DEPARTAMENTO DE CIRUGIA /
UNIVERSIDAD AUTONOMA DE BARCELONA

UNB

Universitat Autonoma
de Barcelona

MANEJO DE LOS DERRAMES PLEURALES
FETALESE HIDROPS MEDIANTE LA
COLOCACION DE SHUNTS TORACOAMNIOTICOS
ECO-GUIADO POR VIA PERCUTANEA.

Autor: Alex Urbistondo Galarraga

Director del Trabajo de Investigacion: Dr. Manueim®&ngol Carrasco
Codirector del Trabajo de Investigacion: Dr. JogesIPeird Ibafiez

TREBALL DE RECERCA, curs 2010-2011, convocatéria de
Setembre



Agradecimientos

La realizacion de este trabajo no hubiese siddjmosin el trabajo y
apoyo de mis comparieros del servicio de cirugig@fpezh, en especial el
Dr Jose Luis Peird y la Dra Guillén que también lanlirigido este
proyecto.

También agradecer al equipo de medicina fetal@sara su base de
datos y la resolucion de las dudas que iban sutgienlo largo de la
realizacion del trabajo.

Gracias al Dr Armengol por dirigir este trabajo wldearlo para
convertirlo en lo que es.



Universitat Autonoma de Barcelona

CERTIFICAT DELS DIRECTORS DEL TRABALL DE RECERCA

Jose Luis Peir6 Ibafiez, doctor en Medicina i Cirurgia i especialista en
Cirurgia Pediatrica i Manuel Armengol Carrasco, catedratic del

Departament de Cirurgia de la Universitat Autonoma de Barcelona,

Informen que el treball titulat Manejo de los derrames pleurales
fetales e hidrops mediante la colocacion de shunts
toracoamnioticos ecoguiados por via percutanea., ha estat
realitzat sota la nostra direccid, pel llicenciat en Medicina Sr.
ALEXANDER URBISTONDO GALARRAGA i es ftroba en
condicions per a ser presentat i defensat com a treball

d’'investigacié de 12 crédits, dins el programa de doctorat en

Cirurgia (curs 2010-2011), a la convocatoria de setembre

/

i
/
£
4

Barcelona, 25 d’agost de 2011



INDICE

1) INTRODUCCION ..ttt et et et e e aee e et e nenee nen e 2D

2) REVISION Y ACTUALIZACION BIBLIOGRAFICA. ..., 7

2.1) REFERENCIAS HISTORICAS E INTRODUCCION A LA RUGIA

2.2) ORGANOGENESIS..........cociiiiieiiei e 10

3) HIPOTESIS Y OBJETIVO DEL TRABAJO ..ot e 14

4) PACIENTES Y METODOS.......coiiiiiiie i i et e e e ee e 1D

4.1) POBLACION DE PACIENTES......cctiii i 15

4.3) DISENO DEL ESTUDIO.......ccuvviiiiiiiieieiiiieeeiiiiieeeii 26

5) RESULTADOS . ... ittt e e e e e e e e a0 28

B) DISCUSION ... ..ttt e e e e e e e e e e 33

7) CONCLUSIONES. .. .o e e e e e e e 44

8) REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS. ... 46



1) INTRODUCCION

Los derrames pleurales en la edad fetal son undaentara con una incidencia
aproximada de 1:10000 — 1:15000 embarazos (1)skEgrrames son diagnosticados de
forma casual en los controles prenatales de ruti@@mn el uso generalizado de la
ecografia prenatal hoy en dia, estos derramesagmatitican de forma mas precoz y
frecuentemente. Los derrames y masas toracicakedepueden ser diagnosticados
incluso entre las 12-16 semanas.

Estos derrames suelen denominarse primarios o @d@&tos segun su causa
originaria. Los derrames primarios suelen conaiger como malformaciones linfaticas
(uni o bilaterales) que provocan derrames quilosos otras malformaciones o
alteraciones afladidas. Los derrames secundanasgmbio, son aquellos causados por
una anomalia presente en el feto como una masecaraina cardiopatia congénita o
cualquier otra malformacién congénita y suelenpsgte de un estado de retenciéon de
fluidos generalizado que puede ir acompafado désascedema subcutaneo, también
conocido como hidrops fetal no inmune. Los mecaagde aparicion y etiologia del
hidrops fetal no inmune aun son desconocidos. €&isidro debe ser diferenciado del
hidrops fetal inmune causado por una enfermedadligea debido a incompatibilidades
del grupo Rh o subgrupos del sistema Rh. La imcidedel hidrops inmune ha
descendido drasticamente desde los afios 60, dieyden dia la causa no inmune la mas

frecuente de hidrops.



El pronéstico de estos pacientes es variable ynidkpde muchos factores lo que
hace dificil en algunas ocasiones asesorar a ldega Series historicas han descrito
como derrames importantes, fundamentalmente aguadlociado a hidrops provocan un
desarrollo anormal del tejido pulmonar sano lo cpsilta en una hipoplasia pulmonar
aumentando asi la morbilidad y mortalidad de gstm#entes.

Hoy en dia uno de los mayores desafios en la aifiegal es mejorar los indices
de supervivencia en estos pacientes sin provocaumento de los indices de morbilidad
fetal, neonatal o materna. Gracias a nuevas yraugs tecnologias como las nuevas
ecografias fetales, ecocardiografias fetales, avaElo mediante técnica de doppler y
resonancia magnética fetal se estan llevando a detgmosticos mas precisos y una
evaluacion mucho mas completa del paciente antgsap@ner cualquier tipo de terapia
fetal. Anomalias fetales asociadas que puedenaseideradas como de “riesgo vital”
pueden contraindicar un tratamiento fetal y plantiea finalizacion del embarazo,
mientras que si no se hallan otras alteracione$artalia debe ser informada de las
posibilidades terapéuticas disponibles. Actualmentson muchas las opciones
terapéuticas intrauterinas para tratar estos pasiemlesde la cirugia fetal abierta a
abordajes menos invasivos como la toracocentesis rageeticion, los shunts
toracoamnidticos o la ablacién por radiofrecuengianasas toracicas. En nuestro centro
se ha optado por la colocacion eco-guiada de sharagsoamnidticos para paliar esta
alteracion.

El objetivo de este trabajo de investigacion eslizaralos resultados de la
utilizacion del shunt toracoamnidtico en paciem@s derrame pleural fetal valorando los

resultados prenatales, evolucion postnatal e impgatia madre.



2) REVISION Y ACTUALIZACION BIBLIOGRAFICA

2.1) REFERENCIAS HISTORICAS E INTRODUCCION A LA

CIRUGIA FETAL

Gran parte de las anomalias diagnosticadas enalza girenatal pueden ser
manejadas en el periodo postnatal sin aumentaesa fetal o materno. En cambio,
existen situaciones en las que dejar evolucionandlarazo sin realizar ningun tipo de
tratamiento puede tener consecuencias graves pfat.e La terapia prenatal sobre el
feto humano se lleva realizando desde hace unosfi@8. La primera cirugia fetal
exitosa fue realizada en 1963 en Auckland, Nuevanda por A. William Liley que
utilizo los rayos-x para visualizar el feto y dirisu aguja con el fin de realizar una
transfusion fetal en un feto demasiado pequefio s@beevivir al parto. Posteriormente
no se volvid a tratar el tema hasta mediados ded¢ada de los 70 cuando aparecieran
nuevos materiales y técnicas diagnosticas comadgrafia. En 1981, el considerado
como padre de la cirugia fetal, el Dr. Michael am, realizé la primera cirugia fetal
abierta exitosa del mundo. Al paciente, diagnasdticde una hidronefrosis bilateral por
sospecha de valvulas de uretra posterior, se lézaelm colocacion de un catéter
vesicoamniotico para descomprimir la via urinagsta fue retirada tras el nacimiento y
el paciente evoluciono favorablemente.

Desde entonces el campo del diagnostico y terapgaapal ha evolucionado
mucho. En pocos afios hemos pasado de tener divsscespecializados en el mundo
(San Francisco y Philadelphia) a tener docenastréas por todo el globo, uno de ellos

en nuestro propio centro. También hemos pasadeatdizar procedimientos Unicamente



en patologias mortales a realizar terapias fetaleenomalias no vitales lo que no deja de
tener unas consideraciones éticas importantescomdlicto fundamental de la cirugia
fetal es lograr un equilibrio entre los riesgos enads y beneficios fetales. Una cirugia
fetal que suponga un gran beneficio para el feto ménimos riesgos maternos parece
justificada, mientras que un alto riesgo materna paa patologia no vital del feto es
mas que discutible.

En la década de los 80 un grupo de expertos d#éamrma serie de principios
clinicos y éticos para la cirugia fetal y descriloi® pasos a realizar antes de plantear una
terapia invasiva. Estos principios se mantiene @nmsyor parte intactos. Varias
patologias se consideraron como tratables prenatddnpor el hecho de poder suponer la
diferencia entre la vida y la muerte del feto (emiafragmatica congénita, uropatias
obstructivas, derrames pleurales congénitos, ntasasicas, teratomas sacrococcigeos,
sindrome de transfusion feto-fetal, cardiopatiaslds, etc.). Como se ha mencionado
anteriormente, a esta lista también se han afadide patologias no vitales pero cuyo
tratamiento intrauterino puede suponer un gran @aetbla calidad de vida posterior del
paciente (mielomeningocele, bridas amniédticas ¢ectacion de extremidades, etc.).

Tras pasar por fases de optimismo poco realistataét las enfermedades seran
diagnosticadas y tratadas en el periodo neonatddisgs de escepticismo total “tratar
estas anomalias prenatalmente solo prolonga eb énevitable de estos pacientes” la
cirugia fetal se ha establecido como un tratamigélidlo para una serie de indicaciones
bien establecidas.

La siguiente fase en la evolucion de las terapisngtales es hacerlas lo
minimamente invasivo posible. Inicialmente lasugias tenian que ser abiertas,

realizando una histerotomia para poder accedercimte y realizar la técnica



quirargica, hoy en dia, la cirugia abierta fetal #iesne sus indicaciones (masas toracicas
sélidas) pero la tendencia es a desarrollar tésnicmimamente invasivas como la
endoscopia fetal (Fetendo) y las técnicas percatgine
En cuanto a los derrames pleurales fetales, P@)esn 1982 fue el primero en

proponer la toracocentesis como tratamiento pronaidemas de ser una técnica
diagnostica. En algunos casos esta descompresitida revertia la patologia primaria
del paciente y el derrame no recidivaba. Aun Esimayor parte de los derrames
reaparecian a las 24-48 horas necesitando toraestende repeticion, lo que
multiplicaba el riesgo de un Unico drenaje. En6l%eeds y Bowes (3) propusieron por
primera vez la colocacion de un drenaje toracidoitigo, para ello utilizaron drenajes
gue habian sido originariamente disefiados paraaddas vejigas de los fetos con
obstruccién del tracto urinario. Poco a poco ycigim a publicaciones como las de
Aubard et al. (4) que muestran importantes mejdeatas cifras de supervivencia, esta
técnica, que poco ha variado a lo largo de los ,af@sha ido extendiendo y se ha
convertido en lo que es hoy, una técnica eficaz ybdjo riesgo para el manejo de
derrames pleurales fetales complicados.

En resumen, las cifras de supervivencia en pacd&ote derrames pleurales fetales
complicados e hidrops en la era pre-terapia fetad de menos del 5%. Con los avances
en las técnicas de diagnostico prenatal y terapi, las cifras de supervivencia pueden

llegar a alcanzar hasta un 70% en algunas seoe®(ta nuestra).



2.2) ORGANOGENESIS:

Para poder entender las malformaciones congémtake$ asociados al torax es
necesario hacer un recordatorio del desarrollo iemério del torax.

Aproximadamente un 3% de los recién nacidos praserdigun tipo de
malformacion congénita (5), sin un tratamiento angico, un tercio de ellos fallecerian
al no ser compatible con la vida fuera del Gtein la mayor parte de los casos, la
etiologia de la malformacion congénita no estaaclar6). En aproximadamente un 20%
pueden demostrarse factores genéticos mientrasfagpieres ambientales pueden se
identificados en un 10%, dejando un 70% de lasarakiciones congénitas sin causa
clara.

En 1901 Spemann demostro en sus experimentositmres que alteraciones en
el desarrollo embriol6gico normal pueden resultamalformaciones de los érganos.

El entendimiento de la embriologia y teratologid weax viene gracias a estudios
descriptivos y la aplicaciébn de técnicas molecslapara estudiar el desarrollo de
roedoresXenopus, polluelos y fundamentalmenteDaosophila.

El tubo intestinal primitivo se desarrolla a pad@&l endodermo de la parte craneal
del disco germinal trilaminar (7). Cuando el erdbriiene aproximadamente 4 semanas,
aparece un diverticulo respiratorio en la pare@rant del intestino anterior, por ello el
epitelio de revestimiento interno del sistema megpiio tiene un origen endodérmico
mientras que los componentes cartilaginosos Yy otaigs derivan del mesodermo
esplacnico que rodea el intestino anterior. Ihiognte el esbozo pulmonar se comunica
ampliamente con el intestino, pero a medida quexsende en direccién caudal se va

separando por unos rebordes tragueoesofagicosl fusonarse forman un tabique
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traqueoesofagico que posteriormente se reabsodwgafido el aparato respiratorio y

digestivo alto completamente separados.

Diverticulo
respiratorio

A medida que el intestino anterior y eshozo pulmagaseparan, éste forma la
trdquea y 2 evaginaciones laterales, los eshonogjbiales. El derecho se dividirad en 3y
el izquierdo en 2, dando lugar a los 3 l6bulos ulares derechos y 2 izquierdos.

Al crecer los esbozos pulmonares en direccion dauldderal se introducen en la
cavidad celomica, este espacio recibird el nomlerecahal pericardioperitoneal y se
encuentra a cada lado del intestino anterior gadugtimente es ocupado por los esbozos
pulmonares. Progresivamente los canales perigadioneales son separados de la
cavidad peritoneal y pericardica por los plieguesiperitoneal y pleuropericardica, asi
los espacios que quedan son las denominadas casidaldurales primitivas. El
mesodermo que recubre la parte externa del pulradosvertird en la pleura visceral
mientras que la hoja somética de mesodermo quéneta pared interna de la cavidad
tor4cica se transformara en pleura parietal. gh@s que queda entre ellos se denomina,

cavidad pleural.
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1)

2)

3)

4)

Posteriormente los bronquios se dividen repetidén@rmando aproximadamente 17
subdivisiones al final del 6° mes. Antes de alaars forma definitiva, aun se deben
formar 6 divisiones mas en el periodo neonatal.

Hoy en dia dividimos la maduracion de los pulmaered fases fundamentales;
Fase pseudoglandular (5-16 semanas): ramificacdstante de bronquios y bronquiolos
hasta formar los bronquiolos terminales. No ewrisbFonquiolos respiratorios ni
alveolos.
Fase canalicular (16-26 semanas): cada bronquéstoirial se dividen en 2 0 mas
bronquiolos respiratorios, los cuales a su vezigelah en 3-6 conductos alveolares.
Cuando algunas de las células de los bronquiofgsretorios cubicos se transforman en
células delgadas y planas, es posible la respiracio
Periodo del saco terminal (26 semanas — nacimies&gforman los sacos terminales
(alveolos primitivos) y los capilares establecetimio contacto con ellos. Las células
planas del epitelio respiratorio se hallan en eb&rerelacion con numerosos capilares
sanguineos Yy linfaticos, y los espacios rodeadasefpas son los sacos terminales o
alveolos primitivos. Para el 7° mes ya hay sufiteie capilares como para que tenga
lugar un intercambio de gases que permita la siys#wia de un bebe prematuro.
Periodo alveolar (28 semanas — 10 afos): alveoldurnos con contactos epiteliales-
endoteliales bien desarrollados. En los ultimareses de vida intrauterina y durante
varios afios después del nacimiento aumenta de foonstante el nimero de sacos
terminales, ademas las células de revestimieniajaséalveolares tipo 1, adelgazan
estableciendo la barrera hemato-gaseosa. Seaajoalen el momento del nacimiento

s6lo existe una sexta parte de los alveolos quesmonden a un adulto. Los restantes se
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forman durante los primeros 10 afios de vida ppradeso de aparicion continua de nuevos

alveolos primitivos.
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3) HIPOTESIS Y OBJETIVO DEL TRABAJO

3.1) HIPOTESIS

La colocacion de shunts toracoamnioticos mediaamtée¢nica percutanea eco-
guiada en un determinado grupo de pacientes coranderpleural + hidrops fetal
favorece la supervivencia posterior disminuyendi@aside morbimortalidad respecto a la

actitud expectante sin empeorar el pronéstico mater

3.2) OBJETIVOS

Estudiar los resultados tras la colocacion de wntstoracoamiotico mediante la técnica
percutanea eco-guiada en el tratamiento de loemas con derrame pleural fetal,

asociado o no a hidrops fetal,

1) Valorando el impacto que tiene la intervencion kiete, tanto desde el punto de

vista de la evolucion posterior como el de las darapiones secundarias.

2) Valorando el impacto de la intervencion quirtrgycsus posibles complicaciones

sobre la madre.

3) Valorando la evolucion postparto del neonato ypasler determinar posibles
factores pronosticos que puedan ayudar en el @ntemdo de la evolucién de esta

patologia.
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4) PACIENTES Y METODOS

4.1) POBLACION DE PACIENTES

La colocacion de shunts toracoamnioticos mediamtéé¢nica percutanea eco-
guiada se realizo por primera vez en el Hospitdl BaHebrén en el afio 2003. Desde
entonces, se ha llevado a cabo en 25 fetos coandepleural por diferentes causas.

4.1.a) Procedencia

Como centro de referencia para la patologia fatatpleja en Espafia nuestro
centro recibe un gran numero de pacientes de wistinonas de Catalufia y otras
comunidades autbnomas (un 56% de nuestras sengmsientes derivados desde fuera
de Cataluia).

La préctica habitual en nuestro centro al recibiestos pacientes es valorar
cuidadosamente las pruebas remitidas y comenzestudio exhaustivo desde el inicio.

4.1.b) Criterios de inclusion

Tras la realizacion del estudio pertinente (explicaen el apartado 4.2.a;
protocolo diagndéstico) podremos ver cuales sonlbgupacientes que cumplen nuestros
criterios de inclusion.

Los criterios de inclusion para realizar la caldon percutanea del shunt
toracoamnidtico eco-guiado no estan claramentopobzados, pero si hay algunos que
parecen estar aceptados internacionalmente. litsgias de inclusién utilizados en

nuestro centro son los siguientes;
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- Edad gestacional <33 semanas
- Hidrops fetal no inmune. Esto se define como deerpleural asociado a edema

subcutaneo o ascitis.

- Derrame pleural aislado sin hidrops pero que oaupagran parte de la cavidad

toracica (>50%) causando desviaciéon mediastinica.

- Derrame pleural que aumenta rapidamente de tamafi@syd asociado con un
polihidramnios que también va en aumento.

- Derrame pleural que se acumula rapidamente trasreddizacion de una

toracocentesis evacuadora.

- Derrame pleural importante bilateral son sospedahdutura hipoplasia pulmonar
(retraccion de al menos un pulmaon)

- Malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) macroigds con un quiste

dominante u otras masas toracicas con alto riesdopdplasia pulmonar. Para ello

16



utilizamos la resonancia magnética fetal para deter el “Lung-head ratio” (LHR)
y la ecografia para determinar el CVR (volumen MA&xd ratio) (8,9)
- Ausencia de otras malformaciones importantes adasiadiagnosticadas por

pruebas de imagen o estudios de laboratorio.
4.1.c) Crierios de exclusion

Antes de realizar la colocacion del shunt toracaatiwo, debe llevarse a cabo un
exhaustivo estudio diagnostico, fundamentalmenta gdascartar otras malformaciones
gue puedan contraindicar un tratamiento fetal

Los hallazgos que contraindicaban la colocacidéardshunt toracoamniotico eran;

o malformaciones congénitas asociadas graves

0 anomalias cariotipicas

o hidrops que no se resolvia a pesar de un correettai@ del derrame pleural

(esto sugeria otra causa severa del hidrops, selndiErrame una consecuencia

y no una causa del hidrops)

4.2) METODOS

Como ya se ha mencionado anteriormente, cada pacies valorado
exhaustivamente a su llegada junto con las pruebagplementarias anteriormente
realizadas si viene derivado de otro centro. Posteente, se inicia un protocolo

diagnéstico para determinar si el paciente estarimudel tratamiento en cuestion.
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4.2.a) Protocolo diagnéstico

Inicialmente se realiza una ecografia fetal comapleton valoracion
ecocardiografica y evaluacion doppler, para detgamias caracteristicas del derrame y
valorar la posibilidad de malformaciones congérdgissciadas.

En caso de apreciar un derrame minimo sin otrdazuyals, se decide mantener
una actitud expectante y realizar un control antbtita periddico para descartar la

aparicion de nuevos hallazgos.

En caso de apreciar un derrame mas importantergesmmplicado (no cumple
criterios de shunt) se decide realizar una toratdeses evacuadora mediante control
ecografico para vaciar el derrame y asi obtenernmmestra de liquido para analizar el
cariotipo y realizar estudios bioquimicos y hemajalos. Tras la toracocentesis se
realiza un seguimiento estrecho para descartaataumulacion del derrame.

Estudios de laboratorio (cariotipo, andlisis biogjaos y analisis hematoldgicos)
se llevaron a cabo en todos los casos; previouadtsn los casos en los que se realizaba
una toracocentesis evacuadora 6 en el mismo actogjao de colocacion de shunt si no

se habia realizado ninguna puncion anterior.
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Los estudios de imagen con ecografia, ecocardiagyafloppler son la base del
estudio de estos pacientes junto con los estudedadoratorio, que facilitan el
diagnéstico de cromosomopatias y otros sindromeétiges no valorables facilmente
por ecografia. La resonancia magnética es otratdude informacion descrita en la
literatura. En nuestro centro se relega a un skgplano y soélo es utilizada en casos
dudosos y/o extraordinarios en los que las imagdaegan definicion de la resonancia

magnética puedan aportar una informacion adicional.

En caso de cumplir los criterios de inclusion yhadlar criterios de exclusion tras
un estudio diagnostico exhaustivo se explicaba sapadres todas las posibilidades
terapéuticas, desde la actitud expectante hastdetapias mas invasivas haciendo
hincapié en el shunt toracoamniético. Un consaagtito informado era entregado a los
padres y firmado tras haber comprendido el actolrgico y sus complicaciones asi
como las posibles complicaciones de una actitué@apte. También se ofrecia a los
padres la posibilidad de ser asesorados por lesedifes especialistas que estarian
implicados en el manejo del paciente; neonatélogogjianos pediatricos y especialistas

en medicina fetal.
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4.2.b) Protocolo de tratamiento

Tras el estudio diagndstico, haber explicado eallget! procedimiento y obtener

el consentimiento por parte de los padres, comikngeeparacion de la intervencion.
Una vez ingresada la madre se inicia la profilaxigbiotica con Cefoxitina 2gr ev.
y se administra 100mg de Indometacina por via Ireotao agente tocolitico.

Se procede a la anestesia que en un primer moruengistia en una anestesia
epidural. Este protocolo cambio hace unos afosyyem dia no se utiliza la anestesia
epidural para este procedimiento sino una anesiesih acompafado de una sedacion
superficial. Este nuevo protocolo anestésico gadeeminuir los riesgos de hemorragia
materna intraoperatoria al mantener un mayor toeono.

Posteriormente se procede a la anestesia fetalavgéstrde la infiltracion
intramuscular en el muslo de Vercuronio 0,2mg/kgntknilo 1mgr/kg y Atropina
20ugr/kg, esta infiltracion se realiza mediante unagidn percutanea eco-guiada con

una aguja espinal de 18-20G.

Existen varios kits en el mercado, nosotros henptado por el Kit de Drenaje
Intrauterino (Somatex®, Teltow, Germany) que cdesen un trocar, un sistema de

enderezamiento y un stent en forma de doble *j".
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Con la madre en decubito supino y tras lograr umsstesia materna y fetal
adecuada se procede a la colocacion del shuntootragotico siguiendo los siguientes
pasos;

a) Comprobar que los precintos del kit estan sin dgfédarirlo comprobando que todo
el material estd en buen estado.
b) Colocar el stent completamente estirado sobre stersa de enderezamiento

utilizando el hilo en uno de los extremos del stemho guia.

Straightenar Corae Threaad Stant

—_— —_— L] L3 = ] = [ ] !_:\_\_‘-‘.—\—\_:D

c) Realizar una nueva desinfeccién del abdomen mategwmprobar que la zona a
puncionar esta correctamente infiltrado con aniesstesal.

d) Realizar una pequefia incisién quirdrgica con dlubigpara facilitar la puncién con
el trocar.

e) Realizar la puncién con el trocar de 2 piezas hgtricto control ecografico
atravesando la pared uterina (sin atravesar lapilary puncionando la porcién inferior

del hemitérax afectado del feto en la linea medistgrior axilar.
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f) Tras comprobar la puncion correcta del hemaitdése retira la pieza interna del
trocal y se aspira parcialmente el liquido par&ét una muestra a analizar.

g) Se introduce el sistema de enderezamiento corest actoplado por dentro del
trocar hasta llegar a la primera marca negra de&¢rsa de enderezamiento, esta primera
marca nos indica que el extremo distal del stetét asomando por fuera del extremo

distal del trocar.

= e ——

Handles 1st Mark

Canula shaft

Straighteper Stent
BK. \\ I

i y T il Tkl el e, § C Eeiy el e S e |

h) La pieza interna del sistema de enderezamiento siebeetirado unos 10cm sin
alterar la posicion del trocar o de la pieza exdeatal sistema de enderezamiento. Esta

maniobra desendereza la parte distal del stentaldal trocar.
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Straightaner core

i) Se introduce en bloque el sistema de enderentomiasta la segunda marca negra
del sistema de enderezamiento. Esto provoca guétda distal del stent es empujado a

la cavidad pleural adoptando su forma de “j” empate distal lo que facilita su anclaje.

10em
R
* 2nd Mark
Straight canula ?haﬂ Stent

[ R ety ey )

j) Debemos comprobar la correcta colocacion daitie mlistal del stent por ecografia.
k) Una vez comprobada la correcta colocacion de laepaistal del stent
procederemos a retirar el trocar hasta el mangsisielma de enderezamiento sin mover
este, asi descubriremos el stent completamentampds de los hilos para que la parte

proximal del stent que esta extratoracica tambiguigra su forma de “j".
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[) Retiramos el sistema de enderezamiento quedamdamente el trocar cuya punta
esta en la cavidad amniética.
m) Si se aprecia polihidramnios aprovecharemos estmentm para realizar una
amniorreduccion tras la cual podremos retirarcaldr.

En caso de incorrecta colocacién, el sistema deaB&x® permite corregir el
trayecto del stent siempre que no hallamos retiglddistema de enderezamiento y los
hilos completamente. En caso de apreciar una mialpa del stent tras este paso se

procedera a repetir el proceso.

En el caso de derrames bilaterales que precisamwmt bilateral se procede a la
colocacion de un shunt en cada hemotorax sigui@daismo proceso en un Unico

procedimiento siempre que sea posible.

4.2.c) Protocolo de seguimiento postoperatorio

Los controles ecograficos se realizaban a las 28hytras los cuales la gestante
era dada de alta si la evolucion era correctag tawatterna como fetal.

Dividimos a los pacientes en 3 grupos dependieneldadefectividad de la

colocacion del shunt;
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a) Efectivo: si el derrame y/o hidrops se solucionabepletamente tras la
colocacion del shunt y se mantenia asi a lo laejcahtrol posterior.

b) Parcialmente efectivo: si se resolvia el cuadrdnideops pero persistia un
componente estable de derrame sin necesidad dgaraala nueva intervencion.

c) Fracaso: si el problema no se solucionaba trasolacacion del shunt
toracoamniotico.

Tras el alta, los controles posteriores se reaizatependiendo de la evolucién

del paciente. Lo fundamental en estos controles@mprobar la correcta colocacion del

shunt y la resoluciéon del derrame e hidrops.

En aquellos que evolucionaban correctamente losalea se espaciaban cada vez
mas e incluso podian ser controlados en centroscer@anos a su domicilio, siendo
recuperados si la evolucién no era la correctas ¢asos que no evolucionaban tan
favorablemente requerian controles mas estreches gaso de volver a cumplir los
criterios de inclusion eran intervenidos de nuevo.

En aquellas recidivas o0 empeoramientos importagresntrados en pacientes de
>32 semanas de gestacion se optaba por realizdotatcentesis evacuadora y cesarea

urgente.
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4.3) DISENO DEL ESTUDIO
4.3.a) Variables objeto de estudio

Las variables objeto de estudio fueron 28 entre due se incluyen datos
epidemiologicos de la madre, edad gestacionalagindistico, diagndéstico primario, edad
gestacional en el momento del procedimiento, nungergrocedimientos, numero de
shunts, duracion del shunt, duracion del proceditoijesfectividad del shunt, lateralidad,
complicaciones fetales, complicaciones maternasj géstacional al nacimiento, peso al
nacimiento, via de parto, cifras de supervivencitas de morbilidad y evolucion
postnatal entre otras.

De forma mas desglosada, podemos resumir que tadls objeto de estudio
eran:

1.) Valorar los resultados postquirdrgicos y prenatdke$a técnica en el propio

feto
i. Valorar la evolucion del feto tras la colocacion sleunt, observar si
mejora 0 empeora el derrame, hidrops y estado gledel paciente
tras el acto quirdrgico.
ii. Valorar las posibles complicaciones quirdrgica®sgtQuirurgicas en el
propio feto.
iii. Valorar la posibilidad de muerte fetal o sufrim@f¢tal asociado a la
intervencion.
2.)  Valorar el impacto de la intervencion quirdrgical@madre
i. Valorar posibles complicaciones especificamentemas tras el acto
quirdrgico debidos a la propia intervencion, arsatetratamiento

farmacologico u otros actos implicados en el tratato
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ii. Valorar posibles complicaciones materno-fetalessta@lomo aborto o
parto pretérmino
3) Valorar la evolucién postnatal y a largo plazo lds pacientes tras el
nacimiento
i. Valorar la posible evolucion espontanea de la emdead primaria
ii. Valorar la necesidad quirtrgica postnatal del paeie
lii. Valorar la calidad de vida general de los nificargd plazo.
4.)  Valorar datos epidemiol6gicos materno-fetales
i. Valorar posibles datos que puedan facilitar datosdsticos en estos

pacientes

4.3.b) Recogida de datos

Los pacientes fueron identificados realizando @vwasion de la base de datos de
la Unidad de Medicina Fetal del Hospital Univensitd/all D"Hebron. Se analizaron las
historias clinicas de los 25 pacientes a los quieséabia realizado la colocacion del
shunt toracoamniotico desde su instauracion erntnouesntro en 2003 hasta el 2011.

Los datos fueron recogidos en una base de datosaljzados mediante un

programa informatico (IBM SPSS Statistics versi8h 1
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5) RESULTADOS

Entre los afios 2003 y 2011 se realizaron shunégedamniéticos en 25 mujeres
gestantes. Un total de 38 procedimientos se eralizcolocando 50 shunts en total. La
media de procedimientos por persona fue de 1.523R:14 pacientes (56%) requirieron
un solo procedimiento, 9 pacientes(36%) precis&omientras que soOlo 2 pacientes
(8%) requirieron 3 procedimientos.

La colocacion del shunt se realizé con éxito erngobbs casos excepto uno,
indicando un porcentaje de éxito de 97,36%. Laimekk shunts colocados por
procedimiento fue de 1,31 mientras que la medishdets colocados por persona fue de
2 (R;1-5).

La edad materna media en el momento del procedimittre de 31,68 afios
(R;23-42a). La edad gestacional media al diagod$tie de 24,28 semanas (R;19-30w)
La edad media gestacional en el momento del skientlé 27,6 semanas (R;19,7-32,4w)
mientras que si solo analizamos los primeros piotdedtos y no las reintervenciones, la
edad gestacional media era de 26 semanas (R;18331,1

Los diagnésticos primarios de los pacientes fudnmtotérax en 11 casos,
quilotérax (7 casos), MAQ (4 casos), secuestro pabn (2 casos) y un caso de derrame
inflamatorio.  16/25 pacientes (64%) desarrollarbimrops en algun punto del
seguimiento.

Se apreciaron 8 derrames bilaterales (32%) dejdddterrames unilateral de los

cuales 20/34 (58%) eran derechos y 14/34 (42%)iegaerdos.
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La duraciéon media de la intervenciéon fue de 27,Autais (R;5-90min). No se
hallaron diferencias significativas entre la dubacdile los shunts colocados por primera
vez (shunts primarios) (28,2min) o aquellos shuaistervenidos (shunts secundarios)
(26,6min). Los shunts mantenian su posicién undiarge 22,4 dias (R; 1-105d), en este
caso si que se hallaba una diferencia estadistitars@nificativa entre la duracion de
los shunts primarios (15,9d) respecto a los seciwosd#29,5d) con una P<0,05. No
sabemos explicar el porqué estos shunts colocados segundo o tercer procedimiento
se mantienen en su sitio mas tiempo.

En funcion de la efectividad del shunt apreciamaes g

a) Un total de 16 casos (32%) se solucionaron compkstte.

b) 29 pacientes (58%) se consideraron parcialmenttiade

C) Un 10% (5 casos) se consideraron fracasos.
En este caso no hallamos diferencias estadisticanggnificativas en cuanto a la
efectividad de los shunts primarios (8, 15 y 2 eefigamente) respecto a los secundarios
(8,14 y3).

La tasa de complicaciones de la serie fue altajwitasi la totalidad de ellas
pueden considerarse como complicaciones menorasmigiracion de los shunts fue la
complicacion mas frecuente, 34 shunts (68%) selalemon en algin momento del
seguimiento postquirdrgico, 19 de ellos (55,88%gunéeron una reintervenciéon por
reacumulaciéon del derrame pleural mientras que445L1%) se mantuvieron estables y
no requirieron una nueva intervencion quirargie los shunts desplazados, la mayoria
migré a la cavidad amnidtica, sélo se registrarooa8os de migracion intratoracica.
Otras complicaciones registradas en nuestra sexierf; colocacion inicial incorrecta del

shunt (3 casos), hemotorax fetal postoperatoraagb), taponamiento del
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stent (6 casos) y fistula broncopleural en 1 caseicamente 7 pacientes nacieron con el
shunt toracoamnidtico correctamente posicionadegyirieron un pinzamiento urgente y
posterior extraccion de dicho shunt previo a lanpra respiracion del neonato para evitar
asi la entrada de aire al torax provocando un n&rama

Las complicaciones maternas fueron muy escasasiapde Unicamente 2 casos
de hiperdinamia uterina postprocedimiento que s#raid con medicacién tocolitica
(Atosiban®) y un caso de desprendimiento de menalsr@m un paciente hidrépico que
requirié una cesarea urgente. No se registré niwg8o de fallecimiento materno.

No se registraron muertes intrauterinas en nuessree y todos los pacientes
tratados llegaron al momento del parto (3 paciergesperdieron debido a que
evolucionaron correctamente y siguieron controles se centro de origen). Se
registraron 6 casos (27,27%) de muerte neonatiistellos antes del primer mes de vida
(2 pacientes en las primeras 24h mientras quedogs al 4°, 11°, 16° y 18 dia de vida).
Todas las muertes se debieron a una insuficierespiratoria incorregible. Los
diagnésticos primarios de los pacientes fallecifi@son; secuestro pulmonar (1 caso),
quilotérax (3 casos) e hidrotorax (2 casos). No hse hallado ningin caso de
fallecimiento mas alla del mes de vida, es degdos$ los pacientes que sobrevivieron el
1° mes de vida siguen vivos con un seguimiento ongeli2,27 anos (R;1-72).

Se ha registrado un indice de supervivencia tatbl7@,73% en nuestra serie.
Dividiendo a la serie en subgrupos podemos apreciaras cifras de supervivencia del
subgrupo con presencia de hidrops es del 62,5%tmaseqgue es del 100% en aquellos
pacientes que no presentaban hidrops. Los derrdmaterales presentan una
supervivencia del 50% mientras que un 95% de loses unilaterales derechos y

93% de los izquierdos sobrevivieron.
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Tres pacientes han requerido cirugia postnatahsds de MAQ a las 24h y 3
meses de vida y un caso de secuestro pulmonarlé ldiss de vida, todos ellos por
empeoramiento de la clinica respiratoria. Existgpacientes con diagnostico de MAQ
gue se mantienen asintomaticos y esperan serémielns en los proximos meses.

Las patologias primarias de los fetos pueden seguicurso en el periodo
postnatal o pueden sufrir una involucion espontdad®), este fue el caso de un 47,3%
de nuestros pacientes; sus radiografias postnaeesnormales o casi normales y no
requirieron ningun tipo de tratamiento postnatd&n el otro 52,7% se confirmé el
diagnéstico postnatal y se requirié algin tipo rd¢atmiento médico o quirdrgico. Tres
pacientes fueron diagnosticados de una malformamidigénita grave que se pasd por
alto en el estudio diagndstico prenatal, asi, @dalmente se diagnosticd un Sindrome de
Noonan, una malformacién vascular hepética con egj@ndel ductus venoso y un
paciente afectado de drenaje venoso anémalo.

La edad gestacional media del feto en el momeritpat® fue de 36,52 semanas
(R; 29-41w). Un 42% de la serie sufrié un partet@mino (<37 semanas). Todos los
pacientes fallecidos de la serie tuvieron un pareiérmino con una edad gestacional
media de 31,33 semanas (R; 29-33w), es decir, tlmdogacientes nacidos anterior a la
semana 34 fallecieron en el periodo neonatal.

Si comparamos la edad gestacional al nacimientmdellos pacientes que fueron
sometidos a un solo procedimiento o aquellos geeofusometidos a 2 o 3 podemos
hallar una tendencia hacia el parto preterminoosrnphcientes con mas procedimientos

pero nada estadisticamente significativo (37,7 sasas. 35,4 semanas).
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El peso medio de los recien nacidos fue de 2746R3L380-3500gr). Al igual
gue con la edad gestacional al nacimiento se paeeiar que todos aquellos con pesos
inferiores a 2500gr fallecieron en el periodo neahaEl peso medio de los fallecidos fue
de 1830gr (R;1380-2260gr) mientras que el de lpsrsivientes fue de 3028gr (R;2730-
3500qr).

Se realizaron 10 ceséreas, solo 1 de ellas fu@gtaion materna mientras que
las 9 restantes fueron por indicacion obstétriea. el resto de los casos registrados el

parto siguid su curso por via vaginal.
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6) DISCUSION

Con el uso generalizado de las ecografias enolosates prenatales, los derrames
pleurales son diagnosticados con mas frecuenciaay precozmente. Pueden ser
diagnosticados incluso entre las semanas 12-16)L1,

En el caso de ir acompafiado por hidrops fetak(eli¢ndo hidrops como derrame
pleural asociado a edema subcutaneo o ascitisjfleas mayores desafios encontrados
es determinar si ese derrame es primario o si &geapo posteriormente en el contexto
de un estado de retencién de fluidos como es ebpsd Esta diferenciacion podria
facilitar determinar cuales de estos pacientesesefltiaria mas de la colocacion de un
shunt toracoamniotico (los derrames primarios nedpdan bien a los shunts mientras
gue es menos probable que un derrame secundami@stado hidropico sea resuelto con
la colocacion del shunt ya que existe una causgasehte que lo provoca). Yinon et al.
(1) describen que, derrames pleurales proporciar@kn mas grandes que otras
colecciones de fluidos y edemas distribuidos epalde superior del feto indican que el
derrame sea probablemente primario.

Un estudio diagndstico prenatal exhaustivo esdomehtal, ya que el diagnéstico de
derrame primario es un diagnodstico de exclusionolp guede hacerse tras haber
descartado otras malformaciones congénitas asaciaddasta un 25% (8,1) de los
derrames pleurales fetales estan asociados amoélésrmaciones fetales lo que acentua
la necesidad de realizar un estudio muy exhaustisloquilotorax congeénito es la causa

mas frecuente de derrame pleural fetal primarigritesen la literatura (13), suele
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deberse a una malformacién linfatica primaria Yy ss# diagnostica tras descartar otras
causas de derrame pleural y analizar el contetheti@errame. En nuestro centro para
considerarse un quilotérax, el liquido pleural dedeer al menos un 90% de linfocitos,
esta cifra puede descender a hasta un 70% en algantros. Esta cifra elevada del 90%
puede ser una de las causas por la que nuestramiheequilotorax es inferior al de los
hidrotérax. Otra de las causas podria ser el hdelger centro de referencia nacional y
recibir los casos mas complejos que en su mayde par se tratan de derrames
primarios.

Las masas toracicas fetales como los secueswosdpulmonares o las MAQ son
algunas de las malformaciones congénitas mas fieesi@sociadas a derrame pleural e
hidrops.

De hallarse alguna malformacién congénita de oiegtpl o alguna alteracion
cariotipica, la terapia fetal puede estar contiaamh. Anteriormente el Sindrome en
Espejo también se consideraba una contraindicadaia (11,14) de tratamiento fetal,
pero a raiz de algunos casos que han evolucioradectamente (1) parece que puede
ser considerado mas una contraindicacion relativa.

Los pacientes deben tener clara la posibilidad de sindromes genéticos o
malformaciones congénitas graves puedan pasarategagos y solo presentarse tras el
nacimiento. Una vez hecho el diagndéstico debenasesorados por los diferentes
componentes del grupo de medicina fetal (neonatdlogirujanos neonatales, obstetras
etc.) para comprender la patologia, el tratamidotoriesgos vy el futuro a corto y largo
plazo del paciente. En este momento todas laowgeison explicadas a la gestante,
desde el tratamiento mas conservador hasta el gr@sivw, y solo entonces debe

tomarse la decision de que hacer.
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Aubard et al. (4) publicé una revision en la que2@fo de los derrames pleurales
fetales regresaban de forma espontanea. Adzelk(#b,16) también presentanron cifras
similares de involucion espontanea de masas yrdeg#oracicos. El manejo expectante
de estos derrames es una opcidén pero generalmerimita a derrames pequefios y
estables que no provocan alteraciones clinicatefetaaquellos derrames de apariciéon
muy tardia. En estos casos, pueden ser suficientdsoles ecograficos periédicos y la
posibilidad de realizar una toracocentesis pregaata evitar problemas respiratorios en
el neonato puede ser discutible. Desafortunadamensomos capaces de predecir que
pacientes empeoraran o cuales desarrollaran hidhaasite el periodo de observacion.
Las cifras de supervivencia en estos pacientes estée 73-100% (4,17).

Si el derrame pleural es mas importante y ocureeqamente (2° trimestre) o
empeora durante el periodo de seguimiento existéesgo de apariciéon de hidrops e
hipoplasia pulmonar (18,19,20). Reid (21) desoribifases en el desarrollo pulmonar
normal;

o fase embridnica (<5 semanas)

o fase pseudoglandular (5-16 semanas)

o fase canalicular (16-24 semanas): crecimiento capidnamero y complejidad

de los espacios aéreos y vascularizacion pulmonar.

o fase alveolar (>24 semanas)
Ademas de estas 4 fases menciond 3 factores a8atitioos para el buen desarrollo del
pulmén del feto; un espacio toracico adecuado, miavitos respiratorios adecuados y un
volumen adecuado de liquido amniético. Descriline la fase canalicular era la mas

importante para el correcto desarrollo del pulredalfy el mas sensible a compresiones
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externas, por esta razon, lesiones ocupantes deiegn esta fase pueden provocar el
desarrollo de unos pulmones hipoplasicos y debenratdos de forma mas agresiva
(13,22,1,11). El efecto masa también puede prowat@ompromiso cardiovascular que
facilite la formacion del hidrops o una compresigsofagica que pueda facilitar la

aparicion de polihidramnios disminuyendo la probdad de supervivencia fetal.

Tradicionalmente estas familias tenian 2 opciomesjinar con el embarazo o parto
pretérmino con resucitacion neonatal agresiva ynanohos casos cirugia urgente. Hoy
en dia, gracias a la evolucion de las terapiaseetéenemos una serie de opciones que
facilitan el manejo de estos pacientes. Estasoopsiterapéeuticas van desde las menos
agresivas (toracocentesis de repeticion(40)) héstamas agresivas (cirugia fetal
abierta(12)). En nuestro centro no tenemos expadeen cirugia fetal abierta para el
manejo de pacientes con hidrops, por otro ladocreemos que la toracocentesis de
repeticion sea la solucion para derrames reciddgania que gran parte de ellos
reacumula en 24-48h. La colocacion de un shuaté@mniotico es un tratamiento mas
definitivo que la toracocentesis de repeticion yntigme la caracteristica de ser
minimamente invasiva, ademas, contribuye al estddignostico del feto al obtener
muestras para estudio. Debe tenerse en cuentsililipad de que una malformacion
congénita subyacente solo se haga visible tramdtarcavidad toracica, en ocasiones los

derrames pueden enmascarar masas u otras patdmgi@sas (22).

36



Los beneficios de drenar un derrame pleural fetmlegen ser; facilitar una
resucitacion neonatal mas adecuada, resolver ehrder e hidrops y prevenir la
hipoplasia pulmonar (23,24). Lo mismo est4d descpéra pacientes con MAQ o
secuestro pulmonar asociados con derrame plewdhigifops. Pacientes con MAQ’s
macroquisticos se benefician del drenaje de sutegquisedominante, y supone una
disminucion del efecto masa causado por el quisteejoria de su estado clinico
(8,14,25,26). Es posible que MAQ’s microquisticasrespondan adecuadamente a la
colocacién de un shunt debido a la falta de untguisedominante a drenar, en caso de
empeoramiento progresivo y falta de respuesta gtaécas menos invasivas puede que
la cirugia fetal abierta sea la Unica solucidbn4g,1Existe evidencia en la literatura que
recomienda la colocacién de un shunt toracoampoiGtic aquellos pacientes con un
secuestro broncopulmonar complicado con un derm@ampeesencia de hidrops (8,25) y
publicaciones que describen buenas cifras de swpapia y disminucion postnatal del
tamafo del secuestro (26). En ausencia de hidrajssrame pleural complicado, tanto
las MAQ como los secuestros broncopulmonares puselesimplemente controlados ya
gue presentan cifras de supervivencia de mas de @3% Por tanto, en casos
seleccionados, la colocacién de un shunt puededaepla supervivencia del neonato y
disminuir la morbilidad periparto al revertir lasdgacion mediastinica, el hidrops y el
polihidramnios.

La colocacién de un shunt toracoamniotico fue wi@spor primer vez en 1986 por
Seeds y Bowes (3). Desde entonces la técnica loa cambiando debido
fundamentalmente a la aparicion de nuevos matsriallea mejoria de los sistemas de

ultrasonidos. A pesar de ello, aun a fecha de mogxisten criterios unificados para
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determinar cuales son los pacientes que mas sdidimrian de esta técnica. Algunos
autores sugieren que deba ser reservada para fgactpre presentan hidrops (1,22,27)
mientras que otros creen que también deben traga@séentes no-hidropicos con
derrames complicados (desviacion  mediastinica, higoimnios asociado,
empeoramiento progresivo) (1,17,28). Histéricamerstdlo los pacientes con peor
pronéstico eran candidatos para la colocacion deshumt, pero dados los resultados
positivos de la técnica, poco a poco se va extaddiea pacientes menos graves que
también parecen beneficiarse de una técnica quéomemas tiene una baja incidencia
de complicaciones graves. A pesar de ello, auexigte un consenso sobre quién se
beneficiaria de esta técnica y cual es el momaihdoeio de su colocacién. En un
principio la eficacia de los shunts fue sostenido pna serie publicada (22) de 30
pacientes complicados con hidrops cuyo indice gersivencia fue de 46%, ninguno de
los pacientes del grupo control sobrevivieron. t&a@mente Grethel et al (14) publico
su experiencia a lo largo de 15 afios con estoemasi. Su revision describid que
pacientes con masas toracicas o derrames toracmoplicados con hidrops sin
tratamiento tenian una supervivencia de menos de ndg&wntras que los que no
presentaban hidrops sobrevivian en un 97%. Largwpacia de los pacientes
hidrépicos que se sometieron a un shunt toracoadicmiue de un 30% mientras que un
50% sobrevivieron tras la cirugia fetal abiertastol resultados pueden variar entre
distintos centros debido a las diferencias entagrdisticos primarios, presencia o no de
hidrops y tipo de terapia fetal. Aubard et al. ¢diplico los resultados de una revision
sistematica de la literatura que incluia 99 pae®mon quilotérax primario e hidrops.

Un 66% de los pacientes tratados sobrevivieronlgpoontra, menos de un 25% de los
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pacientes a los que se le realizo ningun tratamigwibrevivio. Picone et al. (22) publicé
un indice de supervivencia de >50% en derramesgbsucon hidrops tras la colocacion
de un shunt. Yinon et al. (1) presenté una supendia perinatal de 52% en pacientes
hidropicos con shunts toracoamniéticos y 72,4%pacientes tratados no hidrépicos.
Wilson y Johnson (13) presentan una supervivenei® o en pacientes hidropicos
tratados, 100% en pacientes no hidrépicos tratadis23% en pacientes hidropicos no
tratados. Otros grupos presentan indices de supeoia similares en pacientes
hidropicos tratados; Smith et al (28) 44%, Web@&hiylipson 31% (18), Nicolaides 52%
(29) (100% en no hidrépicos) y Knox 53% (61% tomatluyendo no hidrépicos) (30).
La presencia de hidrops es el factor prondsticepeddiente mas frecuentemente
encontrado en la literatura (1,13,22,28), la apariale hidrops es el factor de peor
pronéstico con cifras de mortalidad de >76% congmmreon <25% en pacientes no
hidrépicos (4,31). La combinacién de masa toraeitédrops parece empeorar alin mas
el pronéstico (32). En nuestra serie presentamdadice de supervivencia total de 72%
en pacientes tratados con la técnica del shuntdamaniético. Realizando un andlisis de
los subgrupos se puede apreciar que la supervavetecilos pacientes con hidrops es
menor que el de los pacientes que no presentanopsid62,5% vs. 100%). No hubo
ningun caso de pérdida del embarazo y todas lagtesuecurrieron en el periodo
neonatal. La informacién postmortem de los 6 paegefallecidos mostré una hipoplasia
pulmonar importante en todos los casos, ademaallsedm malformaciones congénitas
graves en 3 casos que habian pasado desaper@higbsstudio prenatal.

Todos los pacientes de la serie nacidos anterita 34° semana de gestacion

fallecieron en le periodo neonatal. El parto pratéo también se ha asociado a cifras
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mayores de mortalidad y se considera un factorgstioco independiente (1,31). Mann et
al. (24) afirmo que es el factor pronéstico masdrtgmte de muerte neonatal. Sendas
publicaciones de 2 de los centros mas importamesermpia fetal (San Francisco y
Philadelphia) (11,14,33) recomendaban terapia é&tabdos los fetos de <32 semanas de
gestacién con diagnéstico de derrame complicadcasantoracica asociado a hidrops
fetal no inmune. En aquellos pacientes con apgarictardia (>32 semanas)
recomendaban un manejo expectante o parto pret@reon resucitacion neonatal
agresiva. Otros grupos, empujados por las altaascde mortalidad encontrados en
pacientes prematuros, recomiendan la colocaciénndghunt en todo paciente de < 37
semanas de gestacion (1,8). Su razonamiento emsgjuw®mplicaciones de colocar un
shunt son principalmente la rotura prematura de Ion@nas y el parto pretermino, algo
asequible en un paciente con posibilidades de msgjaruya otra opcion es inducir el
parto. La resucitacién de un neonato hidropicaresiesafio muy importante y se ha
visto que incluso 24-48h de estabilizacion prepadn mejoria del hidrops, derrame
pleural, desviacion mediastinica y polihidramniaggbe facilitar mucho la resucitacion
posterior del neonato. Esta practica sera temdeuenta en nuestro centro para futuros
casos de evolucion tardia de hidrops.

El concepto de la prematuridad parece ir ligadomaimente con las cifras de
mortalidad en los neonatos de bajo peso. Un irdkamortalidad del 100% en pacientes
de < 2500gr también apoya la idea de de intentspgwer el parto lo maximo posible,
siempre dentro de unos limites.

La edad gestacional precoz al diagnostico ha®dsiderado por algunos como un

mal factor prondstico (18,31) aunque la mayor paetéos estudios no hallan
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significacion estadistica. En nuestra serie ndahels ninguna asociacion entre el
diagnéstico precoz y la mala evolucion posteridipaeiente.

En nuestra serie, ademas de la presencia de hidbparto prematuro y el bajo
peso al nacer, pudimos comprobar que los derraitegerbles presentaban unas cifras de
mortalidad elevadas (50%). Podemos considerarttodactor pronostico independiente
con una significacion estadistica de P<0,05.

Nuestra serie muestra que, en manos experimenfadgspsibilidades de éxito de
la intervencién son muy elevadas (97,36%), la dadmacorta (27,4minutos) y las
complicaciones intraoperatorias raras. La efetdigtide los shunts colocados fue muy
buena, un 90% de los pacientes se beneficiarom delbcacién del shunt, incluso un
32% vio como se resolvia completamente el cuadro.

El seguimiento postoperatorio muestra un indicealaplicaciones maternas muy
baja. A pesar de que en la literatura se pubkstiahun 5% de perdidas de embarazo (13)
tras la cirugia, en nuestro caso solo podemos meEgsen caso de rotura prematura de
membranas que provocOd un parto pretermino y 2 cawoshiperdinamia uterina
posteriormente controlados con tratamiento farntagod (Atosiban®).

Una gran variedad de complicaciones fetales ed&sctritos en la literatura;
migracion del shunt (8), taponamiento del shunpopioteinemia (34), cicatrices
hipertréficas (35), compresion isquémica de laemtdad superior (36), inversion del
shunt (el liquido amniético drena a la cavidad @8u (37,38) y lesiones
broncopulmonares (22,39). En nuestra serie las pkoaciones fetales fueron
relativamente frecuentes pero leves, sin compromisal. La complicacibn mas
frecuente fue el desplazamiento del shunt de sar ldg origen, un 68% de los shunts se

desplazaron en algin momento, todos a la cavidaibéioa excepto 3 casos que
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migraron a la cavidad pleural del feto. Estos Gqrdes fallecieron (por otras causas) o
requirieron una cirugia posterior, lo que se apchéeoara retirar el shunt. Un 55,88% de
los pacientes a los que se les desplazé el shenispruna reintervencion debido a la
reacumulacién del derrame. En otros 6 casos geiapuina obstruccién del shunt por el
propio pulmoén o a causa del material proteico detaine y requirieron una nueva
colocaciéon de shunt. Sélo 7 shunts (14%) se martuv en su sitio y funcionantes
desde su colocacion hasta el parto y tuvieron guelampados urgentemente previo a la
primera respiracion del neonato para evitar la ieijdar de un neumotérax y
posteriormente retirados.

La informacién recogida sobre la via de parto nraegue se intenta realizar un
parto eutdcico por via vaginal siempre que seabjmsiSe realizaron 10 cesareas de las
cuales solo una fue electiva y por peticion de kdm, las demas se realizaron por
problemas fetales. Esto muestra que la coloca@éun shunt toracoamniotico no debe
influir sobre la via de parto, esta debe ser déaidegun las caracteristicas del paciente e
independientemente de la presencia del shunt (1).

El seguimiento postnatal de estos pacientes nauests resultados excelentes en el
grupo de los supervivientes. Todos aquellos nesrie sobrevivieron al primer mes de
vida siguen vivos con un seguimiento medio de 23#6s (R;1-72). De los 19
supervivientes tenemos datos de 14 pacientestios ® son seguidos en sus hospitales
de origen dada su buena evolucion posterior. @£ 4stos pacientes presentaron una
involucion completa de su patologia primaria trdsparto presentado radiografias
normales o casi normales y estando asintomatiaus,precisaron de ningun tipo de
intervencidn y siguen estando asintomaticos a fdehaoy. Otros 3 pacientes precisaron

una intervencioén quirurgica en los primeros 3 meksegida debido a un empeoramiento
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de su clinica respiratoria (2 MAQ y 1 secuestronbopulmonar), todos ellos
evolucionaron favorablemente tras la cirugia y seuentran asintomaticos. Quedan
pendientes 2 pacientes diagnosticados de MAQ yaas#ticos que esperan una cirugia
electiva. Resultados similares fueron publicadms3mith et al. (28) que describié como
todos los pacientes que sobrevivieron los prim&osieses de vida se encuentran
asintomaticos y libres de enfermedad.

Criterios unificados para decidir que pacientdsedeser tratados y cuando,
aun estan en el aire. Evidencia cientifica en esi®po es aun escasa Yy estudios
randomizados multicéntricos son necesarios paranebtevidencia y poder publicar
guias de practica clinica basadas en la evideridiantras esto sea posible los estudios
gue se van publicando muestran datos esperanzagl@eisnan a seguir en esta linea

ampliando el grupo de pacientes que pueda berrsgoike esta técnica.
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7) CONCLUSION

En nuestra experiencia, con la técnica de colongméicutanea y eco-guiada de shunts

toracoamnidticos, para el tratamiento los derrgpfemsrales fetales,

1) La cifra de supervivencia global ha sido delr3% alcanzando el 100% en derrames

sin hidrops y un 62,5% en caso de derrames congsdicomparante.

A pesar de que la cifra total de complicaciones ghifeto es aun elevada, estas, en su

mayor parte, son leves.

So6lo un 10% de los shunts colocados se han coadmen fracaso total.

2) Las complicaciones maternas son poco frecugntiiesen un minimo impacto sobre
el estado general de la madre. Esta técnica seepumtbiderar como segura desde el

punto de vista salud materna.

3) El seguimiento postnatal demuestra unos resdtagcelentes en los supervivientes.

Todos los que se sobreviven al primer mes de vifles vivos y asintomaticos. Una
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minoria, con malformaciones persistentes (MAQ sstros) han requerido cirugia en

el periodo neonatal con muy buenos resultados.

Los factores prondsticos independientes que estiriaalos a mayor morbi mortalidad;
han resultado ser: parto pretermino, presenciaidi®gs, bajo peso al nacimiento y
presencia de derrame bilateral. No hemos hallaginifeiacion estadistica para otros
posibles factores prondésticos como, edad gestdabdagndstico ni en el momento de

la intervencion, numero de procedimientos o diaic@grimario.

45



8) REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

Y Yinon et al., «Perinatal outcome following fetdlest shunt insertion for pleural
effusion», Ultrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 36, no. 1 (Julio 2010):
58-64.

R E Petres, F O Redwine, y D P Cruikshank, «Conglehilateral chylothorax.
Antepartum diagnosis and successful intrauterimgical management»xJAMA: The
Journal of the American Medical Association 248, no. 11 (Septiembre 17, 1982): 1360-
1361.

J W Seeds y W A Bowes Jr, «Results of treatmesewére fetal hydrothorax with
bilateral pleuroamniotic cathetersdbstetrics and Gynecology 68, no. 4 (Octubre 1986):
577-580.

Y Aubard et al., «Primary fetal hydrothorax: A taéure review and proposed
antenatal clinical strategy¥,etal Diagnosis and Therapy 13, no. 6 (Diciembre 1998):
325-333.

Nadler HL. Tratology. In: Welch KJ, Randolph JGavkch MM, O’Neill JA,
Rowe MJ. Pediatric Surgery"4dn, Year Book Medical Publishers 1986: 11-13

Shepard TH. Catalogue of Teratogenic Agenfsedn. Baltimore: Johns Hopkins
Press, 1983

Sadler, Langman, Embriologia médica, 82 edicion Hathamericana

46



8. Yoav Yinon, Edmond Kelly, y Greg Ryan, «Fetal pkdwffusions»Best Practice
& Research. Clinical Obstetrics & Gynaecology 22, no. 1 (Febrero 2008): 77-96.

9. Timothy M Crombleholme et al., «Cystic adenomataidiformation volume ratio
predicts outcome in prenatally diagnosed cystimadetoid malformation of the lung»,
Journal of Pediatric Surgery 37, no. 3 (Marzo 2002): 331-338.

10. L Pijpers et al., «<Noninvasive management of isaldiilateral fetal hydrothorax»,
American Journal of Obstetrics and Gynecology 161, no. 2 (Agosto 1989): 330-332.

11. KuoJen Tsao, Craig T Albanese, y Michael R HarriseRrenatal therapy for
thoracic and mediastinal lesiond&orld Journal of Surgery 27, no. 1 (Enero 2003): 77-
83.

12. N S Adzick et al., «Fetal surgery for cystic adeatoid malformation of the lung»,
Journal of Pediatric Surgery 28, no. 6 (Junio 1993): 806-812.

13. R Douglas Wilson y Mark P Johnson, «Prenatal wuwad guided percutaneous
shunts for obstructive uropathy and thoracic disegSeminars in Pediatric Surgery 12,
no. 3 (Agosto 2003): 182-189.

14. Erich J Grethel et al., «Fetal intervention for méssions and hydrops improves
outcome: a 15-year experienceeurnal of Pediatric Surgery 42, no. 1 (Enero 2007):
117-123.

15. N S Adzick et al., «Fetal cystic adenomatoid maltfation: prenatal diagnosis and
natural history»Journal of Pediatric Surgery 20, no. 5 (Octubre 1985): 483-488.

16. K van Leeuwen et al., «Prenatal diagnosis of comglemrystic adenomatoid
malformation and its postnatal presentation, safgicdications, and natural history»,
Journal of Pediatric Surgery 34, no. 5 (Mayo 1999): 794-798; discussion 798-799

17. Maria Angela Rustico et al., «Fetal pleural effasicPrenatal Diagnosis 27, no. 9

(Septiembre 2007): 793-799.

a7



18. A M Weber y E H Philipson, «Fetal pleural effusiareview and meta-analysis for
prognostic indicators>9bstetrics and Gynecology 79, no. 2 (Febrero 1992): 281-286.
19. J Smoleniec y D James, «Predictive value of pleeffaisions in fetal hydrops»,

Fetal Diagnosis and Therapy 10, no. 2 (Abril 1995): 95-100.

20. R A Castillo et al., «Pleural effusions and pulmmynaypoplasia»,American
Journal of Obstetrics and Gynecology 157, no. 5 (Noviembre 1987): 1252-1255.

21. L Reid, «1976 Edward B.D. Neuhauser lecture: timglgrowth and remodeling in
health and diseaseAJR. American Journal of Roentgenology 129, no. 5 (Noviembre
1977): 777-788.

22. Olivier Picone et al., «Thoracoamniotic shunting fetal pleural effusions with
hydrops» American Journal of Obstetrics and Gynecology 191, no. 6 (Diciembre 2004):
2047-2050.

23. J Santolaya-Forgas, «How do we counsel patientyicgra fetus with pleural
effusions?»,Ultrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 18, no. 4 (Octubre
2001): 305-308.

24. Stephanie Mann, Mark P Johnson, y R Douglas Wilgbetal thoracic and bladder
shunts»Seminarsin Fetal & Neonatal Medicine 15, no. 1 (Febrero 2010): 28-33.

25. P Cavoretto et al.,, «Prenatal diagnosis and outcomechogenic fetal lung
lesions», Ultrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 32, no. 6 (Noviembre
2008): 769-783.

26. L J Salomon et al., «Fetal thoracoamniotic shuntsgthe only treatment for
pulmonary sequestration with hydrops: favorablegtterm outcome without postnatal

surgery», Ultrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the

48



International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 21, no. 3 (Marzo
2003): 299-301.

27. K L Deurloo et al., «Isolated fetal hydrothorax lwitydrops: a systematic review of
prenatal treatment options$,enatal Diagnosis 27, no. 10 (Octubre 2007): 893-899.

28. R P Smith et al., «Outcome of fetal pleural effasidreated by thoracoamniotic
shunting», Ultrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 26, no. 1 (Julio 2005):
63-66.

29. Pettersen HN, Nicolaides KH. Pleural effusiohs. Fisk NM, Moise KJ editor.
Cambridge: Cambridge University Press; 1997;p. 262—

30. E M Knox et al., «In-utero pulmonary drainage ire thanagement of primary
hydrothorax and congenital cystic lung lesion: a&teyatic review»,Ultrasound in
Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the International Society of Ultrasound
in Obstetrics and Gynecology 28, no. 5 (Octubre 2006): 726-734.

31. M T Longaker et al., «Primary fetal hydrothoraxtural history and management»,
Journal of Pediatric Surgery 24, no. 6 (Junio 1989): 573-576.

32. M G Evans, «Hydrops fetalis and pulmonary sequtstra, Journal of Pediatric
Surgery 31, no. 6 (Junio 1996): 761-764.

33. N S Adzick et al., «Fetal lung lesions: managemamii outcome»American
Journal of Obstetrics and Gynecology 179, no. 4 (Octubre 1998): 884-889.

34. T Koike et al., «Severe hypoproteinemia in a fetfisr pleuro-amniotic shunts with
double-basket catheters for treatment of chylotkvgrdhe Journal of Obstetrics and
Gynaecology Research 26, no. 5 (Octubre 2000): 373-376.

35. R D Webb, S A Walkinshaw, y N J Shaw, «Cosmetiaistxg of thoraco-amniotic

shunting»European Journal of Pediatrics 159, no. 1-2 (Febrero 2000): 133.

49



36. R Brown y K Nicolaides, «Constriction band of thenafollowing insertion of a
pleuro-amniotic shuntJltrasound in Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of
the International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 15, no. 5 (Mayo
2000): 439-440.

37. C H Rodeck et al., «Long-term in utero drainagdetél hydrothorax»The New
England Journal of Medicine 319, no. 17 (Octubre 27, 1988): 1135-1138.

38. D Ronderos-Dumit et al., «Uterine-peritoneal amnidiuid leakage: an unusual
complication of intrauterine shunting®bstetrics and Gynecology 78, no. 5 Pt 2
(Noviembre 1991): 913-915.

39. K H Nicolaides y G B Azar, «Thoraco-amniotic shagt, Fetal Diagnosis and
Therapy 5, no. 3-4 (1990): 153-164.

40. Z Hagay et al., «Isolated fetal pleural effusiorpranatal management dilemma,
Obstetrics and Gynecology 81, no. 1 (Enero 1993): 147-152.

41. Masakatsu Sase et al., «Successful treatment wiapyifetal hydrothorax with a
double basket catheterAmerican Journal of Perinatology 19, no. 8 (Noviembre 2002):
405-412.

42. Mark Davenport et al.,, «Current outcome of antgnaliagnosed cystic lung
diseasexJournal of Pediatric Surgery 39, no. 4 (Abril 2004): 549-556.

43. M Dommergues et al., «Congenital adenomatoid nralédion of the lung: when is
active fetal therapy indicatednerican Journal of Obstetrics and Gynecology 177, no.
4 (Octubre 1997): 953-958.

44, Darrell L Cass et al., «Prenatal diagnosis and avaéc of fetal lung masses»,

Journal of Pediatric Surgery 46, no. 2 (Febrero 2011): 292-298.

50



45. J A Estoff et al., «The natural history of isolafetal hydrothorax»Ultrasound in
Obstetrics & Gynecology: The Official Journal of the International Society of Ultrasound
in Obstetrics and Gynecology 2, no. 3 (Mayo 1, 1992): 162-165.

46. R Douglas Wilson et al., «<Congenital pulmonary Iyrapgiectasis sequence: a rare,
heterogeneous, and lethal etiology for prenatalrplesffusion» Prenatal Diagnosis 26,
no. 11 (Noviembre 2006): 1058-1061.

47. Diana Farmer, «Fetal surgeryBMJ(1: British Medical Journal 326, no. 7387

(Marzo 1, 2003): 461-462.

51



