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INTRODUCCION

Los avances en el diagndstico prenatal han permitido una mayor identificacion
de patologias fetales antes del nacimiento y un mejor conocimiento de sus
consecuencias. Ahora existe la posibilidad de tratar, con cirugia intrauterina,

diversas anomalias que pueden comprometer la vida del feto.

Actualmente, la cirugia fetal puede realizarse mediante técnicas de cirugia
abierta, de cirugia endoscopica o fetoscopia, cuya principales indicaciones son
el tratamiento del sindrome de trasfusion feto-fetal, el tratamiento de la hernia
diafragmatica congénita y el de la obstruccién urinaria baja y también se
considera cirugia fetal la que se realiza durante el parto manteniendo la
circulacioén uteroplacentaria, lo que se conoce como técnica EXIT, del acronimo

inglés Ex - Utero Intrapartum Treatment.

En la década de 1980 se iniciaron de forma experimental los primeros estudios
de cirugia fetal con animales en la Universidad de California (San Francisco),
por parte de los doctores Harrison y Adzick. Fue en la década de los 90
cuando se aplicd en clinica humana y se fueron delimitando las patologias y

sus aplicaciones.
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En Espana, los antecedentes son escasos y comienzan con el programa fetal
desarrollado en Barcelona a partir de 1997 fruto de la colaboracion entre los
equipos del Children’s Hospital of Philadelphia y del Hospital Valle de Hebrén

de Barcelona.

En 2001 el doctor Peir6 impulsa la formacién del grupo de trabajo para
confeccionar y organizar una Unidad de Cirugia Fetal, con grandes logros en el
tratamiento de la trasfusion feto-fetal y en la hernia diafragmatica congénita. Se
trata del primer centro europeo que aplica estas técnicas, junto con Zurich y
Londres. En el aino 2007 se forma la segunda Unidad de Terapia Fetal del pais
en el Hospital Virgen del Rocio de Sevilla; es en este afio cuando se realiza en
dicho centro la primera intervencién fetal de un feto con mielomeningocele en
Europa. Finalmente, en mayo 2011 también se suma a este grupo el Hospital
Infantil La Paz de Madrid, al realizar su primer EXIT en un feto con una masa

pulmonar y compresion de la via aérea.

Siguen el Hospital La Fe de Valencia (2012) y el Hospital de la Mancha Centro
(2013).

Las condiciones clinicas en las que se ha establecido un beneficio evidente de

la realizacion de una técnica de cirugia fetal han sido:
¢ Masas pulmonares o hidrotérax con hidrops.
e Teratoma sacrocoxigeo o cervical con hidrops.

e Obstruccion de la via aérea: masas cervicales o atresia laringea
(CHAQS).

e Sindrome de trasfusion feto-fetal.

e Compromiso cardiorrespiratorio previsible al nacimiento (ej. Micrognatia

severa).
e Casos especificos en gemelos toracépagos.

e EXIT-to-ECMO (oxigenacion por membranas extracorporea) en fetos

con hernia diafragmatica severa.
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El ex-utero intrapartum treatment (EXIT) es una técnica disefiada por primera
vez en 1997 para permitir un parto fetal parcial a través de una cesarea y el
establecimiento de una via aérea fetal segura a través de intubacion,
broncoscopia o tragueostomia mientras la oxigenacion fetal se mantiene a

través de la circulacion uteroplacentaria.

La principal indicacién para la realizacion de la técnica son los tumores
congénitos del cuello y de la cavidad oral en el feto que se asocian con
elevada morbi-mortalidad perinatal debido al riesgo de asfixia neonatal

secundaria a compresion extrinseca de la via aérea.

Para la realizacion de la técnica se requiere un equipo multidisciplinario,
anestesia general materna, tiempos quirurgicos elevados y potenciales riesgos
maternos, como desprendimiento prematuro de placenta y mayor hemorragia

obstétrica por atonia uterina.

Ademas el acceso a la via aérea obstruida representa un verdadero reto clinico
y se han reportado casos de muerte neonatal por asfixia debido a la

imposibilidad de intubacion orotraqueal.

INDICACIONES

La técnica EXIT se describié inicialmente para revertir la oclusion traqueal
artificial realizada como tratamiento de los fetos con hernia diafragmatica

congénita.

Sus indicaciones rapidamente se aplicaron en fetos con algun tipo de
obstruccion intrinseca o extrinseca de la via aérea que dificulta o impida la
adecuada ventilacion posterior al nacimiento, como los tumores gigantes del

cuello o la obstruccion intrinseca de la via aérea superior.

Posteriormente se empezo a utilizar la técnica en casos en que la reanimacion

neonatal pudiera estar en riesgo, como en fetos con masas pulmonares, hernia
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diafragmatica congénita con hipoplasia pulmonar severa o fetos con agenesia

pulmonar unilateral y tumores del mediastino. (Tabla 1).

Tabla 1

PRINCIPALES INDICACINES FETALES DE LA TECNICA EXIT

Obstruccion intrinseca de la via aérea

Sindrome de obstruccion congénita de la
via aérea alta (CHAQOS) asociado a formas

de atresia laringea.

Fetos con hernia diafragmatica congénita

tratados con oclusion traqueal.

Obstruccion extrinseca de la via aérea

Tumores cervicales (teratoma,

linfangioma, hemangioma, bocio).

Tumores orofaciales (épulis, epignatus)

Reanimacién neonatal comprometida

Agenesia pulmonar unilateral
Teratoma mediastinico
Hernia diafragmatica congénita

Masas pulmonares asociadas con

hipoplasia pulmonar
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El centro hospitalario con mas experiencia en la realizacion de la técnica es el
Children’s Hospital of Philadelphia.

Experiencia e indicaciones de EXIT en CHOP:

¢ Malformacion adenomatosa quistica congénita (MAQC): se define
como una proliferacion anormal de los tejidos pulmonares secundaria a
un error en la maduracion de estructuras bronquiolares. Desde el aho
1978 se cuenta con una clasificacion anatomopatolégica, dada por
Stocker, basada en el tamafo, de los que derivan sus repercusiones

clinicas y prondsticas.

- Tipo I: escaso numero de quistes grandes que alcanzan de 4 a 10

cm. Es la variedad de mejor prondstico.

- Tipo Il: Numerosos quistes de tamano inferior (de 0,5 a 2 cm),
uniformes, asociados a otras malformaciones, entre los cuales es
posible encontrar alvéolos normales. El prondstico depende de las

lesiones asociadas.

- Tipo Ill: mas raro. Masa sdlida formada por multiples quistes

milimétricos (< 0,5 cm). Peor prondstico.

e Secuestro pulmonar congénito: masa de tejido pulmonar primitivo no
funcionante, no comunicada anatémica ni funcionalmente con el arbol
bronquial, con irrigacion sistémica generalmente dependiente
directamente de arteria aorta o sus ramas (75%). Principal diagndstico
diferencial con MAQC.

En ambas situaciones clinicas el prondstico fetal depende de la presencia

de polihidramnios, hidrops fetal y desviacion mediastinica.

El Congenital Pulmonary Airway Malformation Volume Ratio (CVR) es un
indicador ecografico que se ha desarrollado para estratificar el riesgo del
feto de padecer hidrops y/o compromiso respiratorio al nacimiento.

CVR= (Volumen de la masa x 0,52) / circunferencia cefélica
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Un CVR =< 1,6 indica un bajo riesgo de hidrops fetal mientras que un valor >

1,6 indica un alto riesgo.

En una revision de 9 casos en los que se realizd una reseccidén de masa
pulmonar durante técnica EXIT la supervivencia reportada fue del 89%. La
edad gestacional media en la que se realiz6 el EXIT fue de 35+4 semanas y el
CVR fue de 2,2. El tiempo medio de bypass placentario fue de 65 minutos. Se
realizd ecocardiografia fetal intraoperatoria continua y 6 fetos recibieron
sueroterapia intravenosa, trasfusion de concentrados de hematies o

medicacion adicional. Cuatro recién nacidos requirieron ECMO.

El tiempo medio de intubacion fue de 34 dias y la estancia hospitalaria media
de 60 dias.

e Sindrome congénito de obstruccion de via aérea alta (CHAOS): se
trata de una obstruccion parcial o total de la via aérea superior
generalmente por una atresia laringea. Ecograficamente se puede
apreciar unos pulmones marcadamente ecogénicos y aumentados de
tamano, y la via aérea, traquea y bronquios, dilatada. Tiene una
incidencia muy baja y puede asociarse a sindromes polimalformativos
como el sindrome de Fraser (criptoftalmos, sindactilia, genitales
ambiguos, labio leporino, fisura palatina, agenesia renal, hernia

umbilicales y malformaciones anorrectales, cardiacas o esqueléticas).

En una serie de 12 fetos diagnosticados de CHAOS, 8 presentaron
hidrops en etapas precoces; en 3 casos las pacientes decidieron por
una interrupcion voluntaria del embarazo, 2 fallecieron anteparto y uno
con malformaciones asociadas fallecioé al nacimiento. Seis nacieron con
técnica EXIT, 5 de los cuales sobrevivieron al periodo neonatal y 4 al

ano.

e Masas cervicales: teratomas cervicales, linfangiomas y bocio pueden
causar obstruccion extrinseca de la via aérea y deformar la anatomia de
la misma con la consecuente dificultad en garantizar la via aérea al

nacimiento.
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En una serie de 19 casos publicada en 2003, se consiguié garantizar la
via aérea en 18 recién nacidos a través de la técnica. Los diagnosticos
fueron: 10 teratomas cervicales, 7 linfangiomas, 1 quiste por duplicacion

esofagica y un bocio gigante.

La via aérea se garantizo en el 68% de los casos con larigoscopia o con
brocoscopio rigido, se realiz6 traqueostomia en 3 recién nacidos y en 2
casos de realizd una intubacion retrégrada tras reseccion de la masa

cervical.

En un caso de linfangioma gigante se suspendié la técnica tras un

intento fallido de intubacion por deseo materno.
La supervivencia a largo plazo en esta serie fue del 89%.

En una serie de casos mas reciente y publicada en 2012, los resultados
de la técnica realizada en 17 casos de teratoma gigante muestran unos
resultados muy prometedores. El 82% de los casos presentaban
polihidramnios y en 3 pacientes se realizO un amniodrenaje
intraoperatorio. La edad gestacional media fue de 35 semanas y el peso
fetal medio al nacimiento fue de 2500 gr. La via aérea se garantizd con
intubacidn directa (laringoscopia/broncoscopia) en el 47% de los casos y
por traqueostomia o intubacion retrograda en el restante 53%. La
mortalidad perinatal total fue del 23% y todos los casos fallecieron antes
de reseccion de la masa como consecuencia de la severa hipoplasia
pulmonar. En 7 casos se realizo reseccion de la masa justo después de
la técnica y en 6 casos esta se realizo de forma diferida.

e EXIT-to-ECMO: por el elevado riesgo de compromiso cardiorrespiratorio
en la poblacion de fetos con hernia diafragmatica congénita se ha

descrito la realizacion de esta técnica en esta cohorte de pacientes.

La HDC es producida por un defecto en el diafragma que permite el
paso de las visceras abdominales a la cavidad toracica. El grado de
hipoplasia pulmonar y el prondstico de supervivencia postnatal se ha
determinado con el Lung to Head Ratio (LHR): volumen

pulmonar/circunferencia craneal. Los casos con un LHR < 1 presentaron
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una supervivencia del 35% y se necesito realizar una técnica ECMO en

el 75% de los casos.

Los casos con LHR > 1 presentaron una tasa de supervivencia del 75%
y necesidad de ECMO en el 49% de los casos. La herniacidon hepatica
se asocio a una tasa de supervivencia del 45% y a una necesidad de
ECMO del 80%. La baja tasa de supervivencia y la elevada necesidad
de ECMO en estos fetos los hace potenciales candidatos a la técnica
EXIT-to-ECMO aunque una reciente revisién concluyo que la realizacién
de la técnica no mejoraba la supervivencia en la cohorte de fetos con
peor pronostico por lo que no se puede recomendar de forma unanime
la realizacion del EXIT-to-ECMO.

CONSIDERACIONES GENERALES PREVIAS A LA REALIZACION DE LA
TECNICA

Un cuidadoso procedimiento diagnéstico es de crucial importancia para
identificar aquellos fetos candidatos a técnica EXIT y para derivar a las
gestantes a un centro hospitalario de tercer nivel que pueda ofrecer un manejo

integral de la patologia fetal.

El procedimiento EXIT es, por su propia naturaleza, un ejercicio
multidisciplinario (dentro de un verdadero programa de cirugia fetal) y requiere
una meticulosa planificacion preoperatoria que incumba a los servicios de
neonatologia, obstetricia, cirugia pediatrica, otorrinolaringologia pediatrica,

anestesia pediatrica y anestesia materna y cirugia maxilofacial.

Una adecuada valoracidn preoperatoria es fundamental e incluye la
realizacion de un ecocardiograma fetal, resonancia magnética y cariotipo fetal.
Pueden ser necesarios mas estudios genéticos segun los hallazgos propios de

cada caso.
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Expertos recomiendan que la ceséarea electiva en estos casos se programe en
la semana 37 de gestacion con la finalidad de evitar la mortalidad asociada a la
prematuridad. Sin embargo la mayoria de los casos resulta con polihidramnios
severo y sobredistensién uterina, aumentando asi el riesgo de trabajo de parto

pretérmino y rotura prematura de membranas.

A pesar de la posibilidad de realizar un amniodrenaje para reducir los riesgos
secundarios al polihidramnios y prolongar la edad gestacional, esta reportado,
incluso en el 76% de los casos, trabajo de parto pretérmino o rotura prematura
de membranas con la necesidad de realizar la técnica EXIT de forma urgente.
Por este motivo los nacimientos por EXIT reportados en literatura se han
realizado, en promedio, alrededor de la 35 semana de gestacion.

Por lo anterior es indispensable que todo feto con alguna alteracion con riesgo
de obstruccion de la via aérea sea monitorizado semanalmente para vigilar la
cantidad de liquido amniotico y la longitud cervical con el fin de valorar el
riesgo de parto pretérmino.

El estudio preoperatorio tiene que incluir, ademas, una detallada ecografia
obstétrica para comprobar la presentacion fetal y la localizacion de la placenta

ya que esto tiene importancia crucial a la hora de realizar la histerotomia.

PROCEDIMIENTO

1. Consideraciones anestésicas

La técnica EXIT se inicia de forma similar a la técnica de cesarea.

La paciente se posiciona en la mesa de quir6fano en posicidon supina y con
leve decubito lateral izquierdo para descomprimir la vena cava y evitar

hipotensién materna.

Se recomienda el vendaje compresivo de los miembros inferiores por el riesgo
trombdtico propio del embarazo y el del elevado tiempo quirdrgico que precisa

la técnica.
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La monitorizacion de la paciente se lleva a cabo con ECG, pulsioximetria y a
través de un acceso venoso central para poder controlar de forma mas fiable la

tension arterial.

Farmacos simpaticomiméticos (efedrina, fenilefrina) pueden ser utilizados para

mantener la tensién y el estado hemodinamico materno.

La relajacion uterina necesaria para realizar la técnica y para evitar del
desprendimiento de la placenta se consigue a través de anestesia general

profunda y administracién de tocoliticos.

La induccién anestésica se obtiene con una combinacién intravenosa de

tiopental, succinilcolina y fentanilo seguida de intubacion endotraqueal.

Sucesivamente, la anestesia se mantiene con agentes halogenados
(isoflurano, desflurano, sevoflurano); no hay ningun agente que resulte mejor
que otro en conseguir una buena atonia uterina aunque se ha descrito que
elevadas concentraciones de desflurano en sangre materna puedan causar

bradicardia fetal.

Para mejorar la relajacion uterina se puede utilizar, ademas, nitroglicerina iv
(en bolos de 50-100 mcg). El paso transplacentario de nitroglicerina al feto no
repercute negativamente en su estado hemodinamico por su corta vida-media,
su rapido metabolismo placentario y por el elevado gradiente materno-fetal,

aunque puede provocar aumento de la permeabilidad capilar materna.

Se recomienda también administracion materna de oxigeno al 100%.

2. Técnica quirurgica

La incision puede realizarse mediante laparotomia media infraumbilical o

incision transversal baja (tipo Pfannestiel).
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Tras realizacion de la histerotomia se colocan unas pinzas para hemostasias

alrededor de los bordes de la misma (uterine stapling device).

Sucesivamente se extrae suavemente la cabeza fetal, parte del dorso y al
menos una extremidad superior, mientras que el resto del cuerpo fetal se
mantiene dentro de la cavidad uterina. La posicion fetal tiene que ser la

adecuada para facilitar las técnicas de canalizacion de la via aérea.

Para mantener el volumen y la temperatura de la cavidad amniotica se infunde

una solucion de Ringer Lactato caliente (37°C) en forma continua.

La monitorizacién de la frecuencia cardiaca fetal y de la pO2 es fundamental
para asegurar la ausencia de hipoxia y acidosis fetal y se realiza con un

pulsioximetro en la extremidad fetal ex — utero.

Casi siempre es necesario administrar anestesia fetal, inmediatamente
posterior a la extraccion de una de las extremidades superiores, para evitar los
los movimientos corporales que dificulten o impidan la intubacion orotraqueal y
los esfuerzos respiratorios ya que, las primeras respiraciones activas, ponen
en marcha una cadena de acontecimientos que convierte la circulacion fetal

en circulaciéon adulta, haciendo inutil la realizaciéon de la técnica.

La anestesia fetal recomendada es por via intramuscular, en el deltoides, con

una mezcla de fentanilo 15 mg/kg, vecuronio 0,2 mcg/kg y atropina 0,2 mcg/kg.

3. Procedimiento para asegurar la via aérea

Los procedimientos que se pueden realizar mediante la técnica son varios:
intubacién mediante laringoscopio convencional, con broncoscopio rigido, y en
los casos mas complejos se puede realizar una cricoidotomia, traqueostomia,
0 incluso reseccion de masas cervicales, orofaringeas o toracicas y la

canulacién para ECMO (oxigenacion por membranas extracorpérea).
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El objetivo primordial de la técnica es asegurar la via aérea fetal en el menor
tiempo posible aunque esto puede resultar dificil por la deformacién de la
normal anatomia fetal secundaria a la patologia de base.

Una vez asegurada la via aérea es posible clampar el corddon umbilical y
trasladar el recién nacido a un aérea preparada para sucesivos cuidados
especializados.

Tras el clampaje del cordon umbilical es fundamental una buena coordinacién
entre el equipo de anestesia y los obstetras; por un lado habra que revertir la
anestesia general y por otro administrar uterotonicos para prevenir la

hemorragia postparto.

Se administrara Oxitocina 20 Ul en 500 ml a una velocidad de perfusion de 180

ml/h o carbetocina 100 mcg en perfusion iv lenta.

Otros agentes uterotonicos son la metilergometrina 0,2 mg iv o im, el

carboprost 250 mcg (PGF2a) IM o el misoprostol 800 mcg por via rectal.

4. RIESGOS NEONATALES

Ademas de las dificultades técnicas que pueden sobrevenir al intentar el
acceso urgente a la via aérea totalmente distorsionada, durante la realizacidn

de la técnica se han reportado diversos riesgos neonatales.

Un acceso quirurgico de urgencia, como la traquetostomia o la reseccién
quirurgica de tumoral puede ocasionar sangrado o traumatismo de la via aérea

o las estructuras adyacentes cervicales o toracicas.

Ademas se han reportado casos de bradicardia, desprendimiento de placenta o
compresiéon del cordon umbilical que han impedido completar el algoritmo de

intubacién endotraqueal y provocado la muerte neonatal por asfixia.
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5. RIESGOS MATERNOS

Los riesgos neonatales descritos son asumibles debido al elevado riesgo de

muerte neonatal por asfixia sin realizacion de la técnica EXIT.

Sin embargo, aunque no existe ningun caso reportado de muerte materna
secundaria a la técnica, puede haber morbilidad materna relacionada con el

procedimiento.

En primer lugar, el EXIT siempre requiere anestesia general para estimular la
relajacion uterina durante el procedimiento y, por lo tanto, los riesgos

anestésicos maternos son superiores a los de una cesarea convencional.

Estd demostrado que en un EXIT existe mas sangrado uterino y tiempo

quirurgico.

Los resultados maternos en comparacion con los de una cesarea convencional
muestran mayor pérdidas hematicas (1104 ml vs 883 ml, p<0,001), mayor
tiempo quirurgico (110 min vs 57 min, p<0,0001), y un riesgo mas elevado de
complicaciones de la herida (15% vs 2%, p=0.02). No se han observado
diferencias en el nivel de hematocrito, tasa de complicaciones infecciosas

postoperatorias ni en la estancia hospitalaria.

EVOLUCION A LA TECNICA DE INTUBACION TRAQUEAL FETAL
ENDOSCOPICA (FETI)

Con casi dos décadas desde su descripcion original, la técnica EXIT ha
permanecido como el procedimiento Optimo para asegurar la via aérea

neonatal en casos en que esté comprometida.

Con la finalidad de evitar las limitaciones y riesgos asociados al EXIT, el grupo
de trabajo del Dr. Cruz-Martinez del Hospital Materno Infantil de Querétaro,
México, recientemente desarrollé6 una nueva técnica fetoscopica para asegurar
la via aérea inmediatamente antes del nacimiento con intubacién traqueal

fetoscépica intrauterina o FETI (fetal endoscopic tracheal intubation).
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La técnica FETI es un procedimiento que preserva los principios de la cirugia
fetal minimamente invasiva. A diferencia de la técnica EXIT, que requiere
anestesia general materna, la técnica FETI se realiza con bloqueo peridural y
con una incision en el abdomen materno menor de 5 mm de diametro.
Mediante guia ecogréfica y con la finalidad de evitar movimientos y dolor fetal,
se administra la anestesia al feto por via intramuscular con aguja espinal de 22
G utilizando un combinado de fentanilo, vecuronio y atropina ajustado para el

peso fetal estimado.

Con el uso de una guia ecografica doppler para evitar vasos uterinos, se
introduce de manera percutanea, a través del abdomen materno, un trocar de
10 F con un introductor vascular de Cook de 11 F hasta el interior de la cavidad
amnidtica. Una vez dentro, se retira el trocar para introducir un fetoscopio
semirrigido curvo de 3 mm de diametro con una camara endoscopica de 1,2
mm de diametro en su interior. A través de fetoscopia directa y guia ecografica
se localiza la cara fetal para introducir el fetoscopio hasta el interior de la
traquea. Una vez dentro de la trdquea, se avanza el fetoscopio y el introductor
de Cook hasta 1-2 cm por arriba del nivel de la carina donde se retira el
fetoscopio y se introduce una canula orotraqueal convencional de 18 cm de
largo, 2 mm de diametro interno y 3,3 mm de diametro externo. Mediante guia
ecografica, se retira el introductor de Cook hasta la cavidad amniética donde se

libera el extremo proximal de la canula orotraqueal.

A diferencia del EXIT, que requiere que la presentaciéon fetal sea cefalica, la
técnica FETI puede realizarse en cualquier presentacion fetal. Inmediatamente
posterior al término de la intubacién traqueal fetoscopica intrauterina se realiza
la cesarea de manera convencional y siempre con la precaucién de no

movilizar la canula orotraqueal durante la extraccion fetal.

Asi la funcidn del neonatdlogo reside en conectar la canula orotraqueal al
respirador empezando la ventilacién automatica para poder programar con

tranquilidad la valoracion y actuacion de la cirugia pediatrica.
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CONCLUSIONES

Todo embarazo complicado con algun tipo de obstruccion extrinseca o
intrinseca de la via aérea fetal requiere seguimiento en centros preparados
para asegurar la via aérea al nacimiento y evitar asi la morbimortalidad

asociada con la asfixia perinatal.

La técnica EXIT es un procedimiento disefiado para este propdsito pero no
siempre es posible lograr el objetivo de intubacién neonatal mediante esta

técnica que, ademas, no esta exenta de riesgos maternos y fetales.

La evolucion hacia la nueva técnica FETI es prometedora aunque su principal
limitacion es su dificultad técnica y se requieren estudios que establezcan la

superioridad de la técnica FETI versus EXIT.

Finalmente podemos decir que se trata de técnicas muy utiles para casos muy
concretos pero que requieren un trabajo en equipo multidisciplinar y la
adquisicidn de experiencia, de ahi la importancia de la centralizacion de estos

casos en centros de referencia.
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