de esta patologia y reduciendo
significativamente tanto las cirugias abiertas como
las intervenciones de reduccion cerrada. [3,13] En
Alemania, en 1996 se inicio un programa de cribado
ecografico universal de DDC para todos los recien
nacidos, y Von Kries R et al. demostraron que enlos
cinco anos posteriores a la implementacion de la
ecografia universal, la tasa de tratamiento quirlr-
gico para la DDC se redujo un 52%. Treiber M et al.
demostraron que este metodo de cribado redujo el
numero de casos detectados tardiamente, acorto
eltiempo de tratamiento y disminuyo el numero de
procedimientos quirurgicos de cadera. [3]

Algunos investigadores han cuestionado los pro-
gramas de deteccion universal, discutiendo su
papel en el sobrediagnostico y el tratamiento, asi
como su rentabilidad y eficacia. [1,2,5,13,14] Enun
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estudio noruego en el que se analizaron 4245 re-
cién nacidos gue se sometieron a pruebas de de-
teccion clinicas y ecograficas para la DDC dentro
de los primeros tres dias de vida, demostraron que
la adicion de la ecografia universal en la deteccion
clinica de la DDC duplico la tasa de tratamiento.
[3] Roovers y Rosendah informaron en un estudio
retrospectivo que la ecografia universal no dismi-
nuye los casos tardios de DDC y conduce a un tra-
tamiento excesivo innecesario [2] A raiz de estos
resultados, varios autores propusieron programas
para identificar el momento optimo para realizar el
cribado ecografico y poder distinguir a los pacien-
tes con DDC que se resolvera espontaneamente
de los que no, evitando asi tratamientos innecesa-
rios[1,3.] La clave estaria en evitar realizar un criba-
do ecografico precoz ya que aumentara la tasa de
falsos positivos, pero también evitar un cribado tar-
dio que aumentara la tasa de fracaso terapéutico
de los métodos ortésicos conservadores. [1,2,13]

Bialik et al. afirmaron que es posible diferenciar en-
tre aquellos pacientes con DDC que requieren tra-
tamiento de los que experimentaran una resolucion
espontanea al posponer el inicio del tratamiento.
Paralograrlo, estos autores proponen que la ecogra-
fia deberiarealizarse dentro de la ventana de tiempo
(entre 4-8 semanas de vida), baséandose en la cur-
va de maduracion de la articulacion de la cadera y la
subdivisién de las caderas Graftipo Il en lla (menores
de 3meses)yllb (mayores de 3 meses) puede servir
para evitar perder el intervalo de tratamiento favora-
ble y prevenir tratamientos innecesarios. [3]

JJustifican los beneficios de la ecografia universal
los costes?

Thaler et al. realizaron un analisis retrospectivo
comparando el numero y el coste de las inter-
venciones por displasia de cadera en tres grupos
de edad y demostraron que la ecografia universal
conllevaba unos mayores costes iniciales pero que
también provocd una reduccion significativa en el
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numero total y los costes generales de los recién
nacidos con DDC sometidos a tratamiento quirdr-
gico y no quirurgico. [2,3]

Resultados similares fueron informados por Clegg
et al., guienes compararon el coste total dela eje-
cucion de programa de cribado vy el gasto del tra-
tamiento de la patologia mediante tres métodos
de cribado (examen clinico universal solo, examen
clinico universal con ecografia selectiva para recién
nacidos con factores de riesgo o exploracion pato-
logica y cribado ecografico universal solo); llegaron
a la conclusion de que el coste total del manejo de
la DDC es comparable para las diferentes politicas
de deteccion. [3]

3.3. Consenso de cribado ecografico actual

En La Reunion Internacional Interdisciplinaria de
Consenso por Ultrasonido sobre la Evaluacion de
la DDC celebrada en 2018 se acordd que cuan-
do se tienen en cuenta todos los costes a corto y
largo plazo, un sistema de deteccion universal por
ultrasonido utilizando la técnica Graf es rentable
y reduce los problemas posteriores relacionados
con el diagnostico tardio de la displasia. Esta fue
una revision conjunta que pedia un "cambio de
paradigma" hacia el examen ecografico universal,
afirmando que da como resultado tasas mas bajas
de presentacion tardia, tasas bajas de tratamiento,
una tasa mas baja de cirugia en la cadera infantil. El
resultado dominante de la discusion fue el apoyo a
este "cambio de paradigma”. [3]

Tras lo descrito anteriormente, nos seguimos pre-
guntando si el cribado ecografico universal de la
DDC conlleva una mayor deteccion de pacientes
y, por tanto, reduce el diagnodstico tardio y el nu-
mero de tratamientos quirdrgicos en comparacion
con el cribado clinico y la ecografia selectiva. Para
responder a esta pregunta podemos hacer men-
cion a un metanalisis que comparaba en base a
diversos estudios las tasas de incidencia de diag-
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nostico tardio o precoz y los casos de DDC trata-
dos con ortesis de aquellos casos que precisaron
tratamiento quirurgico. Esta revision sistematica
encontrdé gue las tasas informadas de deteccion
temprana de DDC vy tratamientos no quirlrgicos
iniciales son mas altas en entornos con deteccion
ultrasonografica universal en comparacion con la
deteccion clinica y los programas de deteccion ul-
trasonografica selectiva. Sin embargo, la incidencia
de DDC detectada tardiamente y las tasas de tra-
tamiento quirdrgico no fueron significativamente
diferentes entre las diferentes estrategias de de-
teccion. [3,5,13] Enresumen, el cribado ecografico
universal da como resultado una baja tasa de diag-
nostico tardio. Lo que varia entre los estudios de
este metanalisis es la medida en que este enfoque
supera a la deteccion selectiva y si éste beneficio
adicional se compensa con el coste o la posibilidad
de sobrediagnostico y sobretratamientos innece-
sarios, con su riesgo concomitante. Algunos creen
que aun queda por establecer el grado en que esta
tasa reducida de diagndstico tardio se traduce en
una reduccion de las secuelas de la displasia en la
madurez esquelética. [3,5,13]

4, Casoclinico

Nifia de 3 afosy 9 meses, primogeénita. Parto vaginal
instrumentado a las 41 semanas de edad gestacio-
nal. Sin incidencias destacables en cribados ecogra-
ficos prenatales, salvo oligoamnios y CIR asimétrico.
Ha seguido sus controles habituales de nino sano
donde la exploracion no tenia hallazgos resenables:
Barlow y Ortolani negativos en los primeros 3 meses
y sin limitacion de la abduccion ni asimetrias. Alos 3
anos y 6 meses comienza con hiperlordosis lumbar
y marchatambaleante o de pato, contractura enfle-
xion de ambas caderas, Galeazzi negativo, y limita-
cion a la flexoabduccion de las caderas.

Se realiza radiografia de caderas (Figura X). Tras lo
resultados, se incluye en lista de espera donde se

propone osteotomia femoral de acortamiento vy
desrotadora de fémur y osteotomia pélvica tipo
Salter

Figura 7. Radiografia anteroposterior de pelvis de la paciente.
DDC grado IV de IHDI bilateral.

CONCLUSIONES

En la bibliografia existen trabajos contradicto-
rios gue abogan tanto por recomendar el scree-
ning universal como por realizar la ecografia solo
en poblacion de riesgo o en pacientes con clinica
compatible. Los argumentos a favor del screening
universal recogen aformaciones como que éste
detecta todas las DDC presentes al nacimiento y
que, de esta forma, el tratamiento se instaura de
forma precoz, con menor riesgo de secuelas a lar-
go plazo (I). En cambio, los defensores del cribado
selectivo argumentan que el screening universal
sobreestima, es decir, genera falsos positivos diag-
nosticando como displasias aquellos casos que
van a evolucionar bien de forma espontanea, ex-
poniendo a estos pacientes a intervenciones inne-
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cesarias. [3,4,5,7,13] De hecho, se estima que casi
el 90% de los ninos con inestabilidad de caderas al
nacimiento evolucionan bien en las primeras 8 se-
manas de vida y que hasta el 96% de los hallazgos
ecograficos se resuelven en el primer mes y medio
(I). Por tanto, realizar ecografia al nacimiento ayu-
daria a la deteccion precoz de las displasias reales,
pero tambien aumenta el riesgo de tratamientos
o pruebas diagnodsticas innecesarias en pacientes
gue de otro modo evolucionarian favorablemente
en cualquier caso. [3,4,5,13]

Por otra parte, los que defienden el screening en pa-
cientes con factores de riesgo, hacen hincapié en la
importancia de la exploracion clinica reiterada como
metodo de diagnostico. Una de las razones por la
que se defiende la exploracion, se debe a la exis-
tencia de displasia de caderas que se desarrolla mas
alld del periodo neonatal. [1,4] Por tanto, si se rea-
liza un screening al nacimiento, se diagnosticarian
displasias de debut neonatal, pero no aquellas que
se van a desarrollar a lo largo del primer afo de vida,
aumentado el diagnodstico tardio. Por lo tanto, es
muy importante que los pediatras realicen explora-
ciones fisicas seriadas en cada control del nifio sano,
poniendo énfasis en realizar la ecografia en aquellos
pacientes que presentan factores de riesgo. [7]

Reiteramos que la exploracion fisica durante el pri-
mer ano de vida es basica para la deteccion de esta
patologia ya que este cribado presenta una baja
sensibilidad porque no se trata de un cribado pobla-
cional, sino un cribado selectivo que solo se realiza-
ra en pacientes que presentes factores de riesgos.
Por el contrario, presenta una alta especificidad, es
decir, que una ecografia de caderas normal en un
nifo con factores de riesgo descarta practicamente
la posibilidad de una displasia de cadera al nacimien-
to, apoyando asi su indicacién. [7]Como ya hemos
definido anteriormente, existen casos de DDC de
aparicion mas tardia, de hecho, se estima que soélo
un 10-27% de las displasias tienen factores de ries-
go [3,5] y, por tanto, existe un 90-73% de casos de
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DDC restante que no seran sometidos a ecografia
enlos que la exploracion fisicaen meses posteriores
de vida sera fundamental. [7]

Sila exploracion es normal, posponer la ecografia en
pacientes con factores de riesgo entre las 6-8 sema-
nas de vida podria disminuir el nimero de ecografias
gue han de ser repetidas debido a los hallazgos ines-
pecificos, que en general son signos de inmadurez en
caso de aplicacion de un cribado selectivo. [3,5]

BIBLIOGRAFIA

1. Nally AP, Galeano M. Screening and diagnostic
recommendations in the developmental dys-
plasia of the hip. Arch Argent Pediatr. 2021;
119(4): 159-70.

2. Flores Anton B, Ortega Paez E. En lactantes,
;esmas utilla ecografia universal que la selec-
tiva para detectar la displasia de desarrollo de
la cadera?. Rev Pediatr Aten Primaria. 2012;
14:343-50.

3. HanJ, LiY.Progressin screening strategies for
neonatal developmental dysplasia of the hip. J
Pediatr Orthop. 2022; 9:995949)

4. Lovera MP. Llorente Otones L, Rivero Calle |,
Lesmes Moltd L, Rodriguez Diaz MR, Rivero
Martin MJ. Displasia evolutiva de cadera: con-
troversia sobre el cribado ecografico universal.
Rev Pediatr Aten primaria. 2011; 13:127-34.

5. Paton RW. Screening in Deveopmental
Dysplasia oh the Hip (DDH). The Surgeon.
2017;15(5): 290- 6.

6. Seidl T, Chiari C. Status quo Huftdysplasie-
screening. Orthop. 2022:51:853-62

7. Escribo Garcia C, Bachiller Carnicero L, Marin
Uruefa SI, Montajo Vidente MM, Izquierdo
Caballero R, Morales Luengo F, et al. Displasia
evolutiva de caderas: mas alla del cribado. La
exploracion, nuestra asignatura pendiente. An
Pediatri. 2021;95:240-5.



10.

11.

Revision bibliogréafica y actualizacion del cribado de displasia del desarrollo de caderas: a propdsito de un caso

Sinjovich JE. Semiologia de la cadera en nifos
y adolescentes. Rev Esp Cir Ortop Traumatol.
2018; 155-8.

Sanches Ruiz-Cabello J. Cribado de la displasia
evolutiva de cadera. Previnfad/PAPPS [Inter-
net]. 2006. [Consultado Feb 2023]. Disponible
en: https:/previnfad.aepap.org/sites/default/
files/2017- 04/previnfad_cadera.pdf (ES LA N)

Abril JC, Vara Patudo |, Egea Gamez RM, Mon-
tero Diaz M. Displasia del desarrollo de cadera
y trastornos ortopédicos del recién nacido.
Pediatr Integral. 2019; 13(4):176-186.

Raimann R, Aguirre D. Displasia del desarrollo
de cadera: tamizaje y manejo en el lactante.
Rev Med Clin Condes. 2021; 32(3): 263-70.

12.

13.

14.

CHavoski M, Soltani G, Zargar S, Clayton C,
Maradit Kremers H, Rouzrokh P. Diagnostic
perfomance of clinical examination versus
ultrasonographt in the detection of deve-
lopmental displasia of hip: A systematic re-
view and meta-analysis. Arch Bone Jt Surg.
2022;10(5):403-12.

Kuitunen |, Uiomone MM, Haapanem M, Sund
R, Helenius |, Vlle T. Incidence of neonatal de-
velopmental displasia of the hip and late de-
tection rates base don screening strategy.
JAMA. 2022; 5(8):€2227638.

Shorter D, Hong T, Osborn DA. Screening
programmes for developmental displasia of
the hipin newborninfant (Review). Evid-Baded
Child Health. 2013; 8(1): 11-54.

Boletin SPAO >>\ol. 13 >>N.°01 >> Afio 2023 >> 15



Gastrosquisis.
Propuesta de protocolo
de manejo en periodo
neonatal

Nazareth FernandezRosales : Unidad de Neonatologia
. C.UTorrecérdenas (Almeria)

16 >> Boletin SPAO >>VOL. 13 >> N.°01 >> Afio 2023



Gastrosquisis. Propuesta de protocolo de manejo en periodo neonatal

OBJETIVOS

1. Recordar la definicion de la patologia, su pre-
valencia, etiologia y criterios diagnosticos.

2. Actualizar conocimientos sobre el manejo
prenatal y posnatal del paciente con diagnos-
tico de gastrosquisis.

3. Conocer la propuesta de protocolo/algoritmo
para la unidad.

DEFINICION

La gastrosquisis se define como una malforma-
cion de la pared abdominal caracterizada por
la protrusion intestinal del abdomen fetal, en la
base lateral derecha del cordon umbilical y sinun
saco de cobertura. Junto con el onfalocele, se
trata de los defectos de pared abdominal mas
comunes enlos fetos y recién nacidos. Su preva-
lencia varia en funcion de la region estudiada. Se
estima que varia de 1 a 6 casos por cada 10.000
recien nacidos, siendo en Europa de 1.6 por cada
10.000. Cabe destacar segun articulos recien-
tes, un aumento de los casos en los ultimos 30
afos. (1) (2)

Como veremos mas adelante la etiologia de la
gastrosquisis es desconocida, pero en la mayo-
ria de los articulos se recogen factores de riesgo
como edad materna (madres jovenes, menores
de 20- 24 anos), madre primiparas, un indice de
masa corporal materno aumentado, bajo nivel
socio econdmico o consumo de drogas (tabaco,
alcohol, cocaina, o marihuana). No existe eviden-
cia de alta calidad de la relacion entre el consu-
mo de farmacos vy el diagndstico gastrosquisis,
pero se ha informado una posible asociacion
con la ingesta de aspirina, ibuprofeno y agentes
vasoconstrictores (p. ej., pseudoefedrina ). Son
necesarios mas estudios para demostrar dicha
asociacion 2

ETIOLOGIA

Sabemos que la gastrosquisis es una patologia que
ocurre entre la 5° y 8° semana de vida intrauteri-
na. En este momento se produce una solucion de
continuidad enla pared el abdomen, saliendo y de-
sarrollandose el intestino fuera de la cavidad abdo-
minal, ganando volumen, pesoy capacidad de pro-
pulsion intestinal, con agrandamiento del orificio
herniario. No se llega a conocer la etiologia, pero
se postulan varias hipotesis para explicar su pato-
genia, implicando todas ellas una formacion defec-
tuosa o ruptura de la pared del cuerpo en el periodo
embrionario, que da lugar a la herniacion del intes-
tino. A destacar como posibles etiologias: @

. Falta de mesodermo para formarse en la pa-
red del cuerpo.

. Ruptura del amnios alrededor del anillo umbi-

lical.

. Involucion anormal de la vena umbilical dere-
cha.

. Interrupcion de la arteria vitelina / onfalome-

sentércia derecha.

Entre un 10 — 25% de los casos de gastrosquisis
asocian estenosis o atresia intestinal, consecuen-
cia de una insuficiencia vascular secundaria a la
volvulacion o compresion del pediculo abdominal.
“ Solo el 10 % de los casos de gastrosquisis estan
asociados con malformaciones fuera del tracto
gastrointestinal a diferencia de otras malformacio-
nes de la pared abdominal como el onfalocele.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
PRENATAL

Antes de comenzar con el manejo prenatal debe-
mos plantear sobre la mesa entidades que se in-
cluyen del diagnostico diferencial de los defectos
de pared abdominal como son el onfalocele o el
complejo miembro pared entre otras. ¢ ©
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Onfalocele: definido como defecto de la pa-
red abdominal, con herniacion del contenido
abdominal, que asocia frecuentemente her-
niacion del higado. La zona de insercion del
cordon es el saco umbilical. En general pre-
senta saco membranosos que cubre las vis-
ceras y es frecuente su asociacion con otras
malformaciones y sindromes.

Complejo miembro pared (limb body wall com-
plex): enfermedad rara, con una prevalencia de
1 de 14000 a 42000 embarazos. Se caracteriza
por undefecto de la pared abdominal originado
por la falta de formacion de aéreas del tronco y
de miembros inferiores, asociado a trastornos
disruptivos. Su etiologia es desconocida. Las
manifestaciones clinicas son variables e inclu-
yen anomalias de miembros y malformaciones
viscerales: ausencia de diafragma, anomalias
de la columna, atresia intestinal y agenesia re-
nal. Su presentacion mas severa presenta on-
falocele, extrofia, ano imperforado y defectos
espinales. Tiene un mal prondstico por lo que

sera fundamental su diagnostico ecografico lo
antes posible. (2)

. Pentalogia de Cantrell: asociacion de cinco
defectos congénitos (defectos del corazon,
pericardio, diafragma, esternény la pared ab-
dominal anterior). Tiene una incidencia baja
pero su diagndstico es importante dada su
morbilidad asociada.

. La anomalia del tallo corporal fetal (ATCF):
También es un sindrome poco frecuente,
donde encontramos un defecto anatémico
en la pared del abdomen con salida al exte-
rior del contendido intraabdominal asociado
a otras malformaciones como cifoescoliosis,
deformidades en las extremidades y ausencia
0 acortamiento del cordén umbilical.

. La extrofia vesical: desarrollo de la vejiga fuera
de la cavidad abdominal.

Puesto que el principal diagnostico diferencial de la
gastrosquisis es el onfalocele, dejamos a continua-
cion una tabla con las principales diferencias.

Tabla onfalocele vs gastrosquisis

ONFALOCELE ‘ GASTROSQUISIS

RECUBRIMIENTO SI(PERITONEO) NO
EVISCERACION HEPATICA FRECUENTE RARO
MALFORMACIONES ASOCIADAS | FRECUENTE RARO
ASOCIACION SINDROMICA FRECUENTET RARO
LESION INTESTINAL RARO FRECUENTE

GASTROSQUISIS SIMPLE VS COMPLEJA

Aungue veremos mas adelantelas complicaciones,
debemos de hacer una diferenciacion a la hora de

hablar de los tipos de gastrosquisis. Hasta el 75 %

de los casos de gastrosquisis son simples. El 25%
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restante se denominan complejas y se asocian a
atresia intestinal, estenosis, perforacion, necrosis,
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malrotacion y volvulo intestinal. © La gastrosquisis
compleja se asocia por tanto a mayor mortalidad
hospitalaria, complicaciones respiratorias, necesi-
dad de ventilacién mecanica invasiva, infecciones 'y
complicaciones intestinales (sindrome de intestino
corto, obstruccion intestinal, enterocolitis necro-
sante, necesidad de nutricion parenteral o alimen-
tacion por sonda al alta). @)

Los datos ecograficos prenatales sugerentes de
gastrosquisis compleja son restriccion de creci-
miento intrauterino, alteraciones del liquido amnio-
tico, dilatacion intestinal (intra o extra abdominal),
alteraciones gastricas y alteracion en el grosos o la
ecogenicidad del intestino. ¥’ Encontramos articu-
los enlos que un perimetro abdominal menor de p5
con alteracion en la localizacion de la camara gas-
trica se asociaba a una mayor mortalidad, mientras
qgue la presencia de dilatacion gastrica se asocio a
una mayor necesidad de reseccién intestinal. ©

Existe una escala utilizada de manera postnatal,
siendo necesaria la visualizacion de las asas, en la
que estima complejidad de la gastrosquisis en fun-
cion de la presencia de adherencias intestinales,
atresia, necrosis y perforacion. Segun este score, a
mayor puntuacion y mayor morbilidad. ® © 19 De-
bemos de tener en cuenta que esta escala tiene
cierto componente subjetivo, en base a la expe-
riencia del observador.

MANEJO PRENATAL DE LA
GASTROQUISIS

El diagnodstico de la gastrosquisis puede realizar-
se en el primer trimestre de gestacion. Entre los
distintos parametros se deben tener en cuenta el
crecimiento delfeto, ya que entre el 30- 60% de los
pacientes presentan restriccion del crecimiento
intrauterino. Ala hora de valorar el crecimiento fetal
debemos de tener en cuenta que de gran parte de
las formulas utilizadas para

la estimacion del peso fetal, el cual se vera alterado
en nuestros paciente por la evisceracion propia de
la gastrosquisis,. #?

Las anomalias del liquido amniotico también son
frecuentes en los pacientes con diagnostico de
gastrosquisis. Por un lado el oligoamnios es un ha-
llazgo frecuente. Puede estar en relacion con la
restriccion del crecimiento fetal y es un factor de
riesgo para la compresion del cordon y sus secue-
las. Por otro lado el polihidramnios, aunque menos
comun, amenudo esta causado por atresia intesti-
naly predice complicacionesintestinales graves en
el periodo neonatal.

Debe de realizarse también la evaluacion del in-
testino tanto intraabdominal como extraabdomi-
nal, buscando: dilatacion, engrosamiento, edema,
tamano del orificio, didametro del asa centinela o
compresién del corddn (que pudiera dar insuficien-
cia placentaria). Estos hallazgos no son por si solos
determinantes para la finalizacion de la gestacion,
siendo necesario la individualizacion y vigilancia es-
trecha del paciente.

Otras anomalias como la presencia de malrotacion
intestinal, atresia, estenosis o perforaciones, pue-
den intuirse mediante ecografia en el periodo neo-
natal, llevandonos al diagnodstico de gastrosquisis
compleja. Como hemos mencionado, son raras las
anomalias extraintestinales puesto que la asocia-
cion de alteraciones cromosdmica no se encuen-
tran por encima que el de la poblacion general. Por
tanto, el diagnostico de gastrosquisis aislada no es
indicacion para realizar pruebas diagnosticas inva-
sivas. ?

La vigilancia anteparto dependera del equipo de
obstetricia, aunque segun nuestra revision pode-
mos recomendar las siguientes indicaciones de
seguimiento en funcion del seguimiento biofisico
(BPP), volumen de liquido amnidtico (AVF) y la car-
diotocografia enreposo (NTS).
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En ausencia de complicaciones, se recomienda
seguimiento semanal a partir de las 32 semanas,
continuando posteriormente con controles 2 ve-
ces en semanas a partir de las 36 semanas (mayor
riesgo de muerte fetal a finales del tercer trimestre
con una prevalencia combinada de 4,48 por 100
embarazos con gastrosquisis en general). En caso
de dilatacion intestinal se recomienda seguimiento
semanal precoz, antes de las 32 semanas de ges-
tacion. En caso de diagnostico de restriccion del
crecimiento intrauterino se recomienda revision
semanal hasta las 28 semanas de gestacion, con
seguimiento 2 veces en semana a partir de dicha
fecha. ? Estos seguimientos estan basados en
nuestra revision, siendo solo una recomendacion,
puesto gue la periodicidad y el seguimiento inicial
lo realizara el equipo de obstetricia.

MOMENTO DE PARTO

El parto deberia de producirse en un centro con re-
cursos apropiados para el cuidado de estos recién
nacidos, ya que los recien nacidos que no requieren
traslado para recibir tratamiento presentan mejores
resultados. La edad gestacional promedio de parto
espontaneo en embarazos con diagnostico de gas-
trosquisis esta en los 36 semana de gestacion. La
decision de cuando deberia inducirse el parto, sien-
do este un tema complejo, dependera de: 237

. La edad gestacional. La mayoria de los es-
tudios actuales han encontrado que el parto
prematuro es el predictor mas importante
de resultados adversos en estos pacientes.
Los datos disponibles apoyan evitar el parto
prematuro, evitando la morbilidad que el par-
to prematuro sumaria al diagnostico de gas-
trosquisis (ej. sepsis, dafo intestinal, necrosis,
atresia, perforacion o adherencias).

. Hallazgos de ultrasonido. Perfil de crecimien-
to fetal, volumen liquido amnioético fetal (AFV)
y apariencia del intestino fetal.
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. Resultados de pruebas fetales. Perfil biofisico
(BPP)y la cardiotocografia en reposo (NTS).

Por tanto, el parto en pacientes con gastrosquisis
con crecimiento normal, AFV normal y pruebas fe-
tales tranquilizadoras se programara para 38+0 se-
manas de gestacion mientras que el parto antes de
las 38+0 semanas se realiza segun las indicaciones
obstétricas habituales. La deteccion de flujo inver-
SO 0 ausente en la arteria umbilical en mayores de
34 semanas o signos de muerte inminente (ausen-
cia o flujo inverso en la arteria umbilical mas NTS o
BPP alterado) en fetos entre 32 y 34 semanas sera
indicacion de parto pese ala prematuridad. @3 7 19

ViA DE PARTO

No se dispone de evidencia de alta calidad, pero las
publicaciones actuales recomiendan reservar la ce-
sarea para las indicaciones obstétricas habituales.
No se hademostrado que el trabajo de partoy la rup-
tura de membranas afecten negativamente el resul-
tado, y no hay evidencia de que el parto por cesarea
mejore el resultado en la gastrosquisis no complica-
da. Algunos cirujanos pediatricos si que recomien-
dan la cesérea por gastrosquisis con compromiso
hepatico, especialmente cuando existe una hernia
hepatica marcada, por el riesgo teodrico de distocia y
traumatismo. Destacar que puesto que la herniacion
hepatica es un hallazgo relativamente raro, deberia
plantearse de nuevo el diagndstico diferencial otras
entidades incluidas en los defectos de pared abdo-
minal mencionadas previamente. @4 ©

PERINATAL INMEDIATO

Lo ideal serfa la asistencia en paritorio en un hospital
de tercer nivel por parte del equipo de neonatologia
junto con el cirujano pediatrico, el cual tras estabili-
zacion del paciente, podria proceder a la introduc-
cion de las asas en la cavidad abdominal o en una
bolsa estéril. Desde el punto de vista respiratorio
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no esta indicada la intubacion en paritorio salvo que
el estado clinico del paciente lo precise. Durante la
reanimacion puede y debe utilizarse la bolsa auto-
inflable, tendiendo en cuenta que dicha maniobra
puede dar lugar a distension abdominal y una mayor
evisceracion. En casos enlos que la evisceracion sea
muy extensa, habra que valorar la intubacion. Para
favorecer la evacuacion de aire y evitar la distension
se colocara una sonda nasogastrica.

El neonatologo o el cirujano procedera a envolver
el paquete intestinal en compresa esteéril con sue-
ro fisioldgico tibio. En caso de que el cirujano valore
gue no puede realizarse el cierre primario, podra
colocarse el dispositivo Alexis, que sera utilizado
como silo. Es importante la vigilancia durante el
traslado a la unidad de cuidados intensivos neona-
tales (UCIN), evitando la compresion de las asas y
el compromiso vascular de las mismas. Preferen-
temente el paciente debe colocarse en decubito
lateral derecho para evitar dafos vasculares debi-
do a la torsion del pediculo vascular mesentérico,
atando el cordon con seda. Deberemos mantener
el calor y minimizar la perdida insensible de liquidos
mediante el uso de cuna térmica. *?

MANEJO MEDICO EN UCIN

Los objetivos una vez en la unidad sera mantener
la normovolemia, la termorregulacion , adecuar el
soporte respiratorio y la proteccion del contenido
intestinal.

Como hemos mencionado previamente no debe
realizarse intubacion sistematica de los pacientes,
si N0 que sera su situacion clinica y los procedi-
mientos a realizar lo que lo determinen el soporte
respiratorio. En 2021 se publico un estudio en el
gue la reduccion de contenido intestinal sin intu-
bacion no supuso un incremento de las infeccion,
dehiscencia o sindrome compartimental, redu-
ciendose los dias de ventilacion mecanica invasiva

y sumorbilidad asociada (si se correlaciono con un
aumento de casos de obstruccion intestinal).?

Debera comprobarse la correcta localizacion de la
sonda nasogastrica y sera necesaria la colocacion
un acceso venosos central, epicutaneo preferen-
temente, evitando dentro de lo posible el acceso
umbilical. Con respecto a las necesidades hidricas
de estos pacientes, tradicionalmente se sobren-
tendia que los pacientes con gastrosquisis presen-
taba un estado de hipovolemia secundario a una
mayor pérdida de liquidos a traves de las asas ex-
puestas y que por tanto requerian del uso de bolos
frecuente y entradas altas de liquidos.

Sin embargo, recientemente se ha demostrado
gue el exceso de volumen se asocia un aumento
de morbimortalidad (dias de ventilacion mecani-
ca, estancia hospitalaria o bacteriemia) por lo que
deberan pautarse entradas con unas necesidades
basales aproximadamente de unos 100ml/kg/dia
buscando un balance hidrico neutro. %

Se iniciara antibioterapia empirica siguiendo los
protocolos de la unidad, en nuestro caso con am-
picilina y gentamicina. Los pacientes con gas-
trosquisis son subsidiaros a un uso prolongado de
antibioterapia, lo cual puede incrementar el ries-
go de enterocolitis necrotizante (NEC), alteracion
de la flora o creacion de resistencias. No existen
muchos articulos especificos sobre el tema, pero
hasta el momento se aboga por la retirada del an-
tibidtico pasadas 48 horas en ausencia de datos
clinicos sugerentes de sepsis 0 hemocultivo po-
sitivos. ¥ En casos de cierre diferido, pautaremos
como profilaxis 1 dosis previa al cierre quirlrgico y
se mantendra la antibioterapia durante 24 horas en
ausencia de signos o datos de infeccion. Enun arti-
culo reciente donde se centran en la antibioterapia
en pacientes con defectos de la pared abdominal,
encontramos que infecciones preoperatorias no
son frecuentes la como pensamos, y que las in-
fecciones del tejido blando tenian una media de
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aparicion de 14 dias, lo cual que apoya laretirada de
antibioterapia precoz tras el cierre del defecto. ¥

Una vez se produzca el cierre sera necesaria la me-
dicion de la presionintrabdominal por métodos indi-
rectos (presién intravesical) con objetivo de identifi-
car datos sugerentes de sindrome compartimental.

MANEJO QUIRURGICO

Los objetivos quirurgicos seran la reduccion del
contenido herniario, el cierre del defecto abdomi-
nal y el evitar sindrome compartimental. ' Sera el
cirujano pediatrico quien determine el tipo de cie-
rre encontrando varias alternativas terapeuticas:

. Cierre primario precoz: el cual suele realizar-
se en las primeras 6 horas. Es posible hasta
en el 70% de los casos. Como ventajas esta
estrategia protege las asas del dafio meca-
nico, evita el compromiso vascular (por com-
presion del defecto de la pared abdominal
o del silo), permite la introduccion nutricion
enteral precoz y algunos estudio demues-
tran menor riesgo de infeccion de herida qui-
rurgica. ¥ Esta técnica no sera posible en
casos de intestinos engrosados vy dilatados
o riesgo de desarrollar sindrome comparti-
mental abdominal ( desproporcién viscerab-
dominal).

. Cierre tardio: Consiste en la reduccién pro-
gresivo del contenido herniario el cual se en-
cuentra enunsilo.

Clasicamente se ha abogado por el cierre pri-
mario, ya que encontramos que esta técnica
se asocia a una introduccion mas temprana
de nutricion enteral, menor estancia UCIN o
menos complicaciones infecciosas. Como
alternativa, un estudio reciente demuestra
que la gastrosquisis simple no presentd ma-
yor tasa de complicacion en un cierre con silo

22 >> Boletin SPAO >> Vol 13 >>N.°01 >> Afio 2023

siemprey cuanto lareduccion de manera pre-
coz (menor oigual a 5 dias). V1%

. Cierre sin suturas: Técnica en la cual tras la
reduccion intestinal (primario o tras el uso del
silo), el cordén umbilical preservado se coloca
sobre el defecto y se asegura con un vendaje
adhesivo impermeable al agua. Progresiva-
mente el defecto se contrae circunferencial-
mente para formar una herida con tejido de
granulacion, que se epiteliza y crea un ombli-
go estéticamente casi normal en 4 semanas.
Son necesarios mas estudios sobre esta téc-
nica, aunque hasta el momento se han publi-
cado muy buenos resultados (tan solo se ha
asociado hasta elmomento a mayor frecuen-
cia de hernia umbilical). @

MORBIMORTALIDAD

Recordar que las gastrosquisis denominadas com-
plejas presentan una mayor tasa de morbimor-
talidad. La mortalidad en estos pacientes de ha
asociado a bajo peso, malformaciones asociadas,
comorbilidades los primeros dias o complicaciones
respiratorias e infecciosas pasados los 30 dias de
vida. @ ¢ Con respecto a las complicaciones des-
tacar:

. Infeccion de la herida quirurgica: aunque ha-
cen falta mas estudios, aparentemente es
mas frecuente en pacientes que precisan de
silo para la reduccion. ®

. Infeccion acceso venoso y sepsis: principal-
mente asociado al uso prolongado de catéte-
res, 3-4)

. Sindrome  compartimental:  complicacion
grave y mortal. Presiones intragastricas o in-
travesicales >20mmHg o de presion venosa
central < 4 mmHg han demostrado correla-
cion con disminucion de la perfusion de rifio-
nes e intestino. ©
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. Enterocolitis necrotizante: hasta un 5% de
estos pacientes pueden presentarlo (siendo
este un porcentaje alto en comparacion con
el resto de recién nacidos con la misma edad
gestacional. ©

. Rotacion y volvulacion: hasta en un 1% de los
casos. Puede estar enrelacion con la inflama-
cion intestinal y la presencia de adherencias,
por lo que debe de plantearse ante cuadros
clinicos obstructivos en estos pacientes. ©

. Sindrome de intestino corto: secundario
a dano intestinal que precisa de reseccion
(atresia, NEC, volvulacion....). 7

. Dano hepatico asociado a nutricion parente-
ra| (NP) (4)(6)

. Hernias y eventraciones.

. Criptorquidia: hasta en el 35% (se postula que
no se produce el aumento de la presion intra-
abdominal responsable del descenso). Hasta
un 50% de los casos se produce un descenso
espontaneo el primer aio de vida. ©

MANEJO NUTRICIONAL

En estos pacientes es fundamental el manejo nu-
tricional. No existen muchos estudios sobre el
manejo nutricional especifico de estos pacientes,
pero lo gue se ha visto hasta el momento es que
la introduccién de alimentacion temprana (entre lo
5- 10 dias tras el cierre siempre y siempre cuando
no haya signos de obstruccion, con transito pre-
sente, disminucion del drenaje bilioso a través de
sonda, ruidos peristalticos presentes...) proporcio-
na beneficios inmunoprotectores para el intestino,
disminuyendo los casos de colestasis y sepsis re-
lacionados con infeccion de catéter venoso cen-
tral sin que se produzca un incremento en casos
de NEC. Siempre que se pueda se debe de utilizar
leche materna (o de banco en su defecto) estimu-
lando la succién /pecho cuando la estabilidad clini-

ca del paciente lo permita. 829 Varios articulos y
la Ultimas tendencias con respecto a la nutricion
neonatal encuentran que la aspiracion o la medi-
cion de los restos biliosos no son utiles como de-
terminantes Unicos para iniciar o progresar en la
nutricion enteral. 718

En uno de los articulos revisados de 2018 se des-
criben como factores de prondsticos para el éxitos
de la nutricion enteral completa Y

. Sexo femenino.
. Edad gestacional mayor de 36 semanas.

. Cirugia antes de las 10 h de vida (cierre prima-
rio).

. Extubacion enlos primeros 4 dias de vida.

. Edad de inicio de nutricidon enteral menor de
10 dias de vida.

Por tanto las conclusiones desde el punto de vista
nutricional que hemos obtenido, y que por tanto de-
ben dirigir nuestra actuacion clinica son; (® (10- 11 (18-20

. Uso de NP precoz al nacimiento.

. Inicio de nutricion enteral precoz (5- 10 dias
tras el cierre quirlrgico) siempre y cuando no
se objetiven signos de obstruccion (transito,
ruidos peristalticos, exploracion abdominal sin
hallazgos patoldgicos...).

. No retrasar el inicio de NE precoz por la pre-
sencia de contenido biliosos, siempre que la
evolucion sea favorable y no encontremos
otros datos sugerentes de obstruccion.

. Siempre gue sea posible utilizar leche mater-
na o en su defecto valorar el uso de leche de
bando.

. Plantear NE trofica con ascensos de menor
volumen los primeros 3-5 dias (10ml/kg/dia)
continuando posteriormente con aumentos
de hasta 20-30ml/kg/dia.
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SEGUIMIENTO

Los avances en el manejo de la gastrosquisis han
llevado a una marcada mejora en las tasas de su-
pervivencia. En general los pacientes con gastros-
quisis presentan una supervivencia por encima del
90%. Los principales problemas que se describen
durante el seguimiento de son vy 6),:

. Crecimiento suboptimo, mas acentuado en
gastrosquisis complejas. Pese a esto se objetiva
catch up alos 2 anos en la mayoria de los casos.

. Los resultados del desarrollo neurologico de
los pacientes con gastrosquisis a los 1 o 2
anos de seguimiento son similares a los de los
pacientes ingresados de la unidad de cuida-
dos intensivos neonatales no quirdrgicos, con
mismo peso y madurez gestacional.

. Capacidades intelectuales y desarrollo neu-
rologico adecuado: se ha descrito una menor
capacidad para memoria de trabajo, atencion,
la inhibicion de la respuesta, el funcionamien-
to ejecutivo, lainteligencia verbal y la habilida-
des motoras.

Sin embargo cabe destacar que lamentablemente,
los estudios de seguimiento de la gastrosquisis son
escasos, con muestras de pequefio tamafio y mu-
chos con un seguimiento suboptimo.
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