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Des que I'ecografia prenatal va permetre detectar malformacions fetals, algunes letals o que compor-
ten greus sequeles, es va aprofundir en el coneixement de la seva historia natural i de la seva
fisiopatologia. Aixo va fer pensar en la possibilitat d'actuar en el periode prenatal. Després d'una
etapa d’'experimentacié animal en algunes malformacions, es va passar a la seva aplicacié en clinica
humana. A San Francisco (UCSF), liderats pels doctors Harrison i Adzick, es van desenvolupar dife-
rents técniques de correccié prenatal. Hi ha técniques derivatives, amb la col-locacié de shunts
ecoguiats, per drenar la cavitat toracica a I’hidrotorax, els ventricles cerebrals a la hidrocefalia o
la bufeta urinaria a les obstruccions urinaries distals. També es realitzen técniques quirdrgiques
mitjancant el denominat “Fetendo” (Fetal-endoscopy) amb I'ajut d'un fetoscopi, i per ultim, amb
cirurgia fetal oberta realitzant histerotomia i exposicié d'una part del fetus. Ara hi ha tres centres
als Estats Units que realitzen aquesta cirurgia fetal oberta. Es poden tractar malformacions fetals
com la malformacié adenomatoide quistica (MAQ), el teratoma sacrococcigi, I'obstruccié urina-
ria, el mielomeningocele, la sindrome de transfusi6 fetofetal (STFF) a bessons, i, com a exemple
paradigmatic pel que fa a la cirurgia fetal, I'hernia diafragmatica congenita (HDC) greu.

A Catalunya, I'Hospital Vall d’'Hebron ha desenvolupat un programa de cirurgia fetal pioner a
nivell europeu, després d'una fase de cirurgia fetal en el model ovi, de periodes formatius dels
components de I'equip i de I'experiéncia que han ofert les més de 100 fetoscopies realitzades els
ultims tres anys per al tractament laser dels vasos placentaris en la STFF de les gestacions gemel-lars
monocorials. Per tal d'assolir-ho s'ha requerit un important esfor¢ organitzatiu i la integracié d'un
equip multidisciplinar preparat. En una primera etapa, s'ha iniciat el tractament prenatal d'una
patologia emblematica com és I'HDC. El programa esta integrat en un estudi col-laboratiu, en
I'ambit europeu, juntament amb d'altres dos centres, per aconseguir una serie suficient per extreure
conclusions fiables.

L'hérnia diafragmatica congenita és una malformacio fetal que s'ha cobrat moltes vides, tant en
el periode neonatal com en I'etapa fetal. L'errada embriologica en la fusié del diafragma motiva
un orifici que permet el pas de les visceres abdominals a la cavitat toracica. Aquesta situacio pot
esdevenir-se des d'etapes molt precoces de la gestacid, quan encara no s'ha completat el desen-
volupament pulmonar. D’aquesta manera, la compressié de les visceres herniades impedira un
correcte creixement pulmonar i condicionaran un cert grau d’hipoplasia pulmonar. Si I’'hérnia apareix
en una etapa tardana de la gestacié, el pulmé s'haura desenvolupat suficientment com per mante-
nir una bona funcio respiratoria en el periode neonatal. L'hipoplasia pulmonar, unida a la hiper-
tensioé pulmonar secundaria, condicionaran el grau d’insuficiéncia respiratoria del nounat i el seu
pronostic vital.

La mortalitat de I'HDC és molt variable en diferents séries, perd en els casos de diagnostic prena-
tal abans de les 25 setmanes de gestacié s'ha descrit una taxa de mortalitat del 60%, si conside-
rem |'etapa neonatal i I'anomenada mortalitat oculta o “hidden mortality” durant el periode prena-
tal'. El 65% dels casos que han necessitat han precisat atencions neonatals avancades i ECMO
(oxigenacié per membrana extracorporia)?.

S’han descrit diferents factors pronostics de supervivéncia neonatal basats en els valors gasome-
trics del nounat®*. Des que I'HDC es pot diagnosticar prenatalment, s’han observat altres para-
metres ecografics que poden resultar predictius quant al pronostic vital. Troballes ecografiques
tals com malformacions associades, cambra gastrica dilatada en torax, polihidramnis i diagnostic
abans de les 25 setmanes d'edat de gestacié (EG), sén indicadors de mal pronostic; pero I'her-
niament del fetge a la cavitat toracica i un index cefalicopulmonar o Lung-Head-Ratio (LHR) menor
a 1 han mostrat un important valor predictiu. Quan aquests dos factors s'associen, la mortalitat
s'apropa al 100%. El LHR es calcula mitjancant el quocient entre |'area del pulmé contralateral,
mesurada en el tall ecografic transversal de les quatre cambres cardiaques, i el perimetre cefalic,
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com a valor biométric de correccié. Aquests casos d'HDC amb greu hipoplasia pulmonar i baixa
probabilitat de supervivéncia sén susceptibles de tractament prenatal.

Després de la fase experimental desenvolupada durant els anys 80, el grup de Harrison a San Francisco
(UCSF) va iniciar el tractament quirurgic prenatal de I'HDC en el fetus huma®. Mitjancant cirur-
gia fetal oberta, a través d'una histerotomia, reproduien la intervencié neonatal reparant el defecte
diafragmatic i reduint les visceres abdominals per deslliurar de compressio el pulmo. Els resultats
obtinguts no foren bons’, puix que a més de la prematuritat presentada pel treball de part prema-
tur secundari a la dinamica uterina reactiva a I'agressié quirurgica, la reduccié hepatica compro-
metia el seu flux vascular i el pulmo ja tenia un grau d’hipoplasia establert. Aquesta estrategia
es va abandonar?. Fruit de I'observacio clinica en fetus amb atrésia laringia o traqueal, on s’evi-
dencia el desenvolupament d'hiperplasia pulmonar, es pensa que cloent la traquea fetal es podria
induir un creixement del pulmé hipoplasic en I'HDC. Aixi va provar-se en models experimentals
d'HDC I'anomenat PLUG (Plug the Lung Until it Grows) traqueal que ocasiona un creixement i
una millora funcional dels pulmons (9, 10). Posteriorment es va aplicar al fetus huma mitjancant
el clipatge obert o fetoscopic de la traquea fetal 2. No obstant aixo, I'oclusié traqueal en el fetus
huma amb HDC greu mitjancant cirurgia fetal oberta, col-locant un clip rere dissecci6 cervical de
la traquea ', ha obtingut resultats clinics limitats, condicionats per la prematuritat secundaria al
treball de part preco¢ generat per I'agressié quirurgica sobre I'Uter.

A Europa, el grup de Deprest desenvolupa experimentalment un sistema d’oclusié traqueal (OT)
mitjancant un globus inflat en la llum traqueal del fetus ovi col-locat per fetoscopia'**. A Barcelona,
I'Hospital Vall d’Hebrén, juntament amb el de la Universitad Catodlica de Lovaina i el King's College
de Londres, ha elaborat un protocol de col-laboracioé per al tractament de I'HDC greu en el fetus
huma mitjancant una técnica minimament invasiva, cloent la llum traqueal del fetus amb un globus
inflat, a través de la introduccié percutania d'un fetoscopi de 3 mm per un Unic punt d’entrada.
Es pretén aixi minimitzar I'agressié uterina i prevenir la prematuritat.

Fins ara s'han tractat disset pacients amb HDC greu, cinc d'ells al nostre centre. Tots els casos sén
sotmesos a una exhaustiva avaluacié amb ecografia prenatal d’alta resoluci6, ressonancia magne-
tica (RM) ultrarapida (seqUencia HASTE) i amniocentesi. Per poder ésser inclosos han d'acomplir
uns criteris generals de seleccié: diagnostic d'HDC abans de la 26a setmana d’EG, absencia de malfor-
macions associades, cariotip normal, gestacié Unica, abséncia de malaltia de base materna i accep-
tacio6 de realitzar totes les fases del tractament en el mateix centre. També és imprescindible acom-
plir criteris de severitat de 'HDC com herniament hepatic i important hipoplasia pulmonar (LHR<1).
Tal i com s'ha comentat, aquests dos factors han mostrat un alt poder predictiu del pronostic vital
de I'HDC™". Per determinar ambdos factors es fa imprescindible avaluar els casos amb ecografia
d’alta resolucié i RM ultrarapida ™.

Es realitza I'OT a les 26 setmanes d’EG, durant la fase canalicular del desenvolupament pulmo-
nar en qué es produeix liquid intrapulmonar. La seva pressié augmentada i |'acci6 dels factors de
creixement pulmonar estimulen I'anomenat branching i el desenvolupament d’un pulmonar. La
intervencié es practica mitjancant anestesia epidural, i consisteix a accedir a la cavitat uterina
mitjancant un fetoscopi de 3 mm —prototipus especialment dissenyat per a aquest projecte europeu-
que conté una optica d'1.2 mm, mantenint un sistema d’amnioinfusié-aspiracié amb solucié Ringer-
Lactat escalfada a 38°C. Després de la introduccié del fetoscopi a la traquea fetal, es passa pel
canal de treball un catéter que porta un globus desinflat en el seu extrem (Fig. 1A). Després d'iden-
tificar la traquea i sota control ecografic i endoscopic s'abandona el globus inflat cloent la llum
traqueal (Fig.1B). Posteriorment, es fa un seguiment maternofetal estricte amb estudi ecografic
i RM postoperatoria, al cap d'un mes. Per evitar la deplecié de pneumaocits tipus Il (productors
del surfactant pulmonar) que s'ha descrit a la fase final de la gestacié després d’'una OT prolon-
gada®?, quan els controls ecografics i la RM han mostrat creixement pulmonar, sobre les 34 setma-
nes d'EG s’extreu el globus, alliberant la via aéria i possibilitant posteriorment la intubacié del
nadé. Aixo es fa amb una nova fetoscopia prévia al part, o bé mitjancant una traqueoscopia intra-
part amb un procediment EXIT (EX-utero Intrapartum Treatment).

Un enemic de la fetoscopia continua essent la ruptura prematura de les membranes, que motiva
el part prematur pocs dies després de la seva realitzacidé, com ha passat en tres casos de la serie.
D’aquesta manera no s’ha permes actuar el tap traqueal per aconseguir un creixement pulmonar
i els pulmons sén hipoplasics, a més d'immadurs, motivant la mort del pacient nounat.
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El part ha de realitzar-se de forma controlada
mitjancant una estratégia EXIT, que manté la
relaxacioé uterina i la circulacié placentaria que
proporciona |'oxigenacié fetal, sense clampar
el corddé umbilical, durant uns 60 minuts.
Aquest procediment necessita una excel-lent
coordinacié de tot I'equip quirurgic, anesté-
sic i neonatologic, per assegurar la via aéria
i estabilitzar el nounat en els seus primers

minuts de vidaZ. Fig. 1. A) Entrada del catéter a la llum traqueal fetal. B) Oclusié
traqueal fetal amb el globus inflat.

Quan el globus ha aconseguit romandre més

de quatre setmanes, s'ha objectivat un clar creixement pulmonar en la RM i un increment del
LHR en I'ecografia. De moment, dels tretze casos que han mantingut I’OT, n’han sobreviscut vuit
(65%) que, després d'un periode d’estabilitzacié neonatal, es troben amb bona funcio respiratoria.
La técnica esta en periode de refinament i encara s6n molt pocs casos per establir conclusions
definitives, pero els resultats semblen ésser esperancadors, sobretot si tenim en compte que es
tracta d’'un tractament de rescat, puix que aquest grup de pacients presenta una mortalitat proxima
al 100% (com ha estat en els 5 pacients que no acceptaren el tractament prenatal).

Aixi doncs, a l'espera de concloure aquest estudi multicéntric amb una serie amplia i suficient,
I'oclusié traqueal mitjancant abordatge fetoscopic manté una llum oberta per al tractament d'aquests
pacients amb HDC greu.

Els avencos cientifics en noves pautes de tocolisi i el desenvolupament tecnolégic en tecniques
minimament invasives, faran que la cirurgia fetal, en un futur immediat, sigui una via de tracta-
ment de malformacions potencialment letals per al fetus, i d'altres no letals que es podrien bene-
ficiar d'una reparacié prenatal. L'inici de programes clinics com |'ara descrit, juntament amb el
desenvolupament de diferents linies experimentals en models animals, suposa, ara per ara, poder
tractar distintes malformacions fetals intrauter dintre del nostre ambit, i mantenir Catalunya a
I'avantguarda en aquest apassionant i jove camp de la cirurgia fetal.
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