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\] ustificacion

Ha llegado al mundo en unas circunstancias muy especiales, demostrando ser
una pequefia fuerte y valiente. Con 33 semanas, y tras dejar que su hermana
gemela naciera sana segundos antes, se ha enfrentado a una compleja
intervencion quirargica que le ha dado la oportunidad de seguir con vida fuera
del vientre materno.

El equipo de Medicina y Terapia Fetal de Hospitales Universitarios Virgen del
Rocio se ha enfrentado a un nuevo reto, realizando por primera vez el
procedimiento EXIT (ex utero intrapartum treatment) para resolver un raro
tumor de base de craneo que hubiera sido mortal de haberse esperado al final
natural de la gestacion. Las complicaciones del epignatus que habia
desarrollado la pequefia durante la gestacién y que invadia toda la cavidad
orofaringea, le estaban impidiendo la correcta deglucion de liquido amniotico,
al igual que le suponian un riesgo vital, ya que no hubiera podido pasar de la
respiracion placentaria a la pulmonar el dia de su nacimiento.

El procedimiento EXIT, la mejor opcion para salvar su vida, se realiz6 durante
el parto y con el bebé aun conectado al cordén umbilical para aprovechar la
circulacion placentaria. En menos de cinco minutos, se extirpdé la masa
tumoral externa y se realiz6 una traqueostomia para dar soporte respiratorio
al bebé, tras lo cual se cortd el cordon umbilical y se traslad6 a la pequefa a
la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. Unas 15 horas después, la
pequefa volvia a enfrentarse a una intervencion para que el equipo extirpara
el tumor desde dentro y reconstruyera su traquea. La evolucion esta siendo
satisfactoria y desde el pasado sabado ya respira por si misma.

Especialistas en medicina fetal, cirujanos pediatricos, neonatdlogos, cirujanos
maxilofaciales, neurocirujanos, anestesistas y enfermeria especializada han
formado parte del equipo que ha asumido este nuevo desafio para el hospital
sevillano. ElI hecho de tratarse de un embarazo gemelar y la rareza y
severidad de la patologia - en la literatura cientifica internacional s6lo existen
dos precedentes de esta cirugia en embarazos gemelares, ninguno de
epignatus- han supuesto un verdadero desafio para los profesionales que hace
apenas tres meses realizaban el primer caso de cirugia fetal abierta de espina
bifida en Europa, otra modalidad de intervencion de alta complejidad que se
realiza durante la gestacion.
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Desde el diagnoéstico prenatal de la malformacién en la Unidad Clinica de
Genética y Reproduccion de Hospitales Universitarios Virgen del Rocio, en la
semana 22 de gestacion, hasta la intervencion, que ha tenido lugar este mes a
las 33 semanas de embarazo, madre y pequefias han permanecido bajo
supervision médica, habiendo sido necesarios dos amniodrenajes del liquido
amniotico que el feto afecto no podia tragar y que amenazaba con romper la
bolsa amniotica o anticipar el parto.

La confianza depositada por la madre y su familia en el centro, multiples
reuniones de planificacion y preparacion, la elaboracién de protocolos de
actuacion y de incidencias, simulacros quirdrgicos y la reconocida experiencia
de los servicios implicados en el programa de Medicina y Terapia Fetal del
hospital sevillano han formado parte de este nuevo éxito del Sistema Sanitario
Publico de Andalucia.
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EI epignatus

El epignatus es una forma infrecuente de teratoma oro-faringeo, un tumor
gue se asocia con una alta mortalidad durante el periodo neonatal. La forma
de presentacion de esta anomalia congénita, generalmente una gran masa de
tejidos que aflora por la cavidad oral, ocluye severamente la via aérea e
impide la correcta deglucion de liquido amnidtico durante la vida
intrauterina, asi como la normal ventilacion durante la vida postnatal.

En el caso de la recién nacida intervenida en Hospitales Universitarios Virgen
del Rocio, el tumor tenia su origen en el etmoides, estructura 6sea de la base
del craneo, y atravesaba la mesoestructura de la cabeza, invadiendo el
maxilar superior y obliterando fosas nasales y cavidad oral, rechazando la
lengua, y saliendo por la boca al exterior.

Dependiendo del momento de la gestacion y el deseo de la madre o la familia,
las malformaciones fetales en general pueden manejarse mediante el
tratamiento o correccion fetal intrauterina en casos seleccionados, el
tratamiento intraparto extrauterino o el tratamiento tras la finalizacion de la
gestacion.

Existe evidencia cientifica para afirmar que la correccion fetal extrauterina-
intraparto (EXIT) del teratoma ofrece un correcto potencial de recuperacion.
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Cirugl’a EXIT

El primer caso de cirugia EXIT que se realiza en el mundo data de 1989 y se
aplicé para resolver un caso de teratoma cervical. No obstante, la técnica que
se realiza en la actualidad es de 1997, habiéndose extendido hasta unos
guince procesos, fundamentalmente aquellos en los que existe un importante
compromiso cardiorrespiratorio para el feto al nacer (masas tumorales en
cuello y térax, tumores pulmonares o del mediastino, hernias diafragmaticas
severas, sindrome de obstruccién aérea, agenesia pulmonar unilateral, etc.).

Segun las udltimas revisiones bibliograficas, se han realizado en el mundo
aproximadamente unos 30 procedimientos EXIT, dos de ellos en embarazos
gemelares (1999 y 2001), aunque ninguno en epignatus. Al tratarse de un
procedimiento altamente complejo, se requiere orquestar con la maxima
precision a un importante numero de profesionales de diversas disciplinas,
tanto antes de la cirugia como en el propio acto quirargico, momento en el
que una posible emergencia neonatal fatal se convierte en una opcién
programada de vida para el feto.

Paso a paso

Hospitales Universitarios Virgen del Rocio ha realizado su primer caso de
cirugia EXIT en un caso de epignatus durante una gestacion gemelar. El paso a
paso de esta intervencion se desglosa de la siguiente forma:

Paso 1.- La madre recibe una anestesia general junto con un catéter epidural
para controlar el dolor tras la cirugia. Este procedimiento anestésico es mas
complejo que el de una cesarea normal, ya que son necesarios controles
intraoperatorios adicionales.

Paso 2.- El Gtero es expuesto y, tras comprobar mediante ecografia la
localizacion de los fetos y las placentas, se procede a la evacuacion mediante
amniodrenaje de parte del liqguido amnidtico. La apertura del utero
(histerotomia) se realiza en la localizacion mas adecuada, siendo este
procedimiento similar al de una cesarea convencional.
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Paso 3.- Al tratarse de una gestacion gemelar en la que la presentacion del
primer feto corresponde al feto sano, se procede en primer lugar al parto del
mismo.

Paso 4.- La presentacion pelviana de la pequefia afectada dificulta el ya
dificil procedimiento. Igualmente, la gran masa tumoral que sale por la
cavidad oral obliga a intervenir al feto sacandolo completamente del atero,
reduciéndose asi el tiempo de maniobra del equipo. En situaciones normales,
la duracién del flujo sanguineo Utero-placentario dura entre 60 y 120 minutos,
pero cuando el corddén umbilical sale al exterior en su totalidad, el tiempo de
correcta oxigenacion baja a 10-20 minutos.

Tras la exposicion del feto y monitorizaciéon del mismo, unido en todo
momento al cordon umbilical, se lleva a cabo la intervencién para extirpar la
masa tumoral externa y liberar la via area (traqueostomia), un proceso que
dura exactamente 4 minutos y 30 segundos. Finalmente, se corta el corddn
umbilical y se traslada al recién nacido a la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales para su seguimiento y control.

Paso 5.- Tras la extraccion de ambas placentas, se cierra el Utero y el
abdomen, permaneciendo la madre durante unas horas en la Unidad de
Reanimacion Postanestésica para, posteriormente, pasar a planta de
hospitalizacion.

El trabajo coordinado y multidisciplinar de hasta 20 profesionales -Unidad
Clinica de Genética y Reproduccion, Servicio de Ginecologia y Obstetricia,
Unidad de Gestién Clinica de Cirugia Pediatrica, Servicio de Anestesiologia,
Unidad de Gestion Clinica de Neonatologia, Unidad de Gestion Clinica de
Cirugia Maxilofacial y Unidad de Neurocirugia Infantil- ha permitido llevar a
cabo con éxito esta compleja cirugia.

La més avanzada tecnologia en Sistemas de Vision e Integracién de Imagenes y
Datos ha sido utilizada en esta intervencion, con equipos disefiados Yy
desarrollados en colaboracion con la Universidad de Sevilla, a través del
Grupo de Fisica Interdisciplinar de la Escuela Superior de Ingenieros.
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Medicina y Terapia Fetal

El desarrollo humano depende de una secuencia extremadamente precisa de
proliferacibn y maduracién, que requiere una regulaciéon genética y
epigenética muy compleja. Es facil imaginar que las interferencias en dicha
secuencia daran lugar a trastornos del desarrollo fetal y anomalias congénitas
gue en un numero importante de casos pueden acompafiarse de retraso
psicomotor.

Un reciente estudio prospectivo indica que en el 55% de los nifios con retraso
psicomotor sin caracteristicas autistas es posible encontrar la causa
responsable de su trastorno. Entre ellas, el 64% serian de origen prenatal
(anomalias del desarrollo cerebral, exposicion a toxicos, anomalias
cromosdmicas, sindromes de origen genético o infeccion congénita) y el 21%
de origen perinatal con una probable predisposicion prenatal (como la
transfusion fetofetal y la restriccion del crecimiento fetal). Es por ello que la
medicina fetal se sitia en un contexto perinatal, en el que la etapa fetal y
neonatal constituyen momentos consecutivos de una etapa critica del
desarrollo humano que afectara también a la edad adulta.

La medicina fetal se ha desarrollado como un area de conocimiento y
competencia a medida que la investigacion y la tecnologia nos han
acercado a diagndésticos mas precisos y, sobre todo, a comprender la
historia natural de los trastornos del desarrollo fetal, a las que de
forma clasica la aproximacion clinica se ha realizado por sus efectos
finales. Hoy resulta evidente que las enfermedades y/o
malformaciones fetales representan un estadio final consecuencia de
procesos de causa diferente y cuadros clinicos aparentemente
similares pueden afectar la funcion final del érgano o sistema afecto
con notables diferencias. Estas diferencias son susceptibles de
estrategias diagndsticas, preventivas y terapéuticas especificas que
contribuyen de manera significativa a reducir la mortalidad vy
morbilidad perinatal evitable.
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La necesidad de gestionar las nuevas tecnologias desde el conocimiento
hace imprescindible la formacion en estas nuevas areas; en las que son
también necesarias la transversalidad y multidisciplinariedad para su correcta
implementacién y aplicacion clinica. Es necesario establecer criterios para
evaluar los riesgos y beneficios de cada procedimiento, asi como para
asegurar su efectividad para promover la salud y prevenir la enfermedad. La
combinacién de estos factores resulta esencial para la implementacion y el
desarrollo sostenible de los programas relacionados con medicina y terapia
fetal, cuyo objetivo obvio debe ser reducir la morbimortalidad perinatal
evitable.

Para identificar de la forma mas precisa posible los casos potencialmente
beneficiarios de un programa de medicina y terapia fetal, es imprescindible
una atencion en bien estructurada y desarrollada. Para cada patologia o
malformacion es necesario un conocimiento exhaustivo de las bases genéticas,
de la embriologia normal y patoldgica y de la fisiopatologia fetal. El
conocimiento del problema fetal y su historia natural permite el diagnostico
correcto, el seguimiento especializado, planificar el momento, el lugar y el
tipo de parto y la terapia prenatal y/o neonatal especifica.

Ello significa que los fetos y recién nacidos que puedan ser tratados meédica o
quirurgicamente estén en las mejores condiciones para recibir la mejor
atencién posible en el escenario perinatal (fetal y neonatal). También es
esencial para desarrollar estrategias de prevencién como el programa de
diagnostico genético preimplantatorio (PGD) actualmente en marcha.

S6lo mediante la integracion de las visiones de los especialistas
implicados es posible llegar a un consenso sobre prondstico y
conducta apropiadas para cada caso y esto hace imprescindible la
existencia de programas y grupos multidisciplinares, implicados en el
diagndstico correcto, seleccion de casos tratables, la
técnica/procedimiento indicado, los resultados previsibles y la organizacion
del seguimiento fetal y neonatal para cada patologia.

El Programa de Medicina y Terapia Fetal en Hospitales Universitarios
Virgen del Rocio se orienta a la investigacion, desarrollo y aplicacién de
estrategias de prevencion, diagnostico y tratamiento de la patologia fetal, ya
sea médico o invasivo (incluyendo cirugia fetal). El programa incluye la
investigacion traslacional en terapia celular y terapia génica.
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