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En los últimos veinte años, a pesar del gran desarrollo 
científico y tecnológico en el diagnóstico de nume-
rosas enfermedades que sufren nuestros niños, aún 
se considera que entre 50 y 75% de ese diagnóstico, 
puede determinarse mediante una adecuada histo-
ria clínica.1 La habilidad del médico para integrar un 
diagnóstico a partir de la relación con el paciente y su 
familia, es milenaria y ya era utilizada por los antiguos 
griegos.
La esencia de la formación del médico es clínica, 
comprende una proporción importante del currículum 
médico, sin soslayar, por supuesto, algunas caracte-
rísticas que identifican al modelo profesional del siglo 
XXI, a saber: manejo de asociaciones estadísticas y 
evidencias significativas; utilidad del significado de 
sensibilidad y especificidad; análisis de hipótesis me-
diante el teorema de Bayes; y toma de decisiones, se-
gún el Nomograma de Fagan.
El médico pediatra, sin duda alguna, es el profesio-
nal que cumple a cabalidad las anteriores premisas, 
centradas en el modelo médico de acercamiento con 
el paciente para la elaboración de un diagnóstico co-
rrecto, y de esta manera comulgar con la percepción  
de William Osler,2 quien apunta que “el método de en-
señanza más natural, es que el estudiante comience 
con el enfermo, continúe con el enfermo y termine sus 
estudios con el enfermo. Enséñeles el modo de obser-
var, suminístreles suficientes hechos que observar, y 
así las lecciones saldrán de los hechos mismos.”
Elaborar un diagnóstico médico no es únicamente 
la práctica de la experiencia o intuición, ni tampoco 
la espera de los resultados de laboratorio, mismos 
que no hacen diagnósticos. La formación del médi-
co entraña un gran esfuerzo y tiempo, dedicados a 
su capacitación y a la adquisición de conocimientos 
y habilidades que lo caracterizarán como profesional 
de la medicina. El marco conceptual vigente y reco-
mendado por la Facultad de Medina de la Universidad 
Nacional Autónoma de México (UNAM), anticipa que 
la Educación Basada en Competencias (EBC) siste-
matizada y operacionalizada en las Actividades Pro-
fesionales Confiables (APROC), mejora la calidad de 

la atención y seguridad del paciente. Estos elementos 
forman parte del perfil del médico general y del egre-
sado de las especialidades y subespecialidades.3

En el 2014, la Asociación Americana de Colegios Mé-
dicos (AAMC) publicó 13 APROC4, asociadas a las 
funciones nucleares del médico general, antes de 
cursar alguna residencia. Estas actividades se desa-
rrollan gracias a la reflexión entre la teoría y práctica, 
dado que representan un proceso de aprendizaje si-
tuado en escenarios clínicos reales y una práctica de-
liberada con sustento de programas y planes. 
Las APROC, entendidas como un proceso continuo 
en el abordaje de un niño enfermo, tiene su origen y 
fortaleza en la elaboración de un diagnóstico a través 
de la historia clínica y exploración física correcta. Por 
ejemplo, la Fiebre Manchada por Rickettsia rickettsii 
(FMRR) no es considerada en niños sin la presencia 
del exantema característico o contacto domiciliario 
con la garrapata trasmisora del padecimiento; paradó-
jicamente, 80% de niños fallecidos por FMRR son con-
sultados por médicos en las primeras 48 horas de su 
inicio. Este desafío obliga al médico a otorgar un diag-
nóstico de probabilidad de FMRR durante la primera 
consulta, y a considerarla como un Síndrome Infec-
cioso Ricketsial (SIR) caracterizado por fiebre, cefa-
lea, malestar general, dolor muscular, particularmente 
en gemelos, congestión conjuntival, bradicardia relati-
va, leve edema de párpados y dorso, de manos y pies.5 
Además de dar valor a las variables epidemiológicas 
de residencia en Sonora, suelo de tierra en la vivienda 
y contacto con perros o garrapatas. Recordemos, que 
el exantema en la FMRR casi es patognomónico y sue-
le aparecer entre el tercer o cuarto día de evolución, 
momento en que la acuciosidad en las APROC toma 
una gran relevancia.
Es irrefutable que una anamnesis y exploración físi-
ca correcta fortalecen la abstracción, el análisis y ra-
zonamiento para la solución de casos, aun aquellos 
de gran complejidad. El reconocimiento de patrones 
clínicos, la asociación entre signos y síntomas, la 
integración de un síndrome o caracterización  de un 
síntoma o signo clave son fundamentales para la ela-
boración de un diagnóstico sindromático (médicos in-
ternos de pregrado y pasantes de medicina), nosológi-
co y diferencial (residente de primero y segundo año), 
así como etiológico (a cargo de los residentes de ma-
yor jerarquía). De esta manera, se guía la solicitud de 
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estudios de laboratorio y paraclínicos necesarios para 
apoyar la impresión diagnostica y elaborar indicacio-
nes, que incluyen la prescripción de medicamentos o 
procedimientos y su registro en el expediente clínico 
respectivo. Con ello, se da cumplimiento a la tercera, 
cuarta y quinta APROC. 
La presentación oral del caso en el grupo, la recupe-
ración de evidencias y contestar preguntas acerca del 
paciente y su padecimiento, además de asumir la res-
ponsabilidad en el cuidado del paciente y reconocer 
sus urgencias constituyen el resto de las APROC. 
Finalmente, el modelo de aprendizaje basado en las 
APROC permite la adquisición de competencias y ha-
bilidades por medio de la instrucción y experiencia en 
el quehacer médico de los jóvenes alumnos. El “saber 
hacer y cómo hacer” representan una línea en el tiem-
po que inicia desde el fomentar la calidad del nova-
to, hasta llevar al experto con excelencia (Modelo de 
Dreyfus). Tal es la etapa a la que los profesores univer-
sitarios pretenden llevar a sus estudiantes.
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Infantil del Estado de Sonora (HIES)
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RESUMEN

Los defectos fetales son anomalías estructurales que 
ocurren en la etapa prenatal y representan una cau-
sa importante de morbilidad y mortalidad neonatal, 
con una frecuencia a nivel internacional es de 3%. El 
objetivo del presente estudio fue establecer la preva-
lencia y características maternas de los embarazos 
con defectos fetales en el Hospital Infantil del Estado 
de Sonora (HIES) durante el periodo 2020-2022. Para 
ello, se realizó un estudio transversal, observacional y 
descriptivo, con datos de pacientes que finalizaron su 
embarazo en el área de Ginecología y Obstetricia de 
nuestro hospital. Con un total de 11667 nacimientos, 
tanto partos como cesáreas, se documentaron mal-
formaciones en 322 nacimientos, que cumplían los 
criterios de inclusión y exclusión, con una prevalen-
cia de 2.75%. Se obtuvo una prevalencia acorde con 
la literatura mundial, la mayor parte malformaciones 
cardiovasculares.

Palabras claves: defectos fetales, prevalencia, mal-
formaciones congénitas.

Fecha de recepción: 25 septiembre de 2023
Fecha de aceptación: 29 de septiembre de 2023

ABSTRACT

Fetal defects are structural anomalies that occur in 
the prenatal stage, being an important cause of neo-
natal morbidity and mortality. The frequency at the 
international level is 3%. The objective of the study 
was to establish the prevalence and maternal charac-
teristics of pregnancies with fetal defects at the “Hos-
pital Infantil del Estado de Sonora” during the period 
2020-2022. The method used was a cross-sectional, 
observational and descriptive study. Data were collec-
ted from patients who ended their pregnancy in the 
gynecology and obstetrics area of   our hospital.  With 
a total of 11,667 births, both deliveries and cesarean 
sections. Malformations were documented in 322 
births, which met the inclusion and exclusion criteria, 
with a prevalence of 2.75%. We obtained a prevalence 
that corresponds to the world literature, with the majo-
rity being cardiovascular malformations.

Keywords: fetal defects, prevalence, congenital mal-
formations.

INTRODUCCIÓN
Se definen como anomalías estructurales o funciona-
les aquellas que están presentes al nacimiento y son 
de origen prenatal. Tienen consecuencias médicas, 
sociales o estéticas significativas para el individuo 
afectado y, generalmente, requieren intervención mé-
dica.1 Estas alteraciones son resultado de una em-
briogénesis defectuosa o anomalías intrínsecas en 
el proceso de desarrollo. Según su causa, pueden ser 
genéticas, ambientales y multifactoriales, aunque se 
desconoce la causa exacta en 40-60% de los casos.2 
Un aproximado de 3% de los nacidos vivos presentan 
algún tipo de anomalía congénita y son la cuarta cau-
sa de mortalidad neonatal en todo el mundo.3,4 Según 
la OMS, se estima que a nivel global existen 240000 
muertes anuales de recién nacidos en sus primeros 
28 días de vida debido a trastornos congénitos.5

Los factores que pueden aumentar el riesgo de apa-
rición incluyen trastornos genéticos, factores socioe-
conómicos y demográficos, consanguinidad de los 
padres, infecciones maternas durante el embarazo, 
edad materna avanzada, abuso de drogas, radiación 
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ionizante y contaminación química o del aire. Ade-
más, condiciones asociadas al embarazo, como la 
diabetes, trastornos hipertensivos en el embarazo, 
polihidramnios y oligohidramnios se han asociado 
con defectos congénitos.2

En México, a través de la Dirección General de Epi-
demiología, se reportaron 2689 casos de defectos 
al nacimiento durante 2022, con una incidencia de 
127.03 casos por cada 100 mil recién nacidos vivos. 
En Sonora, se notificaron 65 casos este mismo año, 
con una incidencia de 216.2 casos por cada 100 mil 
recién nacidos vivos.6 Las defunciones por malforma-
ciones congénitas en México durante 2022 ocuparon 
la segunda causa de muerte para menores de 1 año, 
con 4131 casos.7
Estos defectos representan un problema de salud pú-
blica, tanto a nivel mundial como en México, ya que 
aumentan la mortalidad neonatal e infantil. El diag-
nóstico prenatal permite a las pacientes una atención 
de calidad y una adecuada preparación al nacimiento, 
en caso de requerir atención especializada en un hos-
pital de tercer nivel con intervención multidisciplina-
ria. El presente estudio tiene como propósito determi-
nar la prevalencia de defectos fetales, caracterizar las 
más frecuentes por sistema afectado y establecer las 
características maternas y resultados perinatales de 
embarazos con defectos fetales en el HIES del área 
de Ginecología y Obstetricia.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se realizó un estudio transversal, observacional y des-
criptivo, que recabó datos de pacientes, cuyo embara-
zo finalizó en el área de Ginecología y Obstetricia del 
HIES, durante el periodo comprendido de enero del 
2020 a diciembre del 2022. La fuente de recolección 
de datos fueron los expedientes clínicos. Los criterios 
de inclusión fueron los siguientes: pacientes que tu-
vieron su parto en nuestro hospital, ya se vía vaginal 
o cesárea, que en su expediente clínico contaran con 
diagnóstico prenatal de defectos fetales mediante ul-
trasonidos de primer o segundo nivel y aquellas cuyo 
diagnóstico se haya realizado de manera postnatal 
en el expediente clínico del recién nacido, después 
de la valoración de pediatría en sus primeros 30 días 
de vida. Como criterios de exclusión se consideró lo 
siguiente: aquellas pacientes  que no contaban con 
los datos requeridos en el expediente. Los datos se 
almacenaron en una base datos de Microsoft Excel.
Las variables maternas que se recabaron fueron edad, 
procedencia, número de gestaciones, control prena-
tal, ingesta de ácido fólico, enfermedad infecciosa 
materna, consumo de tabaco, alcohol o drogas, con-
sumo de fármacos, realización de ultrasonidos de pri-
mer y segundo nivel, comorbilidades, índice de masa 

corporal y semanas de gestación al diagnóstico. Las 
variables perinatales fueron vía del nacimiento, peso 
al nacer, sexo, edad gestacional, óbitos y muertes per-
inatales. 
Se llevó a cabo un análisis estadístico, descriptivo, 
que obtuvo frecuencias y porcentajes. Las variables 
cualitativas se muestran con medidas de frecuencia 
y las cuantitativas con medidas de tendencia central 
y dispersión, como media y desviación estándar. Se 
analizó la frecuencia por individuo y se realizó análisis 
de datos mediante el programa de Excel ® 2016 ver-
sión 16.0.14326.20164.

RESULTADOS 
Durante el periodo de enero del 2020 a diciembre del 
2022 en el HIES, se registró un total de 11667 naci-
mientos, tanto partos como cesáreas. Se documen-
taron malformaciones en 322 nacimientos, que cum-
plían los criterios de inclusión y exclusión, con una 
prevalencia de 2.75%. La edad materna varió desde 
14 a 43 años, con un promedio de 24 años ±6 años; 
las pacientes provenían principalmente de Hermo-
sillo (55.28%), Poblado Miguel Alemán (9.32%), Pes-
queira (5.28%), Guaymas (3.73%), Caborca (2.80%), 
Navojoa (1.86%), Puerto Peñasco (1.86%), Magda-
lena (1.86%), Nogales (1.55%), Agua Prieta (1.55%), 
Empalme (1.24%), Cananea (1.24%), Ures (1.24%), y 
otros (11.19%). Respecto a la paridad, 118 pacientes 
(50.86%) eran primigestas y 114 (49.14%) eran mul-
tigestas; 285 pacientes (88.50%) refirieron haber to-
mado ácido fólico, 80.12% en el primer trimestre; 209 
(64.91%) llevaron adecuado control prenatal con ≥ 5 
consultas, mientras que 48 (14.91%) no llevó control 
prenatal. De las pacientes, 34 pacientes (10.56%) fu-
maron durante el embarazo, 31 (9.63%) consumieron 
alcohol y 30 pacientes (9.32%) refirieron consumo de 
drogas: metanfetaminas y anfetaminas (76.67%), ma-
rihuana (16,67%), cocaína y heroína (6,67%). Del total 
de pacientes, 9.91% tenía sífilis; 62 (19.25%) manifes-
taron la ingesta de fármacos en el embarazo, princi-
palmente hipoglucemiantes (35.48%), antibióticos 
(33.87%), antihipertensivos (25.81%), antiepilépticos 
(1.61%), y otros (3.23%). Asimismo, se encontró que 
87.27% de las pacientes se realizaron al menos 1 ul-
trasonido con médicos radiólogos y solo el 24.84% 
contaban con algún ultrasonido de medicina mater-
no fetal, sin embargo, de esos, 83,75% fue realizado 
en nuestro hospital en la consulta externa del servi-
cio de materno fetal. El 30.12% de las pacientes tenía 
diagnóstico prenatal por ultrasonidos, mientras que 
69.88% carecía de diagnóstico.  La edad gestacional 
al diagnóstico varió de 13-40 semanas de gestación, 
con una media de 26 semanas ±8 semanas. Además, 
162 pacientes (50,31%) presentaron comorbilidades, 

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 7-17



9

O
C

TU
BR

E 
20

23
Bo

le
tín

 C
lín

ic
o 

H
os

pi
ta

l I
nf

an
til

 d
el

 E
st

ad
o 

de
 S

on
or

a

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 7-17
entre la más frecuente se tienen los trastornos hiper-
tensivos del embarazo. El 62.11% de las pacientes pre-
sentó obesidad. Las demás características maternas 
se describen en la tabla 1. 
Respecto a la interrupción del embarazo, 63.04% fue 
vía abdominal, mediante cesárea y 36.96 % fue par-
to vaginal. La edad gestacional por Capurro o Ballard 
tuvo una media de 36 semanas, ±5 semanas. El 57.14% 
de los recién nacidos es de sexo masculino, cuya fre-
cuencia fue mayor que el femenino, en tanto 65.53 fue 
de término. La media de peso fue 2751 ± 882 gramos. 
El 52.13% tuvo peso bajo al nacer. Dentro de los 322 
nacimientos, hubo 3 óbitos y 58 muertes perinatales. 
Las demás características se aprecian en la tabla 2. 
Los aparatos y sistemas más afectados de nuestro 
estudio en orden de frecuencia se observan en la ta-
bla 3. De los 322 casos de defectos fetales, el sistema 
más afectado fue el cardiaco, con 79 casos (24.53%); 
seguido de defectos craneofaciales, con 54 casos 
(16.77%); defectos múltiples (15.53%), de los cuales 
hubo 19 casos de síndromes dismórficos, gastroin-
testinales en 40 casos (12.42%), del SNC en 28 casos 
(8.70%), osteomusculares en 26 casos (8.07%), uroge-
nitales en 16 casos (4.97%), cromosomopatías en 11 
casos (3.42%), defectos en tórax en 7 casos (2.17%) y 
otros defectos, en 11 casos (3.42%). De las cardiopa-
tías congénitas, las más frecuentes fueron la persis-
tencia del conducto arterioso en 37 casos (11.49%); 
comunicación interventricular en 12 casos (3.73%); 
comunicación interauricular y estenosis pulmonar en 
4 casos (1.24%). Del SNC, las más frecuentes fueron 
hidrocefalia en 12 casos (3.73%) y mielomeningocele 
en 5 casos (1.55%). A nivel craneofacial, la microce-
falia tuvo 32 casos (9.94%) y labio paladar hendido, 
7 casos (2.17%). A nivel gastrointestinal, gastrosqui-
sis tuvo 19 casos (5.90%) y atresia intestinal, 8 casos 
(2.48%). A nivel osteomuscular, fueron pie equinovaro 
con 8 casos (2.48%), polidactilia y sindactilia en 4 ca-
sos (1.24). A nivel urogenital, fue la hidronefrosis en 
4 casos (1.24%) y ectasia pielocalicial renal en 3 ca-
sos (0.93%). La cromosomopatía más frecuente fue 
la trisomía 21 en 9 casos (2.80%). A nivel torácico, la 
hernia diafragmática tuvo 4 casos (1.24%) y en el apar-
tado de otros, hidrops fetal en 9 casos (2.80%), como 
se muestra en la tabla 4.

DISCUSIÓN
La prevalencia de defectos fetales en este estudio fue 
de 2.74%, la cual coincide con la prevalencia global. 
Aproximadamente, 3.3 millones de niños menores de 
cinco años mueren cada año a causa de defectos de 
nacimiento y se estima que 3.2 millones de los que so-
breviven pueden quedar discapacitados de por vida.8 
Por esta razón, es de suma importancia la vigilancia 

de estos defectos y la detección temprana mediante 
un control prenatal adecuado. En el presente estudio, 
la mortalidad del total de recién nacidos con anoma-
lías fue de 18.13% y de 35.15% de todas las defuncio-
nes fetales registradas durante el período 2020 - 2022.
En el estudio que realizó Navarrete-Hernández y co-
laboradores, las principales causas de malforma-
ciones congénitas en México para el 2013, en orden 
descendente, fueron criptorquidia, labio hendido con 
o sin paladar hendido, polidactilia, síndrome de down 
y gastrosquisis. En nuestro estudio, los más prevalen-
tes fueron el conducto arterioso persistente, la micro-
cefalia, las malformaciones múltiples con 3 sistemas 
afectados, gastrosquisis y síndrome de down. 
En un trabajo de investigación realizado en el HIES de 
1995 al 30 de mayo de 1997, se encontraron 256 casos 
de malformaciones congénitas con una frecuencia de 
2.5%, es decir, 25 por cada 100 pacientes, de los cua-
les 158 casos fueron del sexo masculino y 98 casos 
del sexo femenino. Las de mayor frecuencia fueron 
malformaciones congénitas cardiacas, alteraciones 
a nivel de cara, malformaciones en sistema nervioso, 
en aparato digestivo, en sistema urogenital, en siste-
ma musculo esquelético y en aparato respiratorio.9 
En nuestro estudio se demostró que en la actualidad 
hay un ligero aumento en la prevalencia de anomalías 
congénitas en nuestra población, el sexo masculino 
sigue siendo el más frecuente y las malformaciones 
cardiacas aisladas siguen encabezando dichos de-
fectos, con el 24.53%, si se incluyen las alteraciones 
cardiacas de los defectos múltiples, ésta aumenta a 
51.98%.
Se observó 93.81% de concordancia entre los diag-
nósticos pre y postnatal de las pacientes que cumplie-
ron los criterios de inclusión y exclusión. Se retiraron 
del estudio 9 pacientes que contaban con diagnóstico 
prenatal de defectos fetales por ultrasonidos de pri-
mer y segundo nivel, pero que fueron descartados en 
la etapa postnatal. Hubo 19 pacientes con síndrome 
dismórfico, a las cuales no se les realizó cariotipo, lo 
que nos muestra que hace falta realizar los respecti-
vos protocolos.
Una de las limitaciones de nuestro estudio, además 
de ser un estudio transversal, son los pocos estudios 
necrópsicos que se realizan, ya que no nos permite 
completar el listado de defectos congénitos en los fe-
tos o recién nacidos fallecidos, lo que podría causar 
sesgos y puede minimizar la prevalencia.

CONCLUSIÓN
Los defectos de nacimiento son un problema de sa-
lud pública, con una prevalencia de 2.75% en nuestro 
hospital, lo cual corresponde con los datos a nivel in-
ternacional. El sistema más afectado fue el cardiaco, 
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en 24.53% de casos aislados, y el defecto fetal más 
frecuente que se presentó fue la persistencia del con-
ducto arterioso en 11.49% de la totalidad de casos. A 
pesar de que 87.27% de las pacientes contaba con al 
menos 1 ultrasonido de primer nivel, 69.88% no tenía 
diagnóstico prenatal, lo cual resalta la importancia de 
llevar un control prenatal adecuado y un ultrasonido 
estructural de segundo nivel por medicina maternofe-
tal. El diagnóstico temprano de estas patologías nos 
permite como ginecólogos emplear las medidas ade-
cuadas para el seguimiento, manejo al nacimiento y 
desenlace perinatal con manejo multidisciplinario.

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 7-17

Cuadro 1. Características demográficas y gineco-obstétricas.

Variable Frecuencia Porcentaje %

Edad

≤ 17 años 43 13.35%

18-34 años 252 78.57%

≥ 35 años 26 8.07%

Procedencia

Hermosillo 178 55.28%

Fuera de Hermosillo 144 44.72%

Paridad

Primigesta 118 50.86%

Multigesta 114 49.14%

Antecedente de aborto

1 53 23.04%

≥2 12 5.21%

Ingesta de ácido fólico

Preconcepción 3 0.93%

1.er trimestre 258 80.12%

2.do trimestre 20 6.21%

3.er trimestre 4 1.24%

No consumieron 36 11.49%
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Control prenatal

Sin control prenatal 48 14.91%

≤ 5 consultas 65 20.19%

≥ 5 consultas 209 64.91%

Tóxicos 

Tabaco 34 10.56%

Alcohol 31 9.63%

Drogas 30 9.32%

Enfermedad infecciosa materna

Sífilis 23 9.91%

Infección de vías urinarias bajas/altas 69 21.56%

COVID 5 1.56%

Infección de vías respiratorias altas 3 0.93%

VIH 1 0.31%

Parvovirus 1 0.31%

Hepatitis B 1 0.31%

Fármacos

Sí 62 19.31%

No 260 80.74%

Ultrasonidos en el embarazo

1.er nivel 281 87.27%

2.do nivel 80 24.84%

No se realizó ninguno 41 12.73%

Comorbilidades maternas

Trastornos hipertensivos del embarazo 63 19.57%

- Preeclampsia 30 9.32%

- Eclampsia 4 1.24%

- Hipertensión gestacional 16 4.97%

- Hipertensión arterial crónica 13 4.04%
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Diabetes gestacional 19 5.90%

Diabetes mellitus 14 4.35%

Epilepsia 1 0.31%

Hipotiroidismo 1 0.31%

Restricción de crecimiento 32 9.94%

Polihidramnios 16 4.97%

Oligohidramnios 16 4.97%

IMC

Peso normal 31 9.63%

Sobrepeso 91 28.26%

Obesidad 200 62.11%

Diagnóstico prenatal

Sí 97 30.12%

No 225 69.88%

Cuadro 2. Características perinatales.

Variable Frecuencia Porcentaje

Vía de nacimiento

Parto 119 36.96%

Cesárea 203 63.04%

Sexo

Masculino 184 57.14%

Femenino 137 42.55%

Indiferenciado 1 0.31%

Edad gestacional (Capurro/Ballard)

Prematuro 108 33.54%

Término 211 65.53%

Post término 3 0.93%

Peso al nacer
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Bajo peso al nacer 119 52.13%

Peso adecuado 181 43.13%

Peso elevado al nacer 20 4.74%

Óbito

Sí 3 0.93%

No 319 99.07%

Muerte perinatal 

Sí 58 18.01%

No 264 81.99%

Cuadro 3.  Defectos fetales más frecuentes por sistema afectado. 

Sistema Frecuencia Porcentaje

Cardíaco 79 24.53%

SNC 28 8.70%

Gastrointestinal 40 12.42%

Múltiple 50 15.53%

Osteomuscular 26 8.07%

Craneofacial 54 16.77%

Urogenital 16 4.97%

Cromosomopatía 11 3.42%

Tórax 7 2.17%

Otros 11 3.42%

Total 322 100.00%

Cuadro 4. Tipos de defectos fetales más frecuentes.

Sistema Frecuencia Porcentaje

Cardíaco

Conducto arterioso persistente 37 11.49%

Comunicación interauricular 4 1.24%
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Comunicación interventricular 12 3.73%

Coartación de aorta 3 0.93%

Estenosis de la válvula pulmonar 4 1.24%

Ventrículo izquierdo con doble 

entrada

3 0.93%

Tetralogía de fallot 3 0.93%

Drenaje venoso anómalo total 3 0.93%

Síndrome de corazón izquierdo 

hipoplásico

2 0.62%

Interrupción del arco aórtico 3 0.93%

Dextrocardia 2 0.62%

Ventrículo único 1 0.31%

Anomalía de Ebstein 2 0.62%

Total 79 24.53%

SNC

Anencefalia 2 0.62%

Hidrocefalia 12 3.73%

Encefalocele 1 0.31%

Mielomeningocele 5 1.55%

Síndrome de Dandy Walker 2 0.62%

Malformación de Arnold Chiari II 2 0.62%

Holoproscencefalia 1 0.31%

Quiste de plexo coroideo 3 0.93%

Total 28 8.72%

Gastrointestinal

Gastrosquisis 19 5.90%

Atresia intestinal 8 2.48%

Onfalocele 2 0.62%
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Malformación anorrectal con/sin 

fístula

3
0.93%

Estenosis hipertrófica congénita 

del píloro

6
1.86%

Enfermedad de Hirschprung 2 0.62%

Total 40 12.42%

Múltiples

Síndrome dismórfico 19 5.90%

2 sistemas afectados 16 4.97%

>3 sistemas afectados 15 4.66%

Total 50 15.53%

Osteomuscular

Pie equinovaro 8 2.48%

Polidactilia y sindactilia 4 1.24%

Anomalías congénitas de las 

extremidades

7
2.17%

Luxación congénita de la cadera 3 0.93%

Teratoma sacro coxígeo 1 0.31%

Displasia esquelética 2 0.62%

Artrogriposis múltiple 1 0.31%

Total 26 8.07%

Craneofacial

Labio paladar hendido 7 2.17%

Craneosinostosis 2 0.62%

Microtia 2 0.62%

Macrocefalia 4 1.24%

Microcefalia 32 9.94%

Catarata congénita 1 0.31%
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Malformación de pabellón 

auricular

2 0.62%

Atresia de las coanas 1 0.31%

Teratoma ocular 1 0.31%

Anoftalmia 1 0.31%

Total 53 16.46%

Urogenital

Pieloectasia renal 3 0.93%

Hidronefrosis 4 1.24%

Riñón poliquístico 1 0.31%

Agenesia renal 1 0.31%

Riñón pélvico 1 0.31%

Hipospadias 2 0.62%

Criptorquidia 3 0.93%

Megavejiga 1 0.31%

Total 16 4.97%

Cromosomopatías

Síndrome de Down 9 2.80%

Síndrome de Edwards 1 0.31%

Síndrome de Turner 1 0.31%

Total 11 3.42%

Tórax

Hernia diafragmática 4 1.24%

Laringomalacia 3 0.93%

Total 7 2.18%

Otros

Hidrops fetal 9 2.80%

Secuencia de bandas amnióticas 1 0.31%

Arteria umbilical única 1 0.31%

Total 11 3.42%
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RESUMEN

La Retinopatía del Prematuro (ROP, por sus siglas en 
inglés) constituye una de las princi-pales causas de 
ceguera en niños en América Latina; caracterizada 
por una proliferación vascular anormal de la retina 
debido a factores proangiogénicos, implica forma-
ción de neovasos estructuralmente deficientes que 
generan desprendimiento traccional de la re-tina. Al 
ser la ROP una patología progresiva de manera se-
cuencial, exige la implementa-ción de sistemas de 
tamizaje. En el presente trabajo, se describe la im-
portancia del cribado en pacientes con factores de 
riesgo para detectarla en estadios oportunos que 
per-mitan otorgar un mejor pronóstico. Actualmente, 
herramientas como Retcam, desarrollada por Clari-
ty Medical Systems, un sistema de adquisición de 
imágenes por computadora con cinco lentes para 
colectar en tiempo real características del segmento 
anterior y de retina, así como de nervio óptico, son un 
recurso valioso para el tamizaje del ROP. 

Palabras clave: retinopatía del prematuro, cribado, 
retinopatía, prematuro, desprendimiento de retina.  

Fecha de recepción: 24 julio 2023.
Fecha de aceptación: 02 septiembre 2023.

ABSTRACT

Retinopathy of prematurity (ROP) is one of the main 
causes of blindness in children in Latin America. This 
retinopathy characterized by abnormal vascular pro-
liferation of the retina due to proangiogenic factors, 
which imply a formation of structurally deficient new 
vessels that generate tractional retinal detachment. 
Since ROP is a sequentially progres-sive pathology, it 
requires the implementation of screening systems. 
The importance of screening in patients with risk fac-
tors will be described to detect it in opportune stages 
that allow to grant a better prognosis. Currently, tools 
such as Retcam, developed by Clarity Medical Sys-
tems, consists of a computer image acquisition sys-
tem with five lenses to collect characteristics of the 
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anterior segment, retina, and optic nerve in real time, 
being a valuable resource for ROP screening.

Keywords: retinopathy of prematurity, screening, re-
tinopathy, premature, retinal detach-ment.

INTRODUCCIÓN
La Retinopatía del Prematuro (ROP por sus siglas 
en inglés, Retinopathy Of Prematurity) es una enfer-
medad multifactorial, de desarrollo anormal de la 
vasculatura retiniana que se presenta dentro de los 
primeros días de vida de los pacientes prematuros; 
al progresar a sus estadios más avanzados, puede 
provocar desprendimiento de la retina, traducido en 
ceguera irreversible, sin embargo, si se detecta a 
tiempo resulta prevenible.1 

Epidemiología
De acuerdo con la Organización Mundial de la Salud 
(OMS), la ROP es la segunda causa más frecuente 
de ceguera en niños en América Latina. Los valores 
actuales reportan que de forma mundial, existen 
1.4 millones de niños ciegos, a razón de 400 niños 
ciegos por año a consecuencia de la retinopatía del 
prematuro.2 En los últimos años, se ha incremen-ta-
do a nivel mundial el número de casos de pacientes 
diagnosticados con ROP entre 19.3% y 47.2% entre 
países de desarrollo medio y en vías de desarrollo.3 A 
pesar de que la prevalencia real de ROP, sigue siendo 
desconocida; en México se han realizado estudios 
previos para la identificación de ROP. 
Un estudio realizado en el Hospital “Dr. Manuel Gea 
González” de la Secretaría de Salud (SSA) reportó 
una incidencia de 23%, y en el Servicio de Neonatolo-
gía del Hospital Infantil del Estado de Sonora (HIES) 
se reportó una incidencia de ROP de 58.1% en el año 
2015.4 En 2012, el Departamento de Pediatría del 
Instituto Nacional de Perinatología (INPer) notificó 
de 139 niños examinados en la Unidad de Cuidados 
Intensivos, 24.4% de los cuales fue identificado con 
ROP: 79% retinopatía grado I; 18%, grado II; y un niño 
con grado III. Las zonas comprometidas fueron zona 
I, 12%; zona II, 79%; y zona III, 9%.5, 6

Fisiopatología
La ROP es una enfermedad multifactorial, en ella, el 
peso al nacimiento y la edad gesta-cional juegan el 
papel principal para su presentación. La vasculogé-
nesis retiniana es estimulada por diversos factores 
proangiogénicos, principalmente el VEGF, IGF-1, en-
tre otros. El crecimiento vascular inicia a las 16 Se-
manas De Gestación (SDG) y termina en el área nasal 
del ojo en promedio a las 32 SDG; y temporal, entre 
las 39 a 41 SDG. Al nacimiento del prematuro se pre-

senta una primera fase, donde disminuyen la produc-
ción de factores proangiogénicos y no permite que 
culmine el crecimiento vascular; se presentan áreas 
de inmadurez vascular que se encuentran hipnóticas 
por la falta de oxígeno transportado por los vasos. A 
las 4 semanas de vida, entra una segunda fase por 
estímulo del área hipóxica donde los factores proan-
giogénicos se producen en grandes cantidades, tan-
to que no so-lamente fomentan la anigogénesis, sino 
también la neovascularización retiniana en las áreas 
que limitan la zona vascular de la avascular. Los neo-
vasos formados, estructural-mente deficientes, pro-
vocarán la formación de membranas que terminarán 
traccionando la retina con avance progresivo e invo-
lucrando la totalidad de la retina hasta culminar en 
ceguera.6 

Factores de riesgo
Los principales son el bajo peso al nacimiento, que 
varía de acuerdo con la literatura, sin embargo, en 
México la GPC toma en cuenta como factor de riesgo 
a los pacientes menores de 1,750 gr al nacimiento, 
y menor a 34 SDG.7 A pesar de lo anterior, con base 
en la experiencia personal de los autores, se puede 
presentar la ROP aún con peso mayor a los 2,000 
gr, mientras se cumpla con la condición de prema-
turidad. Se conoce ampliamente que el uso de oxí-
geno suplementario, mayor a 95% de FIO2 aumenta 
la probabilidad de la ROP, en proporción directa con 
el tiempo de exposición y concentración de oxígeno. 
Algunos factores de riesgo adicionales son la sepsis, 
la anemia, apneas continuas, transfusiones sanguí-
neas, uso de surfactante, nutrición parenteral pro-
longada, síndrome de distress respiratorio, ductus 
persistente, hemorragia intreventricular.

Clasificación

Figura 1. Esquema de la clasificación de la ROP por zonas.

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 18-24
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La clasificación utilizada actualmente se basa en los 
hallazgos publicados en el International Committee 
for the Classification of Retinopathy of Prematurity 
3 (ICROP3) en el 2019, donde se estableció para su 
clasificación la severidad de la enfermedad de acuer-
do con los hallazgos clínicos y la extensión hasta la 
zona de crecimiento vascular en la retina.8

Clasificación por Zonas de retina comprometida (fi-
gura 1):

Zona 1. Corresponde al círculo centrado en papila, 
cuyo radio es el doble de la distancia de la papila a 
la mácula.
Zona 2. Círculo concéntrico fuera de zona I, cuyo ra-
dio es el doble que se extiende del nervio óptico a la 
ora serrata nasal.
Zona 3. La media luna restante.
 
Clasificación por estadios (gravedad)

Figura 2. ROP estadio 1.  Figura 3. ROP estadio 2.

Figura 4. ROP estadio 3.  Figura 5. ROP estadio 4A.
 

Figura 6. ROP estadio 4B. Figura 7. ROP estadio 5.

Fuente: Archivo Clínico de la Retcam 3 del Hospital Militar de Especialidades de la Mujer y Neonatología (HMEMyN), 
CDMX (2022). 
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Estadio 1. Presentación de línea de demarcación en-
tre la zona vascularizada y la zona avascular (figura 
2).
Estadio 2. Engrosamiento y sobreelevación de línea 
de demarcación, descrito como cresta (figura 3).

TAMIZAJE VISUAL
La OMS define al tamiz como el uso de una prueba 
sencilla en una población saludable, para identificar 
a aquellos individuos con alguna patología, pero que 
todavía no presentan síntomas. Al aplicar está de-
finición al tamizaje visual, podemos conceptuarla 
como una prueba sencilla, segura, no invasiva, para 
la detección de patologías oculares que no se pue-
den ver a simple vista. En México, el 24 de abril del 
2013, en el Diario Oficial de la Federación (DOF), en 
la Ley General de Salud, en el capítulo V: Atención 
Materno-Infantil, artículo 61, fracción IV, se publicó: 
“La aplicación del tamiz oftalmológico neonatal, a 
la cuarta semana del nacimiento, para la detección 
temprana de malformaciones que puedan causar 
ceguera, y su tratamiento, en todos sus grados”. Es 
con esta reforma que el tamizaje visual cobra mayor 
importancia para la detección temprana destinada al 
tratamiento de enfermedades visuales que puedan 
causar ceguera. 
El tamizaje visual consiste en la revisión orgánica del 
globo ocular y sus anexos, incluyendo la valoración 
de fondo de ojo y debe aplicarse a la totalidad de los 
pacientes al cumplir 1 mes de vida. Los pacientes 
prematuros resaltan en este grupo por la posibilidad 

de desarrollar la ROP, ya que al detectar estadios II 
o III, se puede ofrecer tratamiento oportuno y rever-
tir la ceguera a tiempo. A los 6 meses de vida debe 
continuarse la vigilancia y seguimiento como control 
de niño sano, adicionando con la exploración oftal-
mológica, la toma de agudeza visual con paletas de 
mirada preferencial y paletas de sensibilidad al con-
traste cada 6 meses hasta los 8 años y de ahí de for-
mal anual. Esta exploración nos permitirá detectar 
los errores de refracción de forma oportuna para la 
corrección con len-tes aéreos y evitar así la amblio-
pía (figura 8).

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico para la ROP es clínico, y es detectado 
mediante el examen de fondo de ojo. Este examen 
se realiza a partir del mes de vida mediante dilata-
ción pupilar con tropicamida/fenilefrina y aplicación 
de tetracaína como anestésico local; se usa para la 
apertura de los párpados un blefarostato. La revisión 
se realiza con un oftalmoscopio indirecto y el apo-
yo de una lupa aérea de 28 o 30D y con la ayuda de 
un indentador para alcanzar a vi-sualizar la periferia 
extrema. Actualmente, existen apoyos tecnológicos 
novedosos, como la cámara de fondo de ojo neona-
tal para la visualización más clara, precisa de la re-
tina, que permite documentar los hallazgos clínicos 
para un mejor seguimiento y una mejor comprensión 
de los padres al momento del informe (figura 9). 
Existen apoyos diagnósticos en caso de duda debido 
a una mala visualización retiniana, como el uso de 

Figura 8. Agudeza visual con paletas de mirada 
preferencial

Figura 9. Uso de cámara de fondo de re-tina neonatal.
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fluorangiografía, un estudio mediante uso de medio 
de contraste para observar la estructura vascular y 
detectar fuga del medio de contraste, indicativo de 
la presencia de neovasos (figura 10). El ultrasonido 
ocular para descartar la presencia de desprendi-
miento de retina, en caso de no poder visualizar ade-
cuadamente el segmento posterior ocular (figura 11).
 
TRATAMIENTO
El tratamiento a realizar va a depender en el esta-
dio y zona en donde se encuentre al momento del 
diagnóstico. Los estadios I y II se mantendrán en vi-
gilancia estrecha con control estricto de las conmor-
bilidades del paciente haciendo enfásis en el control 
del oxígeno suplementario. Actualmente, el estándar 
de oro para el tratamiento de la ROP en estadio 3 
es la fotocoagulación mediante láser argón trans-
pupilar, como procedimiento quirúrgico (figura 12), 
ya que detiene definitivamente la progresión de los 
neovasos y revierte la neovascularización ya forma-

da mediante la fotocoagulación de la retina hipóxica. 
Sin embargo, al fotocoagular la retina inmadura, no 
permite desarrollar estas áreas de visión de forma 
definitiva, por ende, existe la alternativa que cada 
vez cobra mayor peso en el tratamiento de la ROP: la 
aplicación del antiangiogénico, hoy por hoy el apro-
bado por la FDA para la ROP es el Ranibizumab ® 
(figura 13). 
El tratamiento se aplica de forma intravítrea con téc-
nica estéril a través de una inyección transescleral 
con resultados visibles en 1 semana (figura 14). Con 
este tratamiento se provoca la regresión de la neo-
vascularización y se da oportunidad al seguimiento 
del crecimiento vascular fisiológico. El inconveniente 
de este tratamiento es la posibilidad de la formación 
de neovascularización, mientras existan áreas de in-
madurez vascular, de ahí que la vigilancia estrecha 
de fondo de ojo es estricta hasta el crecimiento total 
de los vasos retinianos, incluso la ora serrata.
En casos de progresar a estadios IV o V, el tratamien-

Figura 11. Comprobación de extensión del desprendimiento de retina traccional, se-cundario a ROP, mediante ultrasonido 
ocular.

Figura 10. Visualización de neovasculatura con fluorangiografía, utilizando la Retcam 3®. 
Fuente: Archivo Clínico del HMEMyN.
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to es la vitrectomía más lensectomía o con la conser-
vación del cristalino a consideración del cirujano. En 
la actualidad, es posi-ble realizar cirugías en 3D con 
tecnología avanzada dentro de quirófano disponible 
en México (figura 15). Sin embargo, al llegar a estos 
estadios el pronóstico visual es malo, en su mayoría, 
por consiguiente, la detección y el tratamiento antes 
de llegar a estos estadios es primordial.

Seguimiento  

El seguimiento dependerá de la severidad y de la zona 
donde se encuentre la enfermedad al momento del 
diagnóstico, con base en la regla: entre más severo 
y más cerca a zona I se revisará con mayor prontitud. 
Podemos guiarnos de acuerdo con la siguiente tabla. 
9-11

Figura 12. Fotocoagulación transpupilar por ROP. Figura 13. Aplicación de antiangiogénico intravítreo.

Figura 14. Regresión de neovasos, posterior a una semana de la aplicación de Ra-nibizumab® intravítreo por ROP.

Figura 15. Vitrectomía con sistema de visualización 3D 
para paciente con ROP bilateral.
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RESUMEN

La circuncisión o postectomía es un procedimiento 
que se realiza en lugares fuera de una sala quirúrgica 
por profesionales o personal paramédico entrenado, 
de esta forma es muy probable tener complicaciones 
mínimas o graves, como la estenosis de meato, la 
fístula uretrocutánea y el pene oculto, que requerirán 
tratamiento especializado por parte de un cirujano pe-
diátrico o urólogo. La firma del consentimiento para 
realizar la resección del prepucio del niño debe infor-
mar la función fisiológica de la cubierta cutánea del 
glande, que tendrá durante su futura relación sexual. 
Se realiza una breve revisión de las series actuales so-
bre complicaciones postcircuncisión y algunos casos 
clínicos con complicaciones graves.

Palabras clave: postectomía, plastia de prepucio, re-
cién nacido, plastibell, semanas de gestación.

Fecha de recepción: 28 junio 2023.
Fecha de aceptación: 15 de septiembre 2023.

ABSTRACT

Circumcision or postectomy is a procedure that per-
formed in places outside of a surgical room and by 
professionals or trained personnel. These invites to 
get minimal or severe complications such as meatus 
stenosis, urethrocutaneous fistula and hidden penis, 
which it will require specialized treatment by a pedia-
tric surgeon or urologist. The signature of the consent 
to perform the resection of the child’s foreskin must 
inform the physiological function of the skin covering 
of the glans, that he will have during his future sexual 

intercourse.  The loss of the little piece of skin makes 
the copulation incomplete in the sensitive and emo-
tional, also produce pain during the act or has little sa-
tisfaction, stress and occasionally suicides have been 
reported. A brief review of current series on post-cir-
cumcision complications and some clinical cases 
with severe complications is performed.

Keywords: postectomy, prepuce plasty, newborn, 
plastibell, weeks of gestation.

INTRODUCCIÓN
La circuncisión es un procedimiento quirúrgico rea-
lizado con diferentes técnicas y practicado por una 
multitud de cirujanos y paramédicos entrenados o no 
y, en algunos casos, en lugares ajenos a una sala qui-
rúrgica. Si a las personas que realizan la postectomía 
se les hiciera la siguiente pregunta: ¿dónde y con cuál  
profesional prefiere para que se le practique la circun-
cisión a su hijo?, la respuesta sería, muy seguramente, 
en un quirófano con un cirujano pedíatra y personal 
profesional calificado. Recordemos que la piel que cu-
bre el glande de los niños, llamada prepucio, tiene una 
función protectora, pero si no se puede retraer por de-
bajo del surco coronario es una fimosis fisiológica. En 
su primer año de vida, tiene una retracción de 64% y 
entre los 8 y los 11 años se puede bajar por completo 
para exponer el glande.2

El lugar donde se practica la circuncisión debe estar 
equipado para que el procedimiento se realice en una 
sala de ambiente agradable. El cirujano, los ayudan-
tes y el anestesiólogo integran un equipo de trabajo 
con experiencia, de buena ética, responsabilidad y 
calidad, para garantizar un servicio libre de complica-

La circuncisión:  Complicaciones Quirúrgicas
y Fisiológicas en Pediatría.
Parte II
 

Circumcision:  Surgical and Physiological Complications in 
Pediatrics
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ciones inherentes a la cirugía. Las indicaciones actua-
les para realizar la postectomía pueden ser médicas, 
religiosas o por deseo de los padres del niño. Este tipo 
de cirugía puede ser simple u obtener complicaciones 
mínimas o severas que repercuten en las futuras rela-
ciones sexuales.

Objetivo
Se hizo una revisión de algunas series recientemente 
publicadas para tratar las complicaciones postqui-
rúrgicas de la circuncisión, donde la casuística fuera 
valorada con diferentes tipos de medición estadística 
y su resolución. También estudiamos algunos casos 
clínicos con mala cicatrización, cuyo resultado fue 
una anatomía del pene alterada que fue tratada con 
una nueva operación.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se realizó un breve estudio retrospectivo de referen-
cias médicas actuales con el tema de complicaciones 
quirúrgicas de la circuncisión en pediatría, compren-
de del año 2005 al 2022. De tales referencias fueron 
seleccionadas 30, con un proceso de medición esta-
dística y de algunos casos clínicos con efectos no de-
seados y reoperados para su solución.

RESULTADOS
En la mayoría de las publicaciones revisadas, las com-
plicaciones de la circuncisión fueron mínimas, como 
edema del glande, sangrado, hematomas, dehiscen-
cia de sutura e infecciones que sanan de 7 a 10 días, 
pero también se encontraron consecuencias graves, 
como la estenosis de meato, fístula uretral, pene en-
terrado y corte del glande completo o incompleto, he-
ridas que alteran las futuras funciones fisiológicas y 
psicológicas. Los principales hallazgos de las lesio-
nes más relevantes y su tratamiento se muestran en 
las tablas 1, 2, 3 y 4. 

DISCUSIÓN
Actualmente, existen muchas técnicas para realizar la 
circuncisión, no obstante, las más frecuentes son la 
urológica y la quirúrgica, donde se reseca el prepucio 
y la línea de sutura mucocutánea se afronta por de-
bajo del surco coronario. Los dispositivos para esta 
operación son el plasti-bell por Kariher, 1956; el Gom-
co clamp  por A. Goldstein, 1934; y el Mogen clamp, 
diseñado por el Rabbi H. Bronstein en 1954, con estos 
aparatos y después de liberar el prepucio, se realiza 
la hemostasia por pinzamiento, seguida de un cuida-
doso corte de la piel. En todas estas operaciones se 
observan complicaciones menores, las cuales suelen 
cicatrizar entre los 7-10 días (ver tabla 1,), pero tam-
bién llegan a presentarse las severas que tienen un 

impacto en la salud e integridad humana, además de 
repercutir en el futuro de las relaciones sexuales: do-
lor, nula satisfacción,  estrés psicológico y ocasional-
mente se han reportado fallecimientos y suicidios.1 
Las características clínicas de diagnóstico y trata-
miento se  ilustran en las tablas de las referencias 
revisadas; es importante distinguir los excelentes re-
sultados que mejoraron a los niños complicados y, a 
la vez, obtener una buena enseñanza. En la tabla 1, 
Talini y colaboradores, con 2,441 niños circuncidados, 
obtuvieron 80 casos con mal resultado y señalan que 
el procedimiento fue realizado por 19 diferentes ciru-
janos. Ronchi,  con una casuística de 482 niños, re-
fiere 27 pacientes con pene enterrado, y Fadil, de 150 
circuncidados obtuvo 53 con estenosis de meato uri-
nario, la práctica de la operación fue por una postec-
tomía ritual. En estas referencias no se menciona el 
tratamiento específico de los infantes complicados. 
3-7 

En la tabla 2, para el tratamiento del pene enterrado 
se observan dos técnicas: la referida por Giordano y 
colaboradores, con la desventaja de que al cicatrizar 
puede producir una retracción media e incurvar el 
pene hacia abajo. El procedimiento de Angulo deja a 
un miembro viril en una mejor posición.8-12 

En la tabla 3 de complicaciones graves, con la sec-
ción de glande completo o incompleto, publicada por 
Kawaku A. y Salman S., se indica que tuvieron éxito 
en preservar la porción del glande en una gasa con 
líquido frío y para enseguida suturar la pequeña pie-
za con una buena técnica de anastomosis, utilizando 
material fino absorbible. Además, los  pacientes requi-
rieron de cuidados intensivos y la administración de 
anticoagulantes.13-16

En la tabla 4, las complicaciones de obstrucción del 
meato urinario por el anillo de plastibell, en un niño 
causó distensión vesical y bloqueo de la vena cava in-
ferior; en el otro infante, se presentó hidronefrosis y 
choque infeccioso, ambos sanaron  al retirar el anillo 
plástico con un tratamiento médico intensivo.17-21

Los cinco pacientes con diagnóstico de isquemia gra-
ve del glande (tablas 2, 3 y 4), fueron tratados con pen-
toxilina, heparina y con bloqueo simpático bajo, con la 
finalidad de mejorar la circulación capilar y la angio-
génesis. Sus resultados fueron sorprendentes con la 
alegría de los padres, además, el estrés del cirujano 
desapareció. 
Es importante señalar que el prepucio es un tejido 
muy sensible porque en su estructura anatómica se 
tiene una buena red capilar vascular, múltiples recep-
tores y terminaciones nerviosas finas que producen 
cambios hemodinámicos, nerviosos y hormonales, in-
dispensables para impulsar una respuesta sexual. La 
acción prepucial, con su estiramiento y retracción, re-
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quiere de la secreción de las glándulas de Tyson para 
facilitar su movimiento. Es bueno recordar que para 
tener excelentes relaciones sexuales es necesario po-
seer una integridad nerviosa y anatómica completa, 
iniciándose con la captura de los estímulos periféri-
cos por los múltiples receptores cutáneos especiales: 
Paccini, Ruffini, Krause y Meissner. Estos mecano-re-
ceptores se accionan con diferentes estímulos duran-
te periodos cortos o largos, reaccionando con vibra-
ciones entre 5 y 250 Hertz. Una de sus características 
biofísicas es responder a potenciales de acción rápi-
da. Los corpúsculos de Meissner se activan al esti-
ramiento sostenido de la piel y son responsables de 
la sensación del deslizamiento. Toda esta pequeña 
estructura anatomo-fisiológica es imprescindible 
para captar las aferencias periféricas y  después co-
nectarse e integrarse en zonas específicas cerebrales 
para así enviar la respuesta eferente motora, sensiti-
va, glandular, vascular y con la relajación del musculo 
liso. Esto conlleva a una respuesta íntegra y vital para 
culminar con una buena y sana satisfacción sexual, 
sin embargo, con  la circuncisión se pierde parte de 
esta noble función.22,23  
La respuesta sexual en el hombre comprende tres 
fases: excitación, meseta y  orgasmo. En la fase de 
meseta se desarrollan cambios hemodinámicos arte-
riovenosos que llenan los cuerpos cavernosos con un 
índice de resistencia de 1 (I.R.), que corresponde a la 
máxima erección o estado de tumescencia con dura-
ción variable, seguido de la liberación veno-oclusiva 
lo que culmina con la eyaculación y la detumescencia 
de un I.R. de < 1.  Todo esto es posible si se tiene una 
integridad anatómica funcional normal, unida a sanas 
relaciones humanas y sin alteraciones psicológicas. 
Los pacientes circuncidados con resección de más de 
1/3 de la piel del cuerpo peneano o con una cicatriz 
hipertrófica que funciona como un torniquete, interfie-
ren con el flujo sanguíneo de los cuerpos cavernosos 
con lo que se altera la tumescencia o detumescencia, 
ocasionando dispareunia sin satisfacción sexual; si 
persiste puede ocasionar trastornos psicológicos y 
sociales.24,25

Otras lesiones postcircuncisión que alteran la mecáni-
ca de la copula en la introducción o retracción del falo 
son la mala alineación quirúrgica con el rafe ventral, 
donde el pene queda torcido parcialmente o incurva-
do ventralmente; una herida hipertrófica subcoronaria 
que interfiere o dificulta la penetración del pene.25,26

Desde hace tiempo existen grupos de cirujanos que 
recomiendan la circuncisión y otros defienden la in-
tegridad del prepucio, apoyándose en diferentes ra-
zones. En la década de 1870, L Sayre, ortopedista 
norteamericano, sostenía que la postectomía servía 
indirectamente para curar la parálisis fémoro-tibial y 

la irritabilidad nerviosa. En 1894, M. Ricketts mencio-
na que algunas enfermedades podrían ser curadas, 
entre ellas el eczema, la tuberculosis y la epilepsia. El 
médico estadounidense John H. Kellogg  (1852-1943), 
afirmaba que un desayuno con cereal era un remedio 
efectivo contra la masturbación y sus males, además, 
que la circuncisión en niños pequeños sin anestésico, 
tendría un efecto benéfico sobre la mente, si se vincu-
la con la idea de castigo. 
Todas estas recomendaciones tuvieron un éxito eco-
nómico, pero para las utilidades monetarias de los 
hermanos Kellogg con su cereal “toasted corn flakes” 
de Kellogg. S. Freud (1920) afirmó que la mutilación 
genital era un substituto para la castración, pero tiem-
po después Immerman y Makey  (1998) describieron 
que la circuncisión es una castración neurológica de 
calidad inferior, debido a la queratinización del glande 
y la falta de receptores cutáneos que no llevan estímu-
los provenientes de la periferia hacía el cerebro, alte-
rando el circuito del encéfalo  y así el varón es menos 
excitable.27

El sistema nervioso es el que dirige, supervisa y con-
trola las funciones del cuerpo humano.  En su desarro-
llo celular se distinguen varias fases: cierre del tubo 
neural, neurogénesis, migración de neuronas, sinapto-
génesis, crecimiento axonal y la mielinización, de esta 
forma el resultado es el indispensable cerebro del 
homo sapiens. En este proceso de neurodesarrollo, 
tenemos la vía espinotalámica integrada por varios ni-
veles de transmisión que perciben los estímulos noci-
vos y transmiten la información periférica a la médula 
espinal. Este es el inicio del haz espinotalámico que se 
enlaza con el bulbo raquídeo, el mesencéfalo y el tála-
mo.  En seguida y a través del circuito tálamo-corteza 
cerebral  se reciben e interpretan las aferencias, para 
despues producir la respuesta por la vía descendente 
hasta llegar hasta la médula para integrar la sinapsis 
con la neurona aferente. En esta función se requiere 
de la integridad de los transmisores y de la liberación 
de mediadores químicos. La postectomía suprime 
gran parte de los buenos estímulos periféricos para la 
excitación  erógena y  la satisfacción sexual.28,29

Las características del neurodesarrollo en todas sus 
fases no se dan al mismo tiempo, pero la sinapto-
génesis, el crecimiento axonal y, sobre todo, la mie-
linización termina hacia los 12 meses después del 
nacimiento.  La función de la vía espinotalámica ya 
es como la del adulto. Se pensaba que por la falta de 
mielinización el niño no tenía experiencias dolorosas, 
sin embargo, los estímulos nerviosos pueden trans-
mitirse más lentamente por la vía ascendente, pero 
la distancia es más corta y los impulsos llegan más 
velozmente. Otros autores mencionan que la vía as-
cendente es capaz de funcionar como la del adulto en 
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la 30ª SG,  en cambio, la inmadurez de la vía descen-
dente expone a los R/N a ser más sensibles al dolor 
antes de la 38ª SG en comparación  con la de niños 
más grandes y adultos jóvenes.29,30

La médula espinal posee un sistema complejo de ba-
rreras que interceptan las señales dolorosas, pero la 
falta de un control inhibitorio bien desarrollado en el 
neonato y/o lactante, puede desencadenar sensacio-
nes hiperalgésicas por los estímulos dolorosos post-
circuncisión. Gallegos (2010), menciona que el siste-
ma inhibidor tiene una maduración que inicia después 
del nacimiento y continúa hacia los tres años de vida.  
La reacción clínica por estímulo nocivo se manifiesta 
por dolor, llanto, gesticulaciones, movimientos de los 
miembros, taquicardia, taquipnea y disminución de la 
saturación de oxígeno, así como un aumento en el ni-
vel de las catecolaminas, el glucagón, la aldosterona 
y los corticoides. Las alteraciones conductuales son 
falta de una buena relación materno-fetal o de ape-
tito, además, son irritables y no duermen bien; estas 
respuestas neonatales estuvieron presentes con la 
sensación de dolor exagerado en su manejo diario 
(baño, cambio de ropa, etc.), y durante el periodo de 
su vacunación infantil, seis meses despues.  Taddio 
y colaboradores, en su reporte sugieren que los efec-
tos postcircuncisión pueden cambiar la estructura y 
función de  las vías neurales en desarrollo. Hatfield 
recomienda que los procedimientos que causan dolor 
deben ser tratados con  ambiente y conductas ade-
cuadas, así como la administración de analgésicos 
para reducir riesgos a largo plazo.31-33

La dispaurenia frecuente en jóvenes o adultos circun-
cidados en su infancia, debe ser atendida y descartar 
alteraciones cicatriciales que interfieran con los cam-
bios hemodinámicos de la erección penil. Después de 
su revisión física es bueno practicar un US-Doppler 
para verificar la función eréctil y buscar alteraciones 
en el flujo sanguíneo que son causa del dolor durante 
la relación sexual. El diagnóstico permitirá conocer su 
mejor terapéutica y reintegrar al paciente en el bienes-
tar humano necesario para su relación íntima o con-
yugal.  
Boyle, en su artículo Estrés Postraumático de Larga 
Duración, menciona que los hombres circuncidados 
tienen alteraciones funcionales y psicológicas: en las 
primeras se menciona la insensibilidad, relaciones 
prolongadas con su pareja para obtener eyaculación; 
en las segundas, puede producir ansiedad, depresión, 
baja autoestima, sentirse antinatural o mutilado, que 
en conjunto todas estas alteraciones psicobiológicas 
frecuentes alteran el equilibrio personal y familiar, cu-
yas consencuencias pueden ser  enfermedades psi-
quiátricas graves.34

Miami y colaboradores, en una revisión sistemática, 

mencionan que la circuncisión neonatal altera al niño 
en su respuesta emocional, en la conducta y al estrés.  
Este último afecta la relación madre-niño, así como 
su desarrollo psico-social en el momento crucial de 
su crecimiento nervioso-plástico, de modo que pro-
duce alteraciones significativas, por lo que sería más 
conveniente realizar estudios con mejores variables 
socioeconómicas, mayor número de casos y con una 
réplica de análisis por otros científicos para dilucidar 
mejor los futuros problemas de salud en la vida adul-
ta.35 

Pérez y compañeros del INPer de la Ciudad de México, 
en una encuesta acerca de la circuncisión en los neo-
natos de 422 profesionales que laboran en el mismo 
hospital, respondieron el cuestionario, de ellos, solo 
43% estaba de acuerdo con la práctica de la postecto-
mía en las primeras 4 semanas de vida.36 

“Todos los médicos somos humanos así que, el deba-
te persistirá.” 

Algunas reflexiones para el cirujano

• La circuncisión debe tener una justificación mé-
dica.

• La hoja de consentimiento para realizar la opera-
ción debe tener la información del prepucio en su 
futura función durante la cópula.

• El lugar para practicar la postectomía debe ser 
un quirófano normal o uno de corta estancia con 
cirujano, anestesiólogo y ayudantes, todos  profe-
sionales.

• Descartar problemas de coagulación sanguínea 
de familiares y contar con estudios hemorragípa-
ros del paciente.  

• Para realizar la circuncisión, no es necesario cor-
tar el frenillo, en la mayoría de los casos.

• Debe compararse la longitud y grosor del pene 
con cifras normales y medir los testículos con un 
orquidómetro y descartar alteraciones de forma 
y tamaño.

• El pene no crece con la circuncisión.
• Es bueno practicar una calibración meato-uretral 

con bujías pediátricas.
• Conocer algunas malformaciones, a saber, la hi-

pospadias subglandular, micropene, falo palmea-
do y otras, como la  pubertad precoz, la hipertrofia 
del clítoris y la fístula recto-uretral.

• Alteraciones del prepucio, como la fimosis xeróti-
ca y la de forma de balón requieren hacer estudio 
histológico.

• Previo al acto quirúrgico, descartar alteraciones 
cardiorrespiratorias de riesgo alto.

• En las diferentes creencias humanas existen ciru-
janos aprobados por sus autoridades eclesiásti-
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cas o religiosas, que pueden realizar la circunci-
sión ritual sin complicaciones mayores.

• Ética, moral y legalidad, de acuerdo con su país y 
creencias, debe respetarse la integridad humana 
de los niños.
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Tabla  1. Complicaciones de la postectomía

Tabla 2. Resultado de casos clínicos
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Tabla  3. Lesiones graves del glande
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Tabla 4. Complicaciones renales  y glande isquémico
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RESUMEN

En el ejercicio diario de la medicina, el profesional de 
la salud se encuentra ante situaciones que lo pueden 
llevar a cometer algún error o alguna omisión, qui-
zá por la carga excesiva de trabajo, falta de equipo 
institucional, entre otras razones, y es justo en esos 
momentos que puede presentarse una queja en su 
contra ante las diferentes instituciones públicas. 
Otros motivos de queja pueden ser una relación mé-
dico-paciente inadecuada, proporcionar información 
deficiente, practicar la medicina defensiva, por men-
cionar algunas. Ante dichas situaciones, la bioética 
juega un papel esencial, de ahí que conocer sobre el 
tema ayuda mucho a evitar situaciones en las que el 
médico podría ser demandado legalmente.

Palabras clave: bioética, relación médico-paciente, 
comunicación de errores.

Fecha de recepción: 24 de julio de 2023
Fecha de aceptación: 25 septiembre de 2023

ABSTRACT

In the daily practice of medicine, the health profes-
sional is faced with situations that may lead him to 
make an error or omission, perhaps due to excessive 
workload, lack of institutional equipment, among oth-
er things, and this can make patients file a complaint 
with the different public institutions. Other reasons 
for complaint may be: an inadequate doctor-patient 
relationship, providing deficient information, practic-
ing defensive medicine among other causes and in 
these situations bioethics plays a very important role, 
so knowing about the subject helps a lot to avoid situ-
ations in which the doctor could be sued legally.

Keywords:  bioethics, doctor-patient relationship, 
communication of errors.
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de la medicina y la biología en general, así como las 
relaciones del hombre con los restantes seres vivos”. 
La bioética se constituye en un vasto campo de re-
flexión que fundamenta su accionar en los derechos 
humanos y tienen como objetivo el bien común, con 
respeto a la vida, la dignidad humana, la paz, la igual-
dad y libertad, valores imprescriptibles e irrenuncia-
bles que deben protegerse, promoverse y respetarse.1    
De hecho, diariamente la bioética tiene incidencia en 
nuestras vidas, ya sea en nuestro actuar, con nuestros 
semejantes, o bien, en el trabajo que día a día desem-
peñamos y esto se da siempre que actuamos hacien-
do bien las cosas, cuando respetamos a las personas, 
sean niños o adultos, mujeres u hombres, así como en 
el entorno familiar, en nuestro círculo de amigos, con 
nuestros colaboradores y, en partículas, con nuestros 
pacientes.
Es bien sabido el avance tan importante de la ciencia 
y la tecnología que se da prácticamente día a día, de 
tal forma que ha brindado la oportunidad al ser huma-
no de intervenir sobre otros seres y sobre su medio, 
provocando modificaciones esenciales, profundas y 
de un efecto aún no conocido en el campo científico y 
en el momento actual.
Hoy por hoy, los usuarios de los servicios de salud en 
particular, están más informados, conocen mejor sus 
derechos y están dispuestos a hacerlos valer. Los pa-
cientes han desarrollado su cultura médica en forma 
sorprendente y, a veces, cuestionan las aseveraciones 
y las indicaciones del médico.2

Los médicos, al estar en el ejercicio de la profesión, se 
encuentran generalmente ante un sin fin de situacio-
nes en las que en un momento determinado puede co-
meter algún error, alguna omisión o quizá algún acto 
de negligencia, muchas veces por la carga excesiva 
de trabajo y cuando se da una situación de estas ca-
racterísticas, son puestos en evidencia por el paciente 
y sus familiares a través de quejas y demandas en las 
diferentes instancias públicas.3     
En una revisión que se realizó de 1149 casos de que-
ja en el servicio de Pediatría, se encontraron 6 cau-
sas principales que motivaron la queja: tratamiento 
inadecuado (26.3%), información errónea (relación 
médico-paciente, 18.7%), falta de información (re-
lación médico-paciente, 17%), diagnóstico erróneo 
(14.1%), diferimiento en el diagnóstico (13.5%), maltra-
to (10.4%).4 En todos estos eventos, se manifiesta el 
sentir del paciente y ante la inconformidad realiza una 
queja, que bien se puede convertir en una demanda 
médico legal con todas las consecuencias inherentes.    
En lo referente al sector, ya sea público o privado, don-
de existen más quejas contra el médico o hacia las 
instituciones, resalta el sector privado ante el público, 
de acuerdo con lo reportado por la Comisión Nacional 

de Arbitraje Médico (CONAMED) en el 2022. Se revi-
saron 3042 quejas, emitidas a la CONAMED y se des-
tacó que 1246 eventos fueron para el sector público y 
1746 fueron para el sector privado.5 Entre las quejas 
más frecuentes destacan situaciones relacionadas 
con el diagnóstico, en la relación médico-paciente, 
tratamiento médico y tratamiento quirúrgico.
¿Por qué se dan estos aspectos en nuestro ejercicio 
profesional cuando sabemos que el paciente debe 
de ocupar 100% de nuestra atención, al escuchar lo 
que nos tiene que decir en relación a su malestar,  al 
dedicarle el tiempo adecuado para realizar una bue-
na exploración física, al aplicar nuestro conocimiento 
médico con la finalidad de lograr un diagnóstico ade-
cuado y, por consiguiente, el mejor tratamiento que 
podamos ofrecerle para aliviar su malestar?
De acuerdo a Terés Quiles, hay cosas que los médicos 
hacemos mal, entre ellas a) la relación médico-pa-
ciente, b) la información que proporcionamos, c) la 
comunicación de los errores, d) el tratamiento médi-
co, e) el secreto y la confidencialidad, f) conflicto de 
interés y g) medicina defensiva.6   
La relación médico-paciente. El médico deberá pro-
mover y mantener siempre una relación amable con 
el paciente, de confianza mutua y establecer una co-
municación permanente. El paciente deberá sentirse 
a gusto con su médico y viceversa, es decir, que el mé-
dico también deberá sentirse a gusto con su paciente, 
respetando siempre los cuatro principios básicos de 
la bioética: el principio de beneficencia (buscar siem-
pre el máximo beneficio para el paciente), el principio 
de no maleficencia (el no dañar), el principio de au-
tonomía (respetar la decisión del paciente, y cuando 
se trata de niños, la decisión de los padres siempre 
y cuando se actúe con el mejor interés del paciente) 
y el principio de justicia (tratar a todos los pacientes 
por igual en cuanto a la distribución de atención, re-
cursos, etc.).7
La información. Esta debe de ser clara, veraz, sufi-
ciente, oportuna, completa, objetiva y discutida. El 
proporcionar información errónea, falsa o mal inten-
cionada, no solo falta a un principio ético, sino que 
vulnera la libertad de decisión del paciente.8

La comunicación de los errores. Lo ideal sería que 
no nos equivocáramos nunca, pero lamentablemente 
esto no suele ser así. Los errores van de leves o mo-
derados a graves; hay errores sin consecuencias para 
el paciente y habrá otros que le pueden ocasionar un 
daño severo o hasta la muerte, ya que los médicos no 
somos infalibles, sin embargo, cuando se comete un 
error se trata de una situación compleja por la canti-
dad de variables que intervienen en la génesis de los 
mismos. El paciente tiene derecho a conocer toda la 
verdad y la negación de ésta no es éticamente acep-
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table.6,9                          
El tratamiento médico. Al indicar un tratamiento, el 
paciente deberá estar enfocado para obtener mejoría 
e, inclusive, la curación del problema que le aqueja, 
por consiguiente, el tratamiento deberá ser lo más 
adecuado posible, sin excedernos en los medicamen-
tos indicados para no caer en el exceso terapéutico y 
siempre informar de las posibles reacciones secunda-
rias, así como de los efectos adversos. Nunca negar 
el servicio a un paciente, ya que el hacerlo casi siem-
pre nos traerá problemas.10  
El secreto y la confidencialidad. El secreto profesio-
nal médico y la confidencialidad son un derecho a la 
intimidad y constituye una obligación ineludible para 
el personal de la salud, los pacientes y peritados, visto 
así, todo lo que revelen debe ser guardado para evitar 
daños a la vida privada de los individuos, sean niños o 
adultos. Desde el punto de vista ético, el secreto mé-
dico profesional obliga al perito a no revelar más de 
lo necesario para el peritaje, así como a no divulgar 
dicho informe, limitándose a entregarlo solamente a 
quienes tuvieran derecho a él.11

Conflicto de interés. Es un reflejo de alguna situación 
en la que el juicio y la integridad de decisiones o ac-
ciones médicas son influidas por un interés secunda-
rio, frecuentemente de tipo económico. Se incurre en 
conflicto de interés cuando en lugar de cumplir su fun-
ción de acuerdo con la ética profesional o institucio-
nal, o de acuerdo con responsabilidades normativas 
y legales, sus decisiones o acciones son guiadas en 
beneficio propio o de un tercero.12 
Medicina defensiva. Son aquellas prácticas clínicas 
adoptadas atendiendo más al riesgo de ser objeto de 
una reclamación del paciente, o de sus familiares, que 
a la evidencia científica.13

Habrá que tener en consideración siempre guiarnos, 
sobre cualquier cosa, por el bienestar del enfermo y 
tener una buena actitud para solventar las necesida-
des del paciente, proporcionando una asistencia de 
calidad y de eficacia, además de tener muy bien ac-
tualizados nuestros conocimientos y competencias.6

Khan propone, entre otras cosas, que basemos “nues-
tro actuar diario con nuestros pacientes usando una 
medicina basada en la cortesía”; es muy útil pedir per-
miso para entrar en una habitación y esperar respues-
ta, al entrar a la habitación identificarse con nombre, 
especialidad y hasta con una credencial del hospital, 
sonreír y no dar muestras de tener prisa y si se pue-
de sentarse para dialogar con el paciente, sea niño o 
adulto, asimismo, explicar el papel que uno tiene en 
el proceso de atención a su enfermedad y siempre 
dirigirse al paciente por su nombre.14 Realizar estas 
acciones hará que tanto el paciente como la familia 
del mismo se sientan mucho mejor con la presencia 

del médico; cuando existe una buena empatía entre 
el médico, paciente y familia las posibilidades de que 
demanden al médico son más remotas.
Tanto a los pacientes como a la familia les preocupa 
el coste de las decisiones clínicas que realiza el médi-
co tratante, pero de ninguna manera debe derivar en 
la renuncia a hacer lo mejor para el paciente, pero sí 
en hacerlo con el menor coste, es decir, de entre las 
medidas eficaces, escoger la más eficiente, ya que la 
eficiencia también es un valor ético.15

Tanto la institución pública como la privada tienen la 
responsabilidad de tener lo que sea necesario para 
que el médico realice su actividad profesional de la 
mejor forma posible, ya que se han dado casos don-
de el médico ha sido demandado legalmente por no 
realizar algún procedimiento en tiempo y forma, por 
no contar con el equipo necesario y, en sí, como con-
secuencia, puede desencadenarse alguna compli-
cación entre el paciente y que las cosas no resulten 
como se esperaba. La institución es corresponsable 
cuando no existe una normatividad en la realización 
de procesos diagnósticos y terapéuticos, cuando no 
se ha establecido en sus guías diagnósticas. También 
cuando el equipamiento es obsoleto, cuando hay ca-
rencia o falta de insumos o estos son de mala calidad, 
y cuando no se cubren los turnos con personal sufi-
ciente y capacitado o se improvisa con personal no 
capacitado.16

Habrá que tener en consideración algunas acciones 
imprescindibles para evitar que el paciente o los fami-
liares demanden, por ejemplo:
Los pacientes no demandan si se sienten a gusto, sin 
embargo, cuando el paciente considera que no se le 
trató adecuadamente las posibilidades de demanda 
suelen incrementarse. Se debe tratar con amabilidad, 
respeto y con dignidad, difícilmente habrá alguna 
queja si se practica esto. Hay médicos especialistas 
muy calificados y entrenados en los procedimientos, 
sin embargo, son arrogantes y tratan a los pacientes 
como si fueran seres inferiores y, peor aún, no dedi-
can el tiempo adecuado para realizar un buen interro-
gatorio y realizar una buena exploración física, de esta 
manera favorecen la gesta de demanda médico-legal. 
Los médicos menos demandados son aquellos que 
se toman el tiempo para orientar pacientemente, ex-
plicar hasta que el paciente entienda bien, compro-
bar si queda alguna duda y escuchar con interés (de-
muestra delicadeza real al escuchar lo que el paciente 
desea expresar).17

Muchos problemas en ética clínica no hacen refe-
rencia exclusivamente a la relación médico-paciente, 
sino a defectos y fallas institucionales que están en 
la base de muchas quejas de los usuarios de nues-
tros hospitales, por consiguiente, es necesario pasar 
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de una bioética clínica a una bioética social, donde se 
analice la ética de las políticas de salud, de la gerencia 
de las instituciones de salud, de las condiciones labo-
rales de los profesionales de la salud, por mencionar 
algunas circunstancias.18

Ante este panorama, podemos preguntarnos, ¿es la 
bioética el antídoto contra la demanda al médico? La 
respuesta es SÍ, porque la bioética se aplica en nues-
tras relaciones interpersonales, con la comunidad, en 
la salud, en el medio ambiente, en nuestro trabajo, en 
fin, en un sinnúmero de actividades y acciones en el 
actuar diario.
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RESUMEN 

La tuberculosis es una enfermedad infectocontagiosa 
de curso crónico que afecta primordialmente los pul-
mones, pero que puede perjudicar cualquier parte del 
cuerpo. La Bacilo de Calmette-Guérin (BCG) es una 
vacuna contra la enfermedad de tuberculosis, como 
tal, se trata de una preparación de bacterias vivas ate-
nuadas, derivadas de un cultivo de Bacilos de Calme-
tte y Guérin (Mycobacterium bovis). La vacuna BCG, 
además de su efecto específico de protección contra 
la tuberculosis, estimula la inmunidad innata entre-
nada, derivando en efectos protectores contra otras 
enfermedades, infecciosas y no infecciosas, diferen-
tes a la tuberculosis. La protección específica contra 
la enfermedad se realiza con la vacunación con BCG 
en el recién nacido. El presente es una revisión básica 
de conceptos de beneficio de esta vacuna para evitar 
tuberculosis y su aplicación en otras enfermedades.

Palabras clave: Calmette-Guérin, niños, protección, 
vacuna BCG, otras aplicaciones.

Fecha de recepción: 24 julio 2023.
Fecha de aceptación: 7 septiembre 2023.

ABSTRACT

Tuberculosis is a chronic infectious-contagious disea-
se that primarily affects the lungs but can affect any 
part of the body. BCG or Bacille Calmette-Guerin is a 
vaccine against tuberculosis disease. It is a prepara-
tion of live attenuated bacteria derived from a cultu-
re of Bacille Calmette-Guerin (Mycobacterium bovis). 
The BCG vaccine, in addition to its specific protective 
effect against tuberculosis, stimulates trained innate 
immunity, resulting in protective effects against other 
infectious and non-infectious diseases other than tu-
berculosis. Specific protection against the disease is 
carried out with BCG vaccination in the newborn.  This 
is a basic review of benefit concepts of this vaccine to 
avoid tuberculosis and its application in other disea-
ses.

Keywords: Calmette-Guerin, children, protection, BCG 
vaccine, other applications.

INTRODUCCIÓN
A pesar de que la mejor manera de romper la cadena 
de la transmisión de la tuberculosis es mediante la cu-
ración del enfermo, existen otras medidas que pueden 
ayudar al control y disminución de las tasas de inci-
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dencia y mortalidad de la enfermedad, tal es el caso 
de la quimioprofilaxis, llamada también tratamiento 
de la infección tuberculosa (eficacia de 75 a 90%) y la 
aplicación masiva de vacuna BCG (eficacia media de 
50%). Es importante resaltar que los esquemas de tra-
tamiento, estrictamente observados, confieren prác-
ticamente una protección de por vida después de la 
curación del enfermo. Respecto a la quimioprofilaxis, 
algunos estudios hablan de una protección hasta por 
20 años después de terminado el tratamiento.1 La BCG 
es una vacuna bacteriana viva atenuada, derivada de 
Mycobacterium bovis que se aisló originalmente en 
1902 de una vaca tuberculosa. Este biológico ha de-
mostrado una eficacia significativa, pero la protección 
no ha sido consistente contra todas las formas de TB 
en todos los grupos de edad.2 
El primer Programa Ampliado de Inmunización de la 
OMS en 1976 incluyó BCG y desde entonces se ha ad-
ministrado a más de 4 mil millones de personas. En 
2020, 154 países tenían una política de vacunación 
con BCG para toda la población, y 53 de esos países 
informaron una cobertura de al menos 95%. De mane-
ra preocupante, 31 países informaron una reducción 
en la cobertura de 5% o más entre 2019 y 2020. Tal 
reducción fue mayor que la observada en años ante-
riores y puede reflejar interrupciones en los servicios 
de salud, causadas por la pandemia de COVID-19. Se 
dice que dicha vacuna no evita la infección por el ba-
cilo de Koch, ni protege a los previamente infectados, 
aunque sí disminuye la diseminación de la micobacte-
ria. Sin embargo, estudios recientes han demostrado 
que la BCG evita que alrededor de 20% de los niños 
se infecte, y de los niños infectados, protege hasta a 
50%, al evitar que desarrollen la enfermedad. La cica-
triz posvacunal permite vigilancia epidemiológica de 
su aplicación.2-4 

Protección de la BCG contra la tuberculosis
Según algunos estudios, la protección que confiere 
esta vacuna va de 0 a 80%. Algunos autores han de-
mostrado que es efectiva en la prevención de menin-
gitis y tuberculosis miliar entre 65 y 85%, y en la pul-
monar hasta 50%.1 En un metaanálisis de 18 ensayos 
clínicos aleatorizados controlados, donde se comparó 
la incidencia de TBP en participantes vacunados y no 
vacunados con BCG, se demostró una protección de 
59% en neonatos y de 74% en infantes.5,6 En otra re-
visión sistemática y metaanálisis de 12 estudios de 
cohortes, la protección contra la TB pulmonar osciló 
entre 44% y 99% en 11 estudios y fue nula en el estudio 
restante; asimismo, la vacunación neonatal proporcio-
nó una protección de 82% contra la TB pulmonar.5,7 Los 
resultados de otros 6 estudios aleatorizados contro-
lados y observacionales mostraron que la BCG redu-

jo la TB grave en 85%.5,6 Los datos obtenidos de una 
revisión sistemática y metaanálisis de 14 estudios de 
casos y controles mostraron que la incidencia de la TB 
meníngea se redujo 73% y en cuatro de los 14 estudios 
realizados se observó disminución de 77% en la inci-
dencia de TB miliar.5,8 

De igual modo, una revisión sistemática y metaanálisis 
para determinar si la BCG confiere protección contra 
la primoinfección por M. tuberculosis, utilizando para 
ello la IGRA, reveló que los niños vacunados con BCG 
expuestos a personas con TB pulmonar bacilífera tu-
vieron 19% menos infección latente que los niños no 
vacunados.1,5,9 Se propone que el mecanismo por el 
cual la vacuna BCG protege contra la TB está mediado 
principalmente por células, empero, cada vez hay más 
pruebas de la implicación de la inmunidad humoral. 
Los estudios en animales destacan el papel protector 
de los anticuerpos anti-BCG y antimicobacterianos. El 
hecho de que no se desarrolle cicatriz posvacunal, no 
significa necesariamente que el biológico no haya pro-
vocado inmunogenicidad. En la actualidad no existe 
sustento para las revacunaciones con BCG.1

Otros beneficios de la vacuna BCG
Se ha usado como terapia de primera línea para el cán-
cer de vejiga superficial desde hace 40 años.1,10  Más 
recientemente, la BCG ha mostrado ser una promesa 
terapéutica para la Diabetes Tipo 1 (DT1) y varias otras 
enfermedades autoinmunes. En pacientes con DT1, la 
BCG restauró los niveles de azúcar en la sangre casi a 
la normal, incluso en pacientes con enfermedad avan-
zada de más de 20 años de duración. Faustman expli-
có que la vacuna BCG aumenta de manera pasajera 
los niveles del factor de necrosis tumoral (TNF, por sus 
siglas en inglés). Ese aumento eliminaría las células 
T dañinas de la sangre de las personas con diabetes 
tipo 1. Según la investigación de Faustman, después 
de la vacunación con BCG, el metabolismo del siste-
ma inmunológico cambia gradualmente a un transpor-
te de glucosa alto y regulado a través de la glucólisis 
aeróbica. Estos hallazgos apoyan la hipótesis de la 
higiene y muestran la magnitud de la restauración del 
sistema inmunológico del huésped humano por las 
bacterias.1,11  En la esclerosis múltiple, el tratamien-
to con BCG en un ensayo controlado aleatorio doble 
ciego detuvo la aparición de una nueva enfermedad, 
pero el efecto clínico fue más notable después de casi 
5 años.1 La BCG también ha mostrado protección con-
tra la lepra (80%), predominantemente en sujetos me-
nores a 15 años. De igual modo, la BCG demostró ser 
eficaz (50%) contra la úlcera de Buruli, y en este mismo 
análisis, también reveló el efecto protector de la BCG 
contra la linfadenitis por MNT en niños.1,2,12,13 

Otros datos que apuntan en el mismo sentido proce-
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den de los países europeos, donde se ha señalado un 
aumento de las infecciones por MNT tras la interrup-
ción de la vacunación universal con BCG.14 La terapia 
con BCG también ha sido utilizada para el tratamien-
to de otros cánceres, como el melanoma maligno, la 
leucemia, el cáncer colorrectal y el cáncer de pulmón, 
entre los cuales se informaron éxitos iniciales. A pesar 
de lo anterior, cuando se sometió al escrutinio de en-
sayos clínicos bien controlados, la terapia con BCG no 
mostró un beneficio significativo, especialmente para 
los pacientes con enfermedad avanzada. La única ex-
cepción notable es el efecto benéfico de BCG para el 
tratamiento del cáncer de vejiga. En un ensayo suda-
fricano también se encontraron tasas más bajas de 
infecciones del tracto respiratorio superior en el grupo 
de vacunados con BCG. Del mismo modo, un ensayo 
de control aleatorio de la vacuna BCG de bebés con 
bajo peso al nacer en Guinea-Bissau, sugirió una re-
ducción en la mortalidad infantil impulsada por menos 
casos de sepsis neonatal, infección respiratoria y fie-
bre en el grupo vacunado con BCG. En un estudio de 
desafío con la cepa de la vacuna contra el virus de la 
fiebre amarilla humana, los voluntarios vacunados con 
BCG habían reducido la viremia en comparación con 
los participantes no vacunados. 
Tales hallazgos son consistentes con una variedad de 
estudios de observación que relacionan la vacunación 
con BCG y el riesgo reducido de infecciones no mico-
bacterianas, alergias, neoplasias y mortalidad por to-
das las causas. Tales efectos inespecíficos implican 
que la protección inducida por la vacuna BCG podría 
estar mediada por células innatas, en lugar de células 
T de memoria altamente específica. Estos estudios 
sugieren que la vacuna BCG es más efectiva contra M. 
tuberculosis de lo que se había pensado anteriormen-
te y puede ser efectiva, también, contra otras condicio-
nes clínicas. Por lo tanto, comprender los mecanismos 
inmunes que orquestan estos efectos protectores es 
importante para el desarrollo de una vacuna mejorada 
contra la tuberculosis. Un mecanismo adicional por el 
cual la BCG puede proteger de manera independiente 
de las células T, es a través del "entrenamiento" de las 
células inmunes innatas. Los estudios en voluntarios 
adultos sanos revelaron que la vacuna BCG alteró la 
acetilación y la metilación de genes inmunes innatos, 
lo que se tradujo en respuestas inmunes innatas am-
plificadas a un estímulo posterior. Esta función similar 
a la memoria del sistema inmune innato se ha denomi-
nado "inmunidad innata entrenada".1,6,15,16 

De acuerdo con la investigación de Berendsen y co-
laboradores, tener una cicatriz de BCG se asoció con 
mejores tasas de supervivencia infantil entre los 4.5 y 
los 36 meses de edad, como se demostró en estudios 
previos de áreas rurales y urbanas de Guinea- Bissau. 

Este estudio fue el primero en analizar el efecto según 
el estado de la cicatriz de BCG materna. El efecto be-
neficioso se observó principalmente cuando la madre 
también tenía una cicatriz de BCG. La vacunación con 
BCG se asoció con una reducción de 47% en la tasa 
de mortalidad infantil, lo que probablemente no se ex-
plique por la protección contra la TB. También se han 
encontrado fuertes efectos beneficiosos de la vacuna 
BCG en la supervivencia neonatal en ensayos contro-
lados aleatorios, y se sabe que la vacuna BCG mejora 
la respuesta a otras vacunas.15

BCG y Enfermedad de Kawasaki (EK)
Aunque su fisiopatología sigue siendo un enigma, du-
rante décadas se ha reconocido la presencia de un 
exantema en el sitio de aplicación de la vacuna BCG 
(reactivación) como un signo temprano y la herra-
mienta más útil en el diagnóstico de la Enfermedad de 
Kawasaki (EK). Se estima que esta reacción está pre-
sente en aproximadamente 30-50% de los pacientes 
con esta enfermedad. Se considera que las diferen-
cias en las cepas de BCG y las vías de administración 
confieren diferentes niveles de activación inmune, lo 
cual también parece influir en la reactivación de esta 
vacuna en la EK. La cepa de BCG japonesa percutánea 
induce frecuencias más altas de interferón-ɣ especí-
fico de BCG productor de células T CD4+ y CD8+ en 
sangre estimulada por BCG, que la cepa BCG dane-
sa intradérmica. Además de que uno de los primeros 
signos de la EK en niños que han recibido una vacuna 
BCG es la reactividad en el sitio de vacunación, un es-
tudio de modelo animal mostró que las vacunas con 
BCG indujeron la aparición de síntomas similares a 
la EK en ratones. Asimismo, se ha sugerido que los 
microbios comunes que están relacionados inmuno-
génicamente con BCG, como otras micobacterias am-
bientales, pueden inducir reacciones inmunológicas y 
desencadenar la EK. Por lo tanto, BCG podría inducir 
la inmunidad primaria necesaria para las posteriores 
reacciones inmunes de la EK estimuladas por otras 
micobacterias ambientales.1,17 

BCG y niños con VIH
Los niños que viven con el VIH no deben recibir la va-
cuna BCG porque tienen un mayor riesgo de desarro-
llar la enfermedad BCG diseminada. Sin embargo, si 
están recibiendo Terapia Anti Retroviral (TAR), están 
clínicamente bien e inmunológicamente estables, de-
ben vacunarse. Los niños inmunológicamente esta-
bles tienen un CD4 por ciento superior a 25% (niños 
menores de 5 años) o un recuento de CD4 de 200/
mm3 o superior (niños mayores de 5 años). En en-
tornos sin acceso a pruebas de CD4, la estabilidad 
inmunológica puede evaluarse de manera clínica, en 



41

O
C

TU
BR

E 
20

23
Bo

le
tín

 C
lín

ic
o 

H
os

pi
ta

l I
nf

an
til

 d
el

 E
st

ad
o 

de
 S

on
or

a

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 38-43

Protección en Tuberculosis 3, 9 Otros efectos protectores

En formas graves de TB Cáncer de vejiga

De 44% a 99% en TBP Diabetes mellitus

Puede evitar que se infecten hasta 20% de los vacunados Esclerosis múltiple

Puede evitar que desarrollen la enfermedad hasta en 50% de los ya 
infectados

Lepra

Úlcera de Buruli

Infecciones por micobacterias no tuberculosas

Infecciones del tracto respiratorio superior

Disminución de mortalidad en sepsis neonatal

Disminución de viremia en fiebre amarilla

Reducción de la mortalidad infantil general (hasta en 47%)

Mejora la respuesta de otras vacunas

Otros cánceres (con mínimo beneficio)

función de la ausencia de nuevas infecciones oportu-
nistas y cualquier otro síntoma. Si las pruebas de car-
ga viral están disponibles, una carga viral indetectable 
en combinación con el niño clínicamente sin nuevas 
infecciones oportunistas satisface este requisito.1,2

BCG en el recién nacido 
Los recién nacidos de mujeres con estado serológico 
desconocido deben recibir la vacuna BCG. Los recién 
nacidos con estado de VIH desconocido, nacidos de 
mujeres que viven con VIH, deben ser vacunados, 
siempre que no tengan evidencia clínica que sugiera 
infección por VIH, independientemente del estado de 
TAR de la madre. Los recién nacidos diagnosticados 
con infección por VIH, según lo confirmado por prue-
bas virológicas tempranas, no deben recibir BCG al 
nacer. La vacunación debe retrasarse hasta que se 
haya iniciado el TAR y se confirme que el lactante está 
inmunológicamente estable (porcentaje de CD4 supe-
rior a 25% en niños menores de 5 años; recuento de 
CD4 de 200/mm3 o superior en niños mayores de 5 
años). Los recién nacidos de mujeres con PTB bac-
teriológicamente confirmado que no tienen síntomas 
de TB, deben recibir Terapia Preventiva para Tubercu-
losis (TPT) después de la exclusión de la enfermedad 
de TB. El lactante debe ser seguido y monitoreado 
regularmente para detectar el desarrollo de síntomas 
y signos que sugieran TB. Si el lactante permanece 
asintomático y es VIH negativo, se debe administrar la 
vacuna BCG, utilizando una dosis infantil normal, dos 
semanas después de completar el ciclo completo de 
TPT.1,2 

BCG y Covid-19 
La vacuna puede proteger contra una amplia gama 
de otras infecciones y se usa de forma rutinaria para 
tratar el cáncer de vejiga en adultos. Esto ha llevado a 
sugerir que la vacuna BCG puede tener un papel en la 
protección de los trabajadores de la salud y otras per-
sonas vulnerables contra la enfermedad grave por co-
ronavirus 2019 (COVID-19). En un ensayo multicéntrico, 
doble ciego, aleatorizado y controlado que involucró a 
trabajadores de la salud en cinco países, la vacunación 
con BCG-Dinamarca no resultó en un menor riesgo de 
Covid-19 dentro de los 6 que el placebo. Es notable que 
el riesgo de un episodio de Covid- 19 fue mayor en el 
grupo de BCG que en el grupo de placebo, aunque el 
intervalo de confianza en torno a esta estimación fue 
amplio y cruzó el cero. La OMS emitió un informe cien-
tífico en abril de 2020 según el cual, en ausencia de evi-
dencia, no recomienda la vacunación con BCG para la 
prevención de COVID-19, solo continúa recomendando 
la vacunación con BCG neonatal en países o entornos 
con una alta incidencia de TB.1,18-22 

 
Contraindicaciones de la vacuna BCG2
A pesar de su seguridad, la BCG es una vacuna viva ate-
nuada (M. bovis BCG). Las contraindicaciones incluyen: 
• Embarazo.
• Personas que viven con el VIH, pero que no reciben 

TAR, o que reciben TAR, pero no están inmunológi-
camente estables. 

• Personas con inmunosupresión (por ejemplo, can-
didatos para trasplantes de órganos, personas en 
terapia inmunosupresora).

Tabla 1. Efectos protectores de la vacuna BCG
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Reacción exagerada Tubercúlides

Lesión satélite Eccema generalizado

Lesión ulcerada Linfadenitis†

Escoriación y traumatismo Lesiones abscedadas

Lesión infectada Cicatrices

Lesión impetiginizada TB pulmonar

Lesión eccematosa Localizaciones atípicas

Lesión granulomatosa Reacción de Schwartzman*

Infiltración lúpica TB diseminada (BCGosis)

Tabla 2. Reacciones adversas posvacunales1

† Es la reacción adversa más frecuente.
* Reactivación de la cicatriz de BCG al aplicar la prueba de tuberculina. 

Figura 1. BCG, reacción posvacunal normal.

Figura 2. Adenitis axilar posvacunal. Observe la 
localización incorrecta de su aplicación (círculo)1

Figura 3. Adenitis axilar posvacunal abscedada.

Figura 4. Cicatriz queloide posvacunal.

Figura 5. Infiltración lúpica posvacunal.
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RESUMEN

Las complicaciones de la derivación ventricular en 
pediatría se reportan en un 24 a 47% de los casos. 
La migración del catéter distal a través del recto es 
una complicación muy poco frecuente, con un gran 
impacto en la morbimortalidad del paciente.  El pre-
sente caso clínico se trata de un lactante masculino 
de 1 año 7 meses, con antecedente de hidrocefalia 
comunicante a su nacimiento, ameritó colocación de 
válvula de derivación ventrículo peritoneal a los 20 
días de vida. Acudió al servicio de urgencias por pre-
sentar exteriorización del catéter distal de la válvula 
ventrículo peritoneal a través del recto. Sus signos vi-
tales se encontraron normales. La exploración física 
se mostró sin alteraciones neurológicas, no presentó 
datos de irritación peritoneal; se observó salida de 8 
cm del catéter distal a través del orificio anal. Se rea-
lizó una serie radiográfica y se confirmó el diagnósti-
co, en consecuencia, se interconsultó al servicio de 
neurocirugía. Fue trasladado a quirófano de manera 
urgente. Se procedió a retiro de catéter distal y se ini-
ció esquema antibiótico de amplio espectro. Poste-
riormente, se programó para colocación de una nueva 
válvula de derivación, se realizó sin complicaciones. 
La migración del catéter distal de derivación ventrícu-
lo peritoneal a través del recto es una complicación 
rara en pediatría. Debido a su baja frecuencia, no exis-
te un manejo establecido; se han propuesto diversas 
recomendaciones, sin embargo, el manejo debe ser 
individualizado, siempre optando por el procedimien-
to más efectivo, pero menos invasivo.

Palabras clave: hidrocefalia, derivación ventricular, 

migración de catéter distal, disfunción valvular, perfo-
ración de vísceras.

Fecha de recepción: 26 de agosto 2023.
Primera revisión: 30 agosto 2023.
Fecha de aceptación: 8  septiembre 2023.
 
ABSTRACT

Complications of ventricular shunt in pediatrics are re-
ported in 24 to 47% of cases. Distal catheter migration 
through the rectum is a very rare complication, with 
a great impact on the patient's morbidity and morta-
lity. This clinical case present a female infant aged 1 
year 7 months, with a history of communicating hydro-
cephalus at birth, requiring placement of a ventricular 
peritoneal shunt valve at 20 days of life. He went to the 
emergency department for presenting exteriorization 
of the distal catheter of the ventriculoperitoneal valve 
through the rectum. His vital signs were normal. The 
physical examination revealed no neurological altera-
tions, no evidence of peritoneal irritation, and an 8-cm 
exit from the distal catheter through the anal orifice. 
A radiographic series was carried out confirming the 
diagnosis, for which the neurosurgery service was 
consulted, transferring the patient to the operating 
room urgently. The distal catheter was removed and a 
broad-spectrum antibiotic scheme was started. Sub-
sequently, placement of a new shunt valve was sche-
duled, which was performed without complications. 
Migration of the distal ventriculoperitoneal shunt ca-
theter through the rectum is a rare complication in 
pediatrics. Due to its low frequency, there is no esta-
blished management, various recommendations have 

Migración rectal de catéter distal de válvula 
de derivación ventrículo peritoneal. Reporte 
de caso

Rectal migration of the distal catheter of the ventriculoperito-
neal shunt valve. Case report
Érika Alexander Balvanera Rodarte1  
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been proposed, however, management should always 
be individualized, always opting for the most effective 
but least invasive procedure.

Keywords: hydrocephalus, ventricular shunt, distal 
catheter migration, valvular dysfunction, visceral per-
foration.

INTRODUCCIÓN
La hidrocefalia es la patología neuroquirúrgica más 
frecuente en la edad pediátrica, su etiología es diver-
sa y el tratamiento de elección es la derivación del 
Líquido Cefalorraquídeo (LCR). La Derivación Ventri-
cular (DV) puede realizarse a cualquier cavidad del 
cuerpo, sin embargo, se prefiere la cavidad peritoneal 
por su menor grado de complicaciones.1-3 A diferen-
cia del adulto, en la edad pediátrica se reporta una 
mayor incidencia de complicaciones, estimándose 
en 24 a 47% de los casos. La causa más común son 
las complicaciones mecánicas con 61.8%, seguida 
de los procesos infecciosos en 22.7% y, finalmente, 
las complicaciones abdominales representan 25% de 
los casos.4 Existen múltiples complicaciones abdomi-
nales reportadas en la literatura, a saber, la obstruc-
ción intestinal, pseudoquistes peritoneales, vólvulo 
intestinal y migración distal del catéter peritoneal. La 
exteriorización del catéter a través del recto es una 
complicación muy poco frecuente, que implica la per-
foración de vísceras huecas, siendo el colon el sitio 
más frecuente.5 Dada la importante morbimortalidad 
que puede implicar en el paciente pediátrico, es im-
portante sospecharlo y detectarlo de manera oportu-
na.

Caso clínico
Lactante masculino de 1 año 7 meses de edad, con 
antecedente de ser pretérmino de 32 semanas de 
gestación con hidrocefalia comunicante a su naci-
miento, ameritó colocación de Válvula de Derivación 
Ventrículo Peritoneal (VDVP) a los 20 días de vida. Du-
rante su primer año de vida presentó colonización y 
disfunción de la VDVP en 2 ocasiones; el recambio fue 
realizado sin complicaciones. Acudió nuevamente al 
servicio de urgencias por presentar exteriorización de 
cuerpo extraño a través del recto. Sus signos vitales 
se encontraron normales. A la exploración física se 
mostró sin alteraciones neurológicas, pupilas isocóri-
cas, normorreactivas y sin datos de craneohipertensi-
vo. El abdomen estaba blando, depresible y sin datos 
de irritación peritoneal. A través del orificio anal se ob-
servó salida de 8 cm de catéter distal de la válvula de 
derivación. Se realizó serie radiográfica y se confirmó 
el diagnóstico, en consecuencia, se interconsultó al 
servicio de neurocirugía. Fue trasladado a quirófano 

de manera urgente. Se procedió a retiro de catéter 
distal y se inició esquema antibiótico profiláctico de 
amplio espectro con base en cefotaxima y metronida-
zol; quedó hospitalizado para continuar vigilancia, con 
evolución favorable. Se programó para colocación de 
nueva válvula de derivación, la cual se realizó sin com-
plicaciones. 

DISCUSIÓN 
Las complicaciones abdominales de la DV represen-
tan del 10 al 25% de los casos, de ellas, la perfora-
ción intestinal se considera una complicación poco 
frecuente, con una incidencia estimada menor a 1%. 
La localización de la perforación es diversa, puede 
afectar estómago e intestino delgado, sin embargo, el 
colon es el sitio más frecuente hasta en 70% de los 
casos.3-4 Estos casos inusuales presentan una mayor 
incidencia en niños menores de 2 años. Se han pro-
puesto dos factores importantes: el fuerte peristaltis-
mo que predomina en esta edad y una musculatura 
intestinal más débil que hace a la víscera más propen-
sa a la perforación.5-7 Otros factores asociados son 
el género masculino, antecedente de cirugías abdomi-
nales, malnutrición, material y longitud del catéter, en-
tre otros.8 De acuerdo con lo reportado en la literatura, 
nuestro paciente se encontraba en el rango de edad y 
dentro del género más frecuente.
El mecanismo por el que se produce la perforación in-
testinal aún se desconoce por completo. Algunas teo-
rías mencionan la formación de una reacción inflama-
toria local y fibrosis por efecto de la presión continua 
en el punto fijo de contacto.6,9 El diagnóstico puede 
representar un desafío cuando el catéter no sobresale 
a través de un orificio natural, ya que en algunas oca-
siones los síntomas abdominales son inespecíficos. 
En estos casos, la presencia de alteraciones neuro-
lógicas que orienten hacia la disfunción de la VDVP 
puede hacernos sospechar de la migración distal del 
catéter. La confirmación diagnóstica se realiza a tra-
vés de los estudios de imagen.3,10

La mortalidad global reportada en los casos de perfo-
ración intestinal es del 15% y es debida a la infección a 
nivel del sistema nervioso central por contaminación 
retrógrada del LCR, por ello, se recomienda iniciar 
tratamiento antibiótico de amplio espectro ante cual-
quier manifestación de meningitis o la necesidad de 
manejo quirúrgico.3,5,10

Al ser una complicación inusual, no existe un manejo 
establecido, sin embargo, se han realizado diversas 
recomendaciones basadas en las características in-
dividuales de cada paciente y en la presencia o ausen-
cia de alteraciones abdominales. Ante el diagnóstico 
definitivo de peritonitis, se recomienda realizar lapa-
rotomía de urgencia, aunque, algunos autores consi-
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deran innecesario el abordaje por laparotomía cuan-
do el paciente permanece asintomático, dado que la 
perforación suele ser muy pequeña y puede cicatrizar 
espontánemente.11-14

Sandoval y colaboradores,15 reportaron una serie de 
tres casos en adultos con migración del catéter distal 
a nivel del recto, dos de ellos ameritaron derivación 
por colostomía, solo en un caso se pudo realizar cierre 
de primera intención. En el caso de nuestro paciente, 
no se identificaron manifestaciones clínicas de peri-
tonitis ni perforación intestinal, por lo que se procedió 
únicamente al retiro del catéter.

CONCLUSIÓN 
La migración rectal del catéter distal de la VDVP es 
una complicación rara en pediatría, que puede conlle-
var a una importante morbimortalidad a consecuen-
cia de la contaminación retrógrada del LCR. Debido a 
su presentación inusual, no existe un consenso esta-
blecido para su tratamiento. Se han propuesto diver-
sas recomendaciones basadas en las condiciones in-
dividuales de cada paciente, tomando en cuenta dos 
aspectos primoridales: la presencia de infección en 
sistema nervioso central para el inicio de antibiótico 
de amplio espectro y la remoción del segmento extrui-
do del catéter a través de laparotomía. 

REFERENCIAS

1. Moreno M, Núñez N. Hidrocefalia en Pediatría [In-
ternet]. Protoc diagn ter pediatr. 2022; 1: 145-150. 
Disponible en: https://www.aeped.es/sites/default/
files/documentos/15.pdf 

2. Holwerda JC, Van Lindert EJ, Buis DR, Hoving EW. 
Dutch Pediatric Neurosurgery Study Group. Surgi-
cal intervention for hydrocephalus in infancy; etio-
logy, age and treatment data in a Dutch cohort. 
Childs Nerv Syst. 2020;  36: 577-82.

3. Kahle KT, Kulkarni AV, Limbrick DD Jr, Warf BC. Hy-
drocephalus in children. Lancet. 2016; 387: 788-99.

4.  Téllez R, Mosquera G. Complicaciones de la deri-
vación ventriculoperitoneal en pacientes pediátri-
cos. Revisión del tema [Internet]. Gaceta Médica 
Espirituana. 2021; 23(2): 123-139. Disponible en: 
http://scielo.sld.cu/pdf/gme/v23n2/1608-8921-
gme-23-02-123.pdf 

5. Vinchon M, Rekate H, Kulkami AV. Pediatric hydro-
cephalus outcomes: a review. Fluids Barriers CNS. 
2012; 9(1): 2-10.

6. Huerta F. Acosta M, Martell M, Flores M. Migración 
de catéter distal a nivel del recto como complica-
ción de derivación ventriculoperitoneal [Internet]. 
Revista de la Facultad de Medicina de la UNAM. 
2023 Enero-Febrero; 66(1). Disponible en: http://doi.

org/10.22201/fm.24484865e.2023.66.1.04 
7. Rivero M, Barbeito J, Morcillo J, Marquez J. Malfun-

ción valvular intermitente por migración del catéter 
peritoneal a escroto [Internet]. Arch Argent Pediatr. 
2013; 111(1): e14-e16. Disponible en: http://www.
scielo.org.ar/pdf/aap/v111n1/v111n1a15.pdf 

8. 8. Urparela R, Manrique K, Ferreira C. Migración 
del catéter de derivación ventriculoperitoneal con 
protrusión por cavidad oral [Internet]. Neurociencias 
en Colombia. 2017; 24(2). Disponible en: https://neu-
rocienciasjournal.com/index.php/neurociencias-
journal/article/view/15/13 

9. Cuevas J, Gonzalez O, Torche E, Labra M. Migra-
ción intracraneal de derivativa ventrículoperito-
neal en paciente con hidranencefalia: reporte de 
un caso [Internet]. Rev Chil Neurocirugía. 2014; 40: 
119-121. Disponible en: https://www.neurocirugia-
chile.org/pdfrevista/v40_n2_2014/cuevas_p119_
v40n2_2014.pdf 

10. Sánchez Y, Dominguez J, Lazo E. et al. Migración 
intratorácica de catéter de derivación ventriculope-
ritoneal: a propósito de un caso [Internet]. Neuroci-
rugía. 2015; 26(5): 256–259. Disponible en: https://
www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/
S1130147314001547 

11.  Quintana C, Clavel P, Trias M, Calderón M, Rodríguez 
R. Migración escrotal de derivación ventriculoperi-
toneal [Internet]. Acta Medica. 2010; 73(4): 219-21. 
Disponible en: https://www.medigraphic.com/pdfs/
facmed/un-2023/un231d.pdf 

12. Cerqueira L,  Catanim, Reis F, Galdino F, Perez- Bos-
collo A. Anal extrusion of the ventriculoperitoneal de-
rivation catheter: case report [Internet]. Residencia 
Pediátrica. 2022; 12(1): 1-4. Disponible en: https://
cdn.publisher.gn1.link/residenciapediatrica.com.br/
pdf/en_v12n1aop270.pdf 

13. Kumar-Ghritlaharey R. Review of the Management 
of Peroral Extrusion of Ventriculoperitoneal Shunt 
Catheter [Internet]. J Clin Diagn Res. 2016; 10(11): 
PE01–PE06. Disponible en: https://www.ncbi.nlm.
nih.gov/pmc/articles/PMC5198397/ 

14. Shariflan A, Abdollahi A, Ghodratollah M, Fakhryalsa-
dat A, Alvandipour M, Abbasi M. et al. Spontaneous 
transanal protrusion of ventriculoperitoneal cathe-
ter: A case report [Internet]. Acta Médica Iránica. 
2013; 51(2). Disponible en: https://pubmed.ncbi.nlm.
nih.gov/23585322/ 

15. Sandoval M, Granados R, Sandoval L, Olivares J, 
Santos J. Complicación de derivación ventrículo 
peritoneal: perforación intestinal y migración del ca-
téter distal a nivel del recto. Reporte de tres casos 
[Internet]. Acta Médica Grupo Ángeles. 2019; 17(1): 
409-412  Disponible en: https://www.scielo.org.mx/
pdf/amga/v17n4/1870-7203-amga-17-04-409.pdf 

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 49-52



52

O
C

TU
BR

E 
20

23
Bo

le
tín

 C
lín

ic
o 

H
os

pi
ta

l I
nf

an
til

 d
el

 E
st

ad
o 

de
 S

on
or

a

Figura 1. Radiografía toraco abdominal donde se observa 
trayecto del catéter distal a través del colon dirigido hacia 
el recto.

Figura 2. Se observa salida de 8 cm de catéter.

Anexos
Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 49-52
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Gastrosquisis compleja asociada a necrosis 
de ciego, íleo meconial y atresia de colon as-
cendente. Reporte de caso
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RESUMEN

Gastrosquisis compleja define casos con defecto de 
pared abdominal asociado a atresia, estenosis, vólvulo, 
necrosis o perforación intestinal. 
Se presenta el caso clínico de masculino de 37 se-
manas de gestación. Antecedentes heredofamiliares, 
sin datos relevantes.  Antecedentes prenatales: gesta 
1, abortos 0, diagnóstico de gastrosquisis en primer 
trimestre. Antecedentes posnatales: nació por vía ab-
dominal, líquido amniótico meconial ++, flácido, sin 
esfuerzo respiratorio, Silverman-Andersen 4, APGAR 
6/8, peso 2,720 grs, talla 48 cm, PC 32 cm, PT 26 cm, 
PA 26 cm, pie 7 cm. Inició al nacimiento con síndrome 
de aspiración de meconio y gastrosquisis compleja. 
Radiografía de tórax mostró infiltrados difusos. Los 
hallazgos quirúrgicos mostraron atresia de colon con 
necrosis transmural de la pared de ciego que incluye: 
apéndice cecal, válvula ileocecal. Meconio en íleon ter-
minal, adherente y espeso (“pellets”).  Se realizó ileos-

tomía en íleon terminal para facilitar el manejo de este 
meconio mediante enemas.  A los 14 días se realizó 
plastia abdominal y anastomosis íleo-cólica sin com-
plicaciones. A los 5 días, se reinició la administraciónn 
oral de acetilcisteína; se suspendió al mes de edad, sin 
complicaciones. Estudios complementarios y segui-
miento mostraron electrolitos en sudor, descartaron la 
presencia de fibrosis quística y el tamiz neonatal fue 
normal. El seguimiento actual 1 año 6 meses indica 
peso dentro de límites normales, talla baja, en vigilan-
cia; rezago en el desarrollo, por lo que se incluye en un 
programa de estimulación temprana. La gastrosquisis 
compleja requiere múltiples cirugías, se asocia con una 
morbi-mortalidad mayor que la gastrosquisis simple, 
de ahí la necesidad del manejo oportuno para cambiar 
la morbilidad.

Palabras clave: gastrosquisis, defectos de la pared ab-
dominal, atresia intestinal fetal, íleo meconial, fibrosis 
quística.
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ABSTRACT
Complex gastroschisis defines cases with abdominal 
wall defect associated with intestinal atresia, stenosis, 
volvulus, necrosis, or perforation. In this work we pre-
sent the clinical case of female, 37 weeks gestation. 
Heredofamilial history, no relevant data. Prenatal his-
tory: G1, A0, diagnosed with gastroschisis in the first 
trimester. Postnatal history: born via abdominal deli-
very, ++ meconium-stained amniotic fluid, flaccid, no 
respiratory effort, Silverman-Andersen 4, APGAR 6/8, 
weight 2,720 grams, length 48 cm, head circumferen-
ce 32 cm, chest circumference 26 cm, abdominal cir-
cumference 26 cm, foot length 7 cm. Current condition: 
developed meconium aspiration syndrome and com-
plex gastroschisis at birth.  Diffuse infiltrates on chest 
X-ray. Surgical findings: colonic atresia with transmural 
necrosis of cecal wall, including the vermiforme cecal 
appendix and ileocecal valve. Thick, adherent meco-
nium pellets in the terminal ileum. Ileostomy was per-
formed to facilitate meconium management through 
enemas. At 14 days, abdominal plasty and ileocolic 
anastomosis were performed without complications. 
Oral administration of acetylcysteine resumed after 
5 days and was discontinued at one month of age wi-
thout complications. Complementary studies and fo-
llow-up: weat electrolytes ruled out cystic fibrosis, and 
neonatal screening was normal. Current follow-up at 1 
year and 6 months shows. Weight within normal limits. 
Low height, under surveillance. Developmental delay, 
so she is included in an early stimulation program. 
Complex gastroschisis requires multiple surgeries and 
is associated with higher morbidity and mortality than 
simple gastroschisis. Timely management can change 
the morbidity outcome.

Keywords: gastroschisis, abdominal wall defects, fetal 
intestinal atresia, meconium ileus, cystic fibrosis.

 INTRODUCCIÓN
El término gastrosquisis compleja abarca aquellos 
casos que tienen el defecto de pared abdominal, aso-
ciado éste con alguna complicación intestinal, como 
atresia, estenosis, vólvulo, necrosis o perforación, que 
involucran un aumento de la morbimortalidad perina-
tal y complican el pronóstico al nacer.1 El 10% de los 
lactantes con gastrosquisis tiene atresia intestinal, 
ante ello, las ecografías prenatales son útiles para el 
diagnóstico precoz y la identificación de característi-
cas que predicen una alta probabilidad de atresia in-
testinal asociada.2 La gastrosquisis compleja requiere 
múltiples cirugías neonatales y se asocia con una mor-

bilidad y mortalidad posnatal significativamente mayor 
que la gastrosquisis simple.3 Al momento, no hay rela-
ción entre variables biométricas fetales y gastrosquisis 
compleja.4

La prevalencia combinada de complicaciones intesti-
nales en fetos con gastrosquisis compleja fue de 27%, 
con una mayor prevalencia de atresia (alrededor de 
48%), seguida de necrosis (alrededor de 25%). La pre-
valencia de muertes en recién nacidos con gastrosqui-
sis compleja fue de 15%.5 Algunos estudios consideran 
que la dilatación intraabdominal detectada por ultraso-
nido, es un marcador ultrasonográfico de gastrosquisis 
compleja.6 Otros estudios también consideran la dila-
tación extraabdominal del intestino, y el polihidramnios 
como marcadores ultrasonográficos de gastrosquisis 
compleja.7-9 En otros reportes se concluye que los mar-
cadores ultrasonográficos no pueden distinguir si se 
trata de una gastrosquisis simple o compleja.10,11

El objetivo del presente reporte es presentar la inusual 
asociación de gastrosquisis, necrosis de ciego, atresia 
de colon e íleo meconial. 

Caso clínico
Recién nacido masculino de término, 37 semanas de 
gestación. Diagnósticos: gastrosquisis, síndrome de 
aspiración meconial. Los antecedentes heredofamilia-
res indican madre de 18 años, escolaridad: secundaria, 
católica, niega alergias, toxicomanías, grupo sanguí-
neo 0 Rh+. Padre de 19 años, escolaridad: bachillerato, 
toxicomanías negadas, grupo sanguíneo ORh+.  Ante-
cedentes prenatales: gesta 1, abortos 0, diagnóstico 
de gastrosquisis en el primer trimestre de gestación, 
también presentó enfermedad respiratoria en el primer 
trimestre sin descartar SARS-Cov2, Elisa para VIH ne-
gativa y prueba no treponémica para sífilis negativa. 
Antecedentes posnatales: nació por vía abdominal, 
líquido amniótico meconial ++, flácido, sin esfuerzo 
respiratorio, se administra un ciclo con ventilación con 
presión positiva con reanimador en T, por presentar 
dificultad respiratoria secundaria, con quejido, retrac-
ción, aleteo y tiraje intercostal, Silverman-Andersen 04. 
Se colocó en CPAP nasal a 5 cm de agua y 5 litros por 
minuto de oxígeno, mejorando saturación por arriba de 
95%. Se calificó con APGAR 6/8, Capurro 37 semanas 
de gestación, peso 2,720 gr, talla 48 cm, PC 32 cm, PT 
26 cm, PA 26 cm, pie 7 cm. Se aplicó profilaxis con 0.5 
mg de vitamina K intramuscular, cloranfenicol oftálmi-
co y vitamina A vía oral; gasometría arterial con: PH 
7.32 PCO2 39 mmHg, PO2: 23 mmHg, Lactato de 3.9 
mmol/L HCO3: 20.1 mmol/L BE -6 mmol/L.
Al nacimiento presento síndrome de aspiración de 
meconio que ameritó ventilación mecánica y gastros-
quisis. A la auscultación, el tórax presentó estertores 
bilaterales, los ruidos cardiacos normales, la radiogra-
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fía de tórax muestra las alteraciones radiográficas del 
síndrome de aspiración meconial caracterizada por in-
filtrados difusos (figura 1). El abdomen con defecto de 
cierre de la pared abdominal (gastrosquisis compleja), 
por lo cual se instaló silo plástico, donde se pudo apre-
ciar necrosis de un segmento de asa intestinal (figura 
2). Los hallazgos quirúrgicos mostraron atresia de co-
lon ascendente, necrosis transmural de la pared en el 
segmento de ciego que incluyó apéndice cecal, válvula 
ileocecal, que terminaba como un segmento cerrado 
(ocluido) sin continuidad con el colon transverso (figu-
ra 3). El remanente de colon transverso y descendente 
por no tener continuidad con el ciego y colon ascen-
dente, por la atresia del colon ascendente, tenía apa-
riencia de “micro colon” por falta de funcionamiento.12 

Dentro de la luz intestinal en íleon terminal, el meconio 
es adherente y espeso, de modo que forma un material 
muy viscoso, descrito como “pellets” en la literatura 
médica, compatible con íleo meconial. Todo el intes-
tino delgado se palpaba ocupado por este meconio 
adherente, en consecuencia, se decidió realizar ileos-
tomía en íleon terminal para facilitar el manejo de este 
meconio mediante enemas (figura 4). Por no contar 
con N- acetilcisteína para realizar los enemas, se rea-
lizaron con solución salina durante 6 días sin respues-
ta favorable, por ende, se administró acetilcisteína por 
sonda orogástrica 30 mgr cada 24 horas. Se obtuvo 
salida espontánea de meconio por la ileostomía a las 
48 horas de la administración de acetilcisteína oral. El 
meconio aún presentaba consistencia muy adherente 

Figura 1. Alteraciones radiográficas del síndrome de 
aspiración de meconio, caracterizada por infiltrados 
difusos en ambos hemitórax.

Figura 2. Defecto de cierre en la pared abdominal 
(gastrosquisis compleja), cubierto por un silo plástico a 
través del cual se observa necrosis de un segmento de asa 
intestinal (círculo negro).

Figura 3. Segmento de colon que termina como un 
segmento cerrado por la atresia de colon con necrosis 
transmural de la pared (círculo negro) que incluye el 
apéndice cecal (flecha negra).

Figura 4. Expulsión de meconio adherente por la ileostomía. 
El circulo negro muestra el silo cubierto por gasas, el cual 
fue reducido gradualmente hasta lograr el retorno de las 
asas intestinales dentro de la cavidad abdominal.
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(figura 4).
A los 14 días de reducción progresiva del silo, se rea-
lizó plastia abdominal y anastomosis íleo-cólica (en 
colon transverso sin válvula ileocecal) sin complica-
ciones (la relación del tamaño del intestino delgado/
íleon y colon fue de 2-/1, respectivamente; la relación 
de los segmentos fue muy cercana a 1:1, probablemen-
te por restablecerse la funcionalidad del colon con los 
enemas). A los 5 días de la anastomosis íleo-cólica, 
se reinició la administraciónn oral de acetilcisteína. Se 
administró acetilcisteína oral por un mes con evacua-
ciones normales y adecuada tolerancia de la vía oral. 
Se suspendió la N-acetilcisteína oral al mes de edad, 
sin complicaciones. Se realizaron electrolitos en sudor, 
los cuales descartaron la presencia de fibrosis quísti-
ca; el tamiz neonatal fue normal. El seguimiento actual 
al año y 6 meses de edad indica peso de 10 kg, talla 79 
cm. La evaluación de peso/talla lo ubica en el percen-
til 97, I.M.C.= 19.837, por arriba del percentil 90. Estado 
nutricional normal. La clasificación del peso/edad se 
encuentra en el percentil 25. De acuerdo con la evalua-
ción de talla/edad, se encuentra por debajo del percen-
til 3: clasificado como talla baja, aunque en este mo-
mento no es posible establecer el diagnóstico de talla 
baja, ésta se monitorizará para realizar las intervencio-
nes tempranas necesarias con el fin de garantizar un 
crecimiento y desarrollo adecuados. La Evaluación del 
Desarrollo Infantil (EDI), lo clasifica con un rezago en el 
desarrollo, por consiguiente, se incluye en un programa 
de estimulación temprana. 
 
DISCUSIÓN
La presencia de atresia intestinal, estenosis, vólvulos, 
necrosis, o perforación intestinal al nacimiento en 

asociación con gastrosquisis, fue definida como gas-
trosquisis compleja.13 En el presente caso, se reporta 
un recién nacido del sexo masculino de término con 
gastrosquisis compleja (atresia de colon ascendente, 
necrosis de ciego e íleo meconial). La perforación in-
testinal prenatal tiene diferentes causas, incluyendo 
atresia, estenosis, íleo meconial, hernia interna, vólvu-
los, intususcepción, duplicaciónn o divertículo de Mec-
kl ś.14

Clínicamente, se observó meconio sobre la superfi-
cie de la pared del colon necrosada. Sin embargo, el 
estudio anatomopatológico no encontró evidencia de 
perforación. Por lo que se descartó la perforación del 
ciego. Se documentó necrosis del ciego (figura 5).
La isquemia intestinal es más común en pacientes ma-
yores, afectados de insuficiencia cardíaca, choque sép-
tico, cirugía cardíaca, cirugía aórtica u obstrucción co-
lónica.15 En este caso, la isquemia intestinal se debió a 
obstrucción colónica al presentar atresia de colon que 
ocasiona obstrucción colónica en el segmento de atre-
sia (figura 6). Además de la obstrucción colónica como 
posible causa de la necrosis de la pared del ciego, se 
adicionó la impactación de meconio a la pared intes-
tinal, que puede comprometer la perfusión intestinal, 
aunado a la hipo-peristalsis secundaria a la peritonitis 
propia de la gastrosquisis. Tales fueron las condicio-
nes idóneas para la isquemia intestinal.
La impactación de meconio en la pared intestinal puede 
comprometer la perfusión intestinal, inducir necrosis e 
incluso perforación. Los pacientes con íleo meconial 
son prematuros, por ello, presentan moco más espeso 
y una peristalsis inefectiva del intestino fetal que esta-
blecen las bases para inducir necrosis del intestino.16 
Las malformaciones asociadas a íleo meconial son 

Figura 5. Microfotografía (hematoxilina eosina 40x) 
de la pared de íleon terminal. Donde no se aprecian 
trombos en los vasos sanguíneos (círculo negro). Las 
microvellosidades (flechas negras) de morfología normal. 
La estrella negra muestra el área donde se encuentra 
material mixoide adherido a la pared intestinal, compatible 
con íleo meconial.

Figura 6. Ciego con necrosis transmural de la pared y 
salida de meconio a través de la pared necrosada (círculo 
negro). La estrella blanca muestra el sitio donde se 
interrumpe la continuidad de la luz del colon y ocasiona 
obstrucción del colon.  La estrella negra muestra el sitio 
de la válvula ileocecal. La flecha blanca indica el apéndice 
cecal.
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mal rotación intestinal, atresia de yeyuno y atresia de 
íleon; su manejo se realiza por medio de una ostomía 
en el 60%.17 El presente caso presentó atresia de colon, 
no documentada previamente como una malformación 
asociada a íleo meconial, aunque en estrecha relación 
con los sitios anatómicos que documentan atresia de 
íleon.
El íleo meconial ocurre en 15-20% de los lactantes con 
fibrosis quística y se clasifica como no complicado o 
complicado. El íleo meconial complicado consiste en 
obstrucción intestinal neonatal con evidencia de necro-
sis o perforación,18,19 aunque en aproximadamente 15-
20% de los pacientes con íleo meconial tiene fibrosis 
quística. Se realizó prueba de electrolitos en sudor para 
documentar la enfermedad en el paciente, la cual fue 
descartada. 
El manejo del íleo meconial puede ser: conservador y 
quirúrgico. El manejo conservador consiste en un ene-
ma hipertónico u otro enema de contraste realizado 
bajo guía fluoroscópica.20,21 El manejo se realizó con 
ileostomía, instalación de silo plástico y acetilcisteí-
na por sonda orogástrica, hasta obtener la expulsión 
espontánea de meconio por la estoma. Se obtuvieron 
resultados positivos a las 48 horas. 
A los 14 días de reducción progresiva del silo se realizó 
plastia abdominal y anastomosis íleo-cólica sin com-
plicaciones (en colon transverso sin válvula ileocecal, 
la relación del tamaño del intestino delgado/íleon y co-
lon fue de 2-/1, la relación de los segmentos es muy 
cercana a la unidad, probablemente por restablecerse 
la funcionalidad del colon con los enemas). A los 5 días 
de la anastomosis íleo-cólica, se reinició la administra-
ción oral de acetilcisteína. Actualmente continua con 
evacuaciones espontáneas. El manejo típico del íleo 
meconial, incluye un intento de enema de contraste, si 
no tiene éxito, a menudo se trataba con una ostomía e 
irrigaciones posoperatorias para romper y evacuar el 
meconio concentrado.22 En el presente caso, debido 
a la presencia de atresia intestinal, el manejo no fue 
posible con enemas de contraste, y por no contar con 
N-acetilcisteína se administró acetilcisteína oral para 
el manejo del íleo meconial con buenos resultados.
El “micro colon” descrito en el presente caso es un 
hallazgo común en los pacientes con obstrucción in-
testinal congénita. El estudio radiológico de un colon 
de pequeño calibre con enema de bario de recién na-
cidos con obstrucción intestinal sólo significa que la 
obstrucción está por encima del colon. Los estudios 
con enema de bario han demostrado que muchos lac-
tantes con obstrucción intestinal por encima del colon 
no tienen "microcolon".
El tracto gastrointestinal fetal es un lugar de trabajo ac-
tivo durante los dos últimos trimestres del embarazo. El 
feto traga activamente amnios, y esta carga de líquido, 

estimada en varios litros al día, se mezcla con el jugo 
gástrico, la bilis y las células intestinales descamadas y 
el succus entericus para formar el meconio, y las heces 
del feto. Normalmente, la mezcla se vuelve menos flui-
da en la parte inferior del intestino delgado a medida 
que se absorbe el amnios; el colon fetal se distiende 
y se llena con meconio antes del nacimiento.12  Por lo 
tanto, el “microcolon” descrito en el presente caso fue 
por desfuncionalización y no necesariamente se trata 
de un micro colon en el sentido estricto de la palabra. 
La Evaluación del Desarrollo Infantil (EDI) lo clasifica 
como un rezago en el desarrollo, por ende, se incluye 
en un programa de estimulación temprana.23,24 
La evaluación de la talla del paciente concluyó que pre-
senta talla baja. Para clasificar el tipo de talla baja, se 
deberá tener en consideración la nutrición, procesos 
patológicos intercurrentes, dinámica familiar, estado 
psicoafectivo, para correlacionarlos con la velocidad 
de crecimiento. Se entiende que la causa de la talla 
baja puede no establecerse en etapas tempranas de la 
vigilancia, como en el presente caso, sino en diferen-
tes momentos del seguimiento, a veces tras años del 
mismo. Sin embargo, tiene que determinarse lo más 
oportunamente posible para establecer un diagnóstico 
y otorgar un tratamiento oportuno.25

La gastrosquisis compleja requiere múltiples cirugías 
neonatales y se asocia a una morbilidad y mortalidad 
posnatal significativamente mayor que la gastrosqui-
sis simple. El presente caso solo requirió dos proce-
dimientos quirúrgicos, resección del sitio necrosado, 
ileostomías y plastia abdominal, más anastomosis 
ileocólica. El paciente no tiene válvula ileocecal.

CONCLUSIONES
1. La gastrosquisis compleja requiere múltiples ciru-

gías neonatales y se asocia con una morbilidad y 
mortalidad posnatal mayor que la gastrosquisis 
simple.

2. El manejo oportuno puede cambiar la morbilidad 
inherente a la gastrosquisis compleja.
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Deficiencia congénita del factor XIII. Descrip-
ción de caso y revisión de la literatura
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RESUMEN

El factor XIII participa en la etapa final de la coagu-
lación y está constituido por dos componentes: dos 
subunidades A catalíticas; y dos subunidades B por-
tadoras. Tal etapa es activada ante la presencia del 
coagulo de fibrina, trombina y Ca2+, dando lugar al 
entrecruzamiento de las fibras de fibrina. Los pacien-
tes con deficiencia congénita del FXIII, presentan 
hemorragia horas o días después de sufrir el evento 
traumático. El objetivo es presentar el curso clínico 
de un neonato con hemorragia masiva del cordón 
umbilical, debido a una disminución de la actividad 
del factor XIII. Se trata de un masculino de término, 
hijo de padres sin consanguinidad, quien a los 8 días 
de vida ingresó con hipovolemia y anemia severa por 
sangrado profuso del cordón umbilical. Su perfil bási-
co de coagulación fue normal. La actividad del factor 
XIII se encontró disminuida, por lo que se transfundió 
plasma fresco congelado y se controló su hemorra-
gia. Se trata de una enfermedad rara, caracterizada 
por sangrado del cordón umbilical; dependiendo del 
nivel de actividad del factor XIII, será la intensidad del 

sangrado. Por biología molecular se han identificado 
alrededor de 150 mutaciones, entre los cromosomas 
6 p25-25 y el 1 q31-32. El tratamiento sustitutivo es 
con concentrados de FXIII. Ante tal caso, se concluyó 
se debe considerar su presencia ante un neonato con 
sangrado del cordón umbilical y pruebas de coagula-
ción normales, además de determinar la actividad del 
factor XIII, niveles antigénicos y biología molecular.
Palabras clave: deficiencia factor XIII,  hemorragia, 
diagnóstico, periodo neonatal, tratamiento.
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ABSTRACT

Factor XIII participates in the final stage of coagula-
tion. It is made up of two components: two catalytic A 
subunits, and two carrier B subunits, it is activated in 
the presence of the fibrin, thrombin and Ca2 clot, giving 
rise to the cross-linking of fibrin fibers. Patients with 
congenital FXIII deficiency present bleeding hours or 
days after suffering the traumatic event. The objecti-
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ve is to present the clinical course of a neonate with 
massive hemorrhage from the umbilical cord due de-
creased factor XIII activity. This clinical case is about 
full-term male, son of parents without consanguinity, 
who at 8 days of life was admitted with hypovolemia 
and severe anemia due to profuse bleeding from the 
umbilical cord. His basic coagulation profile was nor-
mal. Factor XIII activity was found to be decreased, 
so fresh frozen plasma was transfused to control the 
bleeding. It is a rare disease. It is characterized by um-
bilical cord bleeding, depending on the level of factor 
XIII activity, will be the intensity of bleeding. Molecular 
biology has identified about 150 mutations, between 
chromosomes 6 p25-25 and 1 q32-32. Substitution 
treatments is with FXIII concentrates. It is presence 
must be considered in the presence of a neonate with 
umbilical cord bleeding and normal coagulation tests. 
Determine Factor XIII activity, antigenic levels and mo-
lecular biology.

Keywords: factor XIII deficiency, hemorhage, diagno-
sis, treatment.
 
INTRODUCCIÓN
El factor XIII, también conocido como factor estabili-
zador de la fibrina, es una enzima de la familia trans-
glutaminasa que participa en la etapa final de la fase 
fluida de la coagulación. Se describen dos componen-
tes del factor: el FXIII plasmático (FXIIIp), es un hete-
rotetrámero y está constituido por dos subunidades A 
catalíticas (FXIII-A2), y dos subunidades B portadoras 
o protectoras del FXIIIA2 (FXIII-B2); el FXIII  intracito-
plasmático existe como dímeros de Factor XIII-A2, y 
es activado por niveles disminuidos de Ca intracito-
plasmático. La síntesis de las subunidades A2 ocurre 
en los precursores de células hematopoyéticas, prin-
cipalmente megacariocitos, plaquetas, monocitos, 
macrófagos, células dendríticas, preadipocitos, os-
teoblastos y condrocitos, en tanto la subunidad B2 es 
derivado de los hepatocitos. Su deficiencia o ausencia 
del Factor XIII (DFXIII) predispone a eventos hemorrá-
gicos de gravedad variable, con riesgo de mortalidad, 
sobre todo, cuando la hemorragia es a nivel del siste-
ma nervioso central.1
 La función enzimática del FXIII es activada ante la 
presencia del coágulo de fibrina, trombina y Ca2+, 
dando lugar al entrecruzamiento de las fibras de fi-
brina para estabilizar al coágulo y tornarlo insoluble, 
además, atrapa inhibidores fibrinolíticos para evitar 
la actividad fibrinolítica prematura. También se le han 
reconocido otras funciones, como favorecer una ade-
cuada cicatrización de heridas, mantener el embara-
zo, angiogénesis y en la permeabilidad vascular.2,3

Las manifestaciones hemorrágicas en los pacientes 

con deficiencia congénita del FXIII, usualmente se 
presentan horas o días después de sufrir el evento 
traumático. Se explica lo anterior porque el coágulo 
formado por la actividad de la fase fluida de la coa-
gulación no logra establecer el enlace covalente del 
entrecruzamiento de las fibras de fibrina, paso indis-
pensable para su insolubilidad. Se activa el sistema 
fibrinolítico de forma temprana al no tener a unos de 
sus reguladores naturales. Algunos pacientes presen-
tan hemorragias graves, incluso con riesgo de alta 
morbimortalidad, y otros pueden ser asintomáticos. 
Clásicamente, la primera manifestación es el sangra-
do del cordón umbilical, hasta en el 80% de los casos, 
pocos días después de su nacimiento. Otras descri-
tas son equimosis, hematomas, hemartrosis, hemo-
rragias inusuales en procedimientos quirúrgicos mí-
nimos, como extracciones dentales y la más grave es 
el sangrado a nivel del sistema nervioso central.4-7 El 
objetivo de este reporte es presentar el curso clínico 
de un neonato con hemorragia masiva del cordón um-
bilical debido a una disminución de la actividad del 
factor XIII.

Caso clínico
Paciente masculino de término, eutrófico. Producto 
del primer embarazo, de madre de 29 años de edad, 
quien llevó buen control prenatal, sin embargo, com-
plicó con diabetes gestacional y preeclampsia y el 
nacimiento fue por cesárea. Con peso al nacer 3 kg, 
longitud de 48 cm, sin complicación perinatal inme-
diata. Pasó a alojamiento conjunto con la madre y fue 
egresado a las 36 horas de haber nacido. El padre de 
31 años de edad, sano. Ambos padres proceden de la 
misma comunidad (Achiutla, Tlaxiaco), rural y peque-
ña de la mixteca oaxaqueña, niegan consanguinidad. 
Ambos sin antecedentes personales y familiares de 
enfermedades hemorrágicas.
Padecimiento actual lo inició a los 8 días de vida ex-
trauterina, al notar la madre mancha hemática del pa-
ñal y que el sangrado leve surgía del muñón umbilical, 
efectuó compresión y limpieza del mismo, con inhibi-
ción aparente del sangrado, sin embargo, tres horas 
después apreció mayor intensidad del sangrado, por 
lo que acudió a valoración médica en nuestra institu-
ción.
Al triángulo de valoración pediátrica: A: hipoactivo, 
irritable al manejo del cordón umbilical, B: polipneico, 
con saturación de 92%, C: sangrado activo del cordón 
umbilical. Se apreció un desgarro en su base, se ligó 
con seda y en la revaloración en las 2 horas siguientes 
aún con sangrado profuso, colocaron un punto simple 
transflictivo y por persistencia del sangrado se realizó 
jareta en la base del mismo. A la exploración física 
se encontró leve palidez de piel, ictericia conjuntival. 
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Área cardiopulmonar con polipnea, taquicardia. En el 
abdomen, con sangrado persistente a nivel del muñón 
umbilical y hematoma periumbilical (figura 1). Compli-
có con hipotensión arterial, mayor palidez de piel y de 
mucosas, tratado con dos cargas rápidas de solución 
cristaloide y transfusión de un concentrado eritrocita-
rio. Valorado por cirugía pediátrica, quien consideró 
la probabilidad de hemoperitoneo, realizaron laparo-
tomía exploradora: se halló hematoma periumbilical, 
desgarro de arterias y vena umbilical con ligadura de 
las mismas. Se le administró Plasma Fresco Conge-
lado (PFC) a dosis de 15 mlkdía, por tres días conse-
cutivos, inhibiendo el proceso hemorrágico desde la 
primer transfusión del PFC.  Evolucionó satisfactoria-
mente y egresó por mejoría a los 5 días de su ingreso, 
no fue necesario el uso de antifibrinolíticos.
Los estudios básicos de laboratorio fueron normales: 
biometría hemática completa, tiempo de protrombina, 
tiempo parcial de tromboplastina, al igual que niveles 
séricos de fibrinógeno (véase cuadro 1). Se sospechó 
en deficiencia del Factor XIII, dado el contexto del 
sangrado profuso,. Los tiempos de coagulación fue-
ron normales y el nivel de este factor resultó de 12.9%. 
Consideramos no necesarios otros estudios de coa-
gulación ante la ausencia de sintomatología relacio-
nada con disfunción de plaquetas o de elementos de 
la fase fluida de la coagulación.

DISCUSIÓN 
La coagulopatía hereditaria más común la representa 
el grupo de hemofilia y la enfermedad de von Wille-
brand, sin embargo, en las últimas décadas se han ido 
documentando otros trastornos hereditarios “raros”, 
como la deficiencia del factor II, V, VII, X y XIII, que 
tienen en común ser de tipo autosómico recesivo. 
Asimismo, en aquellas comunidades donde la con-

sanguinidad es frecuente, como en el Medio Oriente y 
el sur de la India, la incidencia de estas enfermedades 
raras tiende a ser muy frecuente, incluso mayor que la 
de la hemofilia, tal como lo registra Acharya, Peyvandi 
y colaboradores.8,9

La incidencia de la deficiencia del factor XIII se estima 
desde 4.6% de las coagulopatías en el Medio Oriente, 
a un caso por cada 2 a 5 millones de individuos en 
el resto del mundo, ello depende del área geográfica 
que se analice.7,10 En México, Gerez y colaboradores11 
reportaron el primer caso en nuestro país, además, 
de acuerdo con el último registro anual (2017) de la 
federación de hemofilia, de 6115 trastornos de la coa-
gulación hereditarios, dos correspondieron a la defi-
ciencia del factor XIII.12

La manifestación clínica se caracteriza, principal-
mente, por el sangrado del cordón umbilical en los 
primeros días de vida y, dependiendo del nivel de ac-
tividad del factor XIII, será la intensidad del sangrado. 
También se ha descrito equimosis, hematomas, rara 
vez hemartrosis y hematoma muscular. En la mujer 
portadora de la deficiencia es frecuente el aborto. El 
evento más grave es el sangrado a nivel del Sistema 
Nervioso Central (SNC) y puede ocurrir hasta en 30% 
de los casos que no reciben tratamiento.13 En una se-
rie de 23 casos se describe que el sangrado a nivel 
del SNC es más frecuente en aquellos que sangran 
del cordón umbilical en sus primeros 5 días de vida 
extrauterina y tienden a ser recurrentes si no reciben 
terapia profiláctica, no observaron diferencias entre 
ambos sexos.14

En el diagnóstico de la DFXIII se debe tener una alta 
sospecha clínica, ya que los estudios básicos de coa-
gulación: tiempo de protrombina, parcial de trombo-
plastina activada, tiempo de trombina, tiempo de san-
grado y la cuantificación de plaquetas son normales, 

Figura 1. La imagen izquierda evidencia sangrado profuso 
a nivel de la cicatriz umbilical, así como en sitio de 
venopunción. Imagen derecha a las 48 horas después de la 
transfusión de PFC.   
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mientras que la intensidad del sangrado puede ser 
variable, incluso hay pacientes descritos que pueden 
cursar asintomáticos. El caso aquí descrito presentó 
hemorragia severa a partir del cordón umbilical, sin 
trauma aparente, a los pocos días de haber nacido, 
con aumento de la intensidad del sangrado con el 
paso de los días de vida, su caso se complicó con ane-
mia severa y estado de choque hipovolémico.
La mayor parte de los pacientes con deficiencia del 
factor XIII han sido presentados en reportes de series 
de casos provenientes de países desarrollados, mien-
tras que casos registrados en países en vías de desa-
rrollo son escasos aún; la razón podría ser la dificultad 
o falta del recurso para el diagnóstico. Los exámenes 
de laboratorio que han permitido en su momento 
efectuar el diagnóstico son la prueba de la solubili-
dad del coágulo con urea, o bien, con ácido acético o 
monocloroacético, empleados para identificar la de-
ficiencia del FXIII, sin embargo es un proceso que es 
dependiente del fibrinógeno, de tal manera que tiene 
el inconveniente de dar falso positivo y solo es posible 
que identifique la forma grave.15  También se realiza la 
determinación cuantitativa de la actividad del factor 
XIII, que se basa en la transglutaminación en el proce-
so del entrecruzamiento de la fibrina, ya sea liberan-
do amoniaco, mediante la incorporación de amina o 
de isopeptidasa. Es la prueba diagnóstica inicial que 
más ampliamente han recomendado realizar en los 

heterocigotos, y fue la que se realizó al paciente aquí 
reportado. La segunda prueba que se recomienda es 
la medición de los niveles antigénicos de la subunidad 
A y B por el método de ELISA.16 
Estudios de biología molecular han permitido identifi-
car que los genes encargados de codificar las subuni-
dades A(FXIIIA1) y B (FXIIIB) del FXIII se ubican en los 
cromosomas 6 p24-25, y 1 q31-32. Las causas gené-
ticas de la DFXIII son las mutaciones en estos genes; 
actualmente se tienen estimadas alrededor de 150 
mutaciones.13 En Irán, donde la prevalencia de DFXIII 
es de las más altas a nivel mundial, parece explicarse 
por la fuerte consanguinidad. Dorgalaleh y colabora-
dores identificaron 11 alteraciones moleculares dife-
rentes, la mayoría de las mutaciones fueron c.562T>C 
(Trp187Arg), única en el gen del factor XIII-A. En esta 
mutación, la característica clínica fue sangrado del 
cordón umbilical (80%), 45% sangrado de partes blan-
das y la quinta parte de los casos presentaron hemo-
rragia del SNC; hoy por hoy, la emplean con éxito para 
el diagnóstico prenatal, detección de portadores y en 
consejería genética.17 Estas alteraciones moleculares 
no son recurrentes, en otro estudio de genotipifica-
ción de pacientes con DFXIII, de 73 casos estudiados 
observaron 51 mutaciones diferentes y la más común 
fue p.Ser296Arg del gen F13A1, asociado con la forma 
severa de la deficiencia, pero también se han encon-
trado mutaciones en el gen F13B (1q31-q32.1), que co-

BHC TP TPTa TT Fibrinógeno
Ingreso Hb 16.3gr/dl 16.2 seg. 40 seg. 20 seg. 270mg/dl

Leucocitos 20,000/mm3

Neutrófilos 50%

Linfocitos 31.6%

Monocitos 15%

Eosinófilos 3.5%

Plaquetas 275,000/mm3

18 horas de su ingreso Hb 12.5gr/dl 15 seg 38 seg 19 seg. 300mg/dl

Leucocitos 17,200/mm3

Neutrófilos 45%

Monocitos 10%

Eosinófilos 6%

Linfocitos 32%

36 horas Actividad coagulante del factor XIII 12.9%

5.to día Hb 14 gr/dl 15 seg. 38 seg. 20 seg. 280mg/dl

Hb: Hemoglobina; TP: tiempo de protrombina; TPTa: tiempo parcial activado de tromboplastina; TT: tiempo de trombina.

Cuadro1. Cronología de resultados básicos de coagulación y de la biometría hemática completa.

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (2); 59-64
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difica la subunidad B. La transmisión es autosómica 
recesiva. El fenotipo es menos grave cuando el gen 
mutado es el F13B.18 En nuestro país aún descono-
cemos el tipo de alteración molecular que pudieran 
tener los casos registrados, ya que el diagnóstico en 
el primer caso fue documentado por clínica y con la 
prueba de solubilidad con urea y el que aquí se reporta 
se midió únicamente la actividad por coagulometría. 
El tratamiento actual de la DFXIII se lleva a cabo con 
el concentrado purificado del factor XIII a dosis de 
10 a 20U/kg de peso diariamente, sobre todo, en he-
morragias graves hasta lograr efecto hemostático. 
En adultos, se han aplicado hasta 50U/kg en caso de 
hemorragia grave a nivel del SNC sin efectos colatera-
les. Es recomendable establecer un esquema de pro-
filaxis mensual, en especial, para aquellos pacientes 
con niveles inferiores de 50% de actividad del factor 
XIII a 10u/kg/dosis para evitar recurrencia de la hemo-
rragia. Como alternativa también se puede transfundir 
PFC o crioprecipitado.6,20

CONCLUSIÓN
La deficiencia congénita del FXIII es rara. Hay que 
considerar su presencia ante un neonato con sangra-
do profuso del cordón umbilical en los primeros cin-
co días de vida extrauterina, y que su perfil básico de 
coagulación: cuantificación de plaquetas, tiempo de 
protrombina, parcial de tromboplastina, fibrinógeno y 
tiempo de trombina resulten normales. Se recomien-
da determinar la actividad del factor XIII, o bien, me-
dir los niveles antigénicos de la subunidad A y B del 
Factor XIII, asimismo considerar el estudio por biolo-
gía molecular para ir perfilando el genotipo de esta 
alteración en nuestro país. El tratamiento consiste en 
la administración de concentrado purificado del FXIII, 
tanto en hemorragia severa como de forma profilácti-
ca y como alternativa PFC o crioprecipitado.
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Síndrome de Dyke Davidoff-Masson: una 
causa poco común de epilepsia estructural. 
Reporte de 2 casos.

Dyke Davidoff-Masson Syndrome, a rare cause of structural 
epilepsy, report of 2 cases.

RESUMEN: 

Introducción: El Síndrome de Dyke-Davidoff-Masson 
(DDMS) fue descrito por primera vez por CG Dyke, LM 
Davidoff y CB Masson en 1933 y se caracteriza por 
hemiatrofia cerebral, hemiplejía o hemiparesia contra-
lateral, engrosamiento de la bóveda craneal, asimetría 
facial, convulsiones, discapacidad intelectual y cam-
bios de comportamiento. Los hallazgos de la resonan-
cia magnética 
(RM) son la clave para confirmar la sospecha clínica. 
Se describen 2 casos clínicos. 

Caso No. 1: Paciente de 9 años con crisis epilépticas 
desde los 8 meses, crisis focales tónicas de brazo iz-
quierdo con alteración del estado de alerta, de difícil 
control por mal apego a tratamiento. Con lenguaje es-
caso, mal control de impulsos, conducta hiperactiva y 
discapacidad intelectual. Asimetría facial y hemipare-
sia derecha. 

Caso No. 2 : Paciente de 8 años,  con crisis epilép-
ticas desde los 7 meses, crisis focales, tónicas en 
brazo izquierdo, con alteración del estado de alerta. 
Presenta trastorno de aprendizaje y trastorno por dé-
ficit de atención  e hiperactividad (TDAH). Asimetria 
facial, hemiparesia izquierda y hemihipotrofia izquier-
da. Conclusiones: DDMS es un trastorno neurológico 
poco común que conduce a crisis epilépticas de difícil 
control y a un espectro de discapacidades, debido a 
su rareza, la mayoría de médicos tratantes pueden pa-
sar por alto fácilmente el síndrome. 
Las características en la RM, permite un diagnóstico 
oportuno y preciso. La asociación clínica y hallazgos 

radiográficos es fundamental para realizar un diag-
nóstico de manera oportuna y ofrecer un tratamiento 
adecuado.

Palabras Clave: Síndrome Dyke Davidoff-Masson, 
epilepsia estructural, hemiatrofia cerebral, asimetría 
facial, hemiparesia. 
 
ABSTRACT:

Background: Dyke-Davidoff-Masson syndrome 
(DDMS) was first described by CG Dyke, LM Davidoff 
and CB Masson in 1933 with the help of advances in 
neuroimaging and electroencephalogram studies, it is 
characterized by cerebral hemiatrophy, contralateral 
hemiplegia or hemiparesis, cranial vault thickening, 
facial asymmetry, seizures, intellectual disability and 
behavioral changes. MRI is the key imaging modality 
that confirms clinical suspicion of DDMS. Two clinical 
cases are described. 

Case No. 1: 9 years old male patient, with epileptic 
seizures since the age of 8 months, focal tonic seizu-
res of the left arm with impaired awareness, difficult 
to control, with poor adherence to treatment, poor 
language, poor impulse control, hyperactive behavior 
and intellectual disability. Facial asymmetry and right 
hemiparesis. 

Case No. 2: 8 years old female patient, with epileptic 
seizures since the age of 7 months, focal, tonic seizu-
res in the left arm, with impaired awareness. She pre-
sents learning disorder and ADHD, facial asymmetry, 
left hemiparesis and left hemihypotrophy. 
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Conclusions: DDMS is a rare neurological disorder 
that leads to uncontrolled seizures and a spectrum of 
disabilities, due to its rarity, may easily be missed by 
the majority of treating clinicians. 
Knowledge of its features on imaging enables timely 
and accurate diagnosis. The association with MRI fea-
tures in order to optimally diagnose DDMS and offer 
appropriate management.

Key Words: Dyke Davidoff-Masson syndrome, structu-
ral epilepsy, cerebral hemiatrophy, facial asymmetry, 
hemiparesis.  
 
INTRODUCCION
 El Síndrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS) fue 
descrito por primera vez por CG Dyke, LM Davidoff 
y CB Masson en 1933 al hacer referencia a cambios 
electroencefalográficos y de neuroimagen.1,2,3,4. Es 
una condición poco común, en la que el diagnóstico 
se realiza principalmente por diversas presentacio-
nes clínicas junto con hallazgos radiológicos positi-
vos. Los pacientes presentan asimetría facial, crisis 
epilépticas, alteración cognoscitiva y hemiparesia 
contralateral. Los signos radiológicos incluyen hemia-
trofia cerebral con compromiso de los senos parana-
sales y la calota. La RM es la modalidad de imagen 
clave que confirma la sospecha clínica del DDMS, en 
apoyo   en un examen físico y neurológico adecuado. 
2,4,7.  Se realiza revisión de la literatura existente, y se 
reportan de 2 casos.

REPORTE DE CASOS

Caso No.1: Masculino de 9 años de edad, originario y 
residente de Nogales, Sonora. Sin antecedentes peri-
natales o natales de importancia. Retraso del desarro-
llo motor. Deambulación 42 meses. Crisis epilépticas 
desde los 8 meses de edad,  crisis focales con alte-
ración del estado de alerta, tónicas de brazo izquier-
do de difícil control por mal apego a tratamiento. En 
manejo con valproato de magnesio. Exploración física 
con lenguaje escaso, mal control de impulsos, con-
ducta hiperactiva y discapacidad intelectual. Asime-
tría facial con cráneo prominente (occipital izquierdo) 
y hemiparesia derecha. El EEG con marcada asimetría 
interhemisférica de predominio izquierdo izquierdo. 
Paroxismos de  ondas agudas frontotemporales iz-
quierdas.
RM de encéfalo con evidencia de hemiatrofia cere-
bral izquierda (hemisferio izquierdo en su totalidad 
disminuido incluyendo estructuras de tallo cerebral), 
ventriculomegalia izquierda compensatoria (Figura 
1). Hipoplasia de cuerpo calloso y engrosamiento ipsi-
lateral de la bóveda craneal,  seno etmoidal izquierdo 
hiperneumatizado. 

Caso No.2:  Paciente femenina de 8 años de edad, 
originaria de Pinotepa Nacional, Oaxaca. Sin antece-
dentes perinatales o natales de importancia. Se des-
conocen hitos del desarrollo. 
Con hemiparesia izquierda evidencia a los 7 meses de 
edad y presencia de crisis epilépticas; crisis focales 
con alteración del estado de alerta, de características 
tónicas en brazo izquierdo. 

Figura 1. RM. T1 Corte axial, evidenciando hemisferio 
derecho de características normales y hemisferio izquierdo 
con atrofia cerebral, dilatación ventricular izquierda 
compensatoria y engrosamiento de calota izquierda.

Figura 2. Fotografía de dorso de manos, evidenciando 
asimetría con atrofia de extremidad derecha.
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Se reporta trastorno de aprendizaje y TDAH.  Explora-
ción física lenguaje escaso, hiperactiva, dorso de las 
manos, con asimetría evidenciando atrofia de extre-
midad derecha (Figura 2), asimetría facial, hipotrofia 
de trapecio izquierdo, hemiatrofia izquierda, (Figura 
3) RM de encéfalo con hemiatrofia cerebral derecha, 
encontrando disminución generalizada del hemisferio 
cerebral derecho, (Figura 4). Disminución del volumen 
de tallo cerebral derecho, pedúnculo cerebral derecho 
y la región derecha del puente. 

DISCUSIÓN
El síndrome DDMS, es reconocido como una patolo-
gía poco común, el cual no tiene predicción por sexo 
y conlleva una serie de alteraciones anatómicas pro-
duciendo una epilepsia estructural de difícil control 
ya que es común el hecho de ser refractarios al trata-
miento. DDMS generalmente se clasifica en tipo con-
génito y adquirido, en el tipo congénito se presenta 
sintomatología en la infancia y patología ocasionada 
por oclusiones vasculares fetales. El adquirido en la 
niñez, las etiologías incluyen hipoxia perinatal, hemo-
rragia intracraneal, infecciones, traumatismo cráneo 
encefálico, lesiones vasculares y cerebrales.2,4. 
El cerebro alcanza la mitad de su tamaño adulto du-
rante el primer año de vida y tres cuartos de ese ta-
maño al final del tercer año. A medida que se agranda, 
el cerebro presiona hacia fuera en las tablas óseas y 
es en parte responsable de la ampliación gradual y 
la forma general de la cabeza del adulto. Cuando el 
cerebro no crece adecuadamente, las otras estructu-
ras tienden a dirigir su crecimiento hacia el interior, lo 

que explica la ampliación del seno frontal, el aumento 
del grosor del espacio diploico y las elevaciones del 
ala mayor del esfenoide y el nervio petroso en el lado 
afectado.5.

La epilepsia es una de las características principales 
de este síndrome. El 60-70 % presentan crisis foca-
les con generalización. En las pocas series descritas 
afecta a hombres y mujeres e involucra cualquier he-
misferio del cerebro, sin embargo, la afección del he-
misferio izquierdo en las pocas series es más común 
en los hombres y el derecho en las mujeres.5

El DDMS, es un trastorno del desarrollo neural, exis-
tiendo una hemiatrofia cerebral, es interesante en el 
contexto de la lateralización de las funciones cere-
brales asociadas con los trastornos neuropsiquiátri-
cos como la discapacidad intelectual, trastornos del 
aprendizaje, hasta trastornos depresivos y esquizoa-
fectivos, por lo que queda aún mucho por explicar .6,8
La MR es el estudio de imágen de preferencia para 
el diagnóstico de DDMS. Las características típicas 
incluyen surcos corticales prominentes, hemiatrofia 
cerebral, con ventriculomegalia compensatoria, hi-
perneumatización de senos  paranasales sobre todo 
frontal, celdillas mastoideas, elevación del borde pe-
troso, ala esfenoidea y techo de la órbita de la región 
afectada, además de engrosamiento de calota ipsila-
teral 5.  (Tabla 1)
Los diagnósticos diferenciales que se deberán tomar 
en cuenta incluyen: encefalitis de Rasmussen, síndro-
me de Sturge Weber, disgerminoma de ganglios basa-
les, síndrome de Fisherman y síndrome de Silver-Rus-
sell. 2,4

Figura 3. Fotografía que muestra asimetría facial y 
hemihipotrofia corporal izquierda.

Figura 4. RM T2 Corte coronal.  Se observa hipotrofia 
cerebral derecha.
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El tratamiento es sintomático y debe dirigirse a las 
crisis epilépticas, y la neurorrehabilitación del com-
promiso motor y las habilidades cognitivas del apren-
dizaje. 5

Para el manejo farmacológico, no se conoce uno es-
pecífico, siendo la mejor opción el uso de múltiples 
antiepilépticos. Los niños con crisis refractarias o in-
tratables con hemiplejía son potenciales candidatos 
a hemisferectomía con tasas de éxito del 85 % en ca-
sos seleccionados.      La estimulación vagal es otra 
alternativa. A pesar de carecer de algún algoritmo de 
tratamiento específico para mantenimiento a largo 
plazo, el paciente debe recibir terapia ocupacional, de 
lenguaje y fisioterapia. 1,5
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Tabla 1. Patrones conocidos del DDMS por hallazgos en RM según hemiatrofia cerebral.
Patrón I II III

Hemiatrofia cerebral. Atrofia cortical y subcortical difusa. Atrofia cortical difusa y quiste 
ponto encefálico.

Infarto previo con gliosis en territorio 
ACM.

Hallazgos radiológicos clásicos: 1. Atrofia de un hemisferio cerebral desarrollando cambios compensatorios adaptativos del cráneo. 2.- Disminución 
unilateral del encéfalo con engrosamiento ipsilateral de la calota. 3. Hiperneumatización de los senos paranasales (principalmente frontal) y celdillas 
mastoideas, elevación del borde petroso, ala esfenoidea y techo de la órbita de la región afectada. 

Tabla 1. (Tabla tomada de cita bibliográfica número 5) 
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1.- El Boletín Clínico del Hospital Infantil del Estado de 
Sonora (BCHIES) es una publicación de la Asociación 
Médica del Hospital Infantil del Estado de Sonora, 
y acepta para revisión informes y aquellos trabajos 
científicos que se refieran a la pediatría y a la salud 
de niños y adolescentes.

2.- Los trabajos enviados deberán ser originales e in-
éditos. Eventualmente se recibirán editoriales o escri-
tos de interés general.

3.- Los manuscritos se prepararán conforme lo esta-
blece el Comité Internacional de Editores de Revistas 
Médicas. Re- commendations for the Conduct, Re-
porting, Editing, and Publication of Scholarly Work in 
Medical Journals. Updated December 2014.www.ic-
mje.org/icmje-recommendations.pdf. Una versión en 
español está disponible en: http://www. medigraphic.
com/requisitos

4.- Los trabajos se enviarán vía electrónica a la si-
guiente dirección de correo: bolclinhies@gmail.com, 
se anexarán como primer documento: lista de cotejo 
verificada, consentimiento de los autores y cesión de 
derechos.

5.- El editor y co-editores decidirán qué manuscrito 
será enviado a los revisores. No se aceptarán traba-
jos incompletos o presentados en forma inadecuada.

6.- Los trabajos serán enviados a dos revisores exper-
tos, quienes en un plazo no mayor de 6 semanas, da-
rán su dictamen: aceptado, aceptado con modifica-
ciones y no aceptado para su publicación. En caso de 
ser necesario, se puede consultar a un tercer revisor. 
Los formatos de los trabajos pueden ser los siguien-
tes: artículo original, artículo de revisión, caso clínico, 
artículos especiales, noticias y cartas al editor. Los 
editoriales se realizan por invitación directa del edi-
tor, quien además informará a los autores principales 
sobre el proceso de revisión y su dictamen final.

7.- Todos los textos del manuscrito deberán escri-
birse a doble espacio, letra Arial 12, con márgenes 
de 2.5 cm; las páginas deberán numerarse, inician-
do desde el título. La extensión del texto no deberá 
superar las 4,000 palabras o 15 cuartillas. 8.- Título. 
Se colocará en la hoja frontal, tanto en inglés como 
en español; deberá ser conciso, pero informativo, e 
ir se- guido del nombre del autor o autores y su ads-
cripción institucional. En la hoja de presentación se 

deberá anotar, además, la dirección, teléfono y correo 
electrónico del autor principal o responsable de la co-
rrespondencia.

9.- Resumen. Deberá estar estructurado de acuerdo 
con los reglamentos y de 250 palabras máximo, tanto 
en español como en inglés. Las palabras clave no de-
ben de ser más de 6.

10.- Abreviaturas. Sólo se aceptarán las de uso co-
mún, se debe evitar su uso en el título y en el resu-
men. Cuando se em- pleen en el texto por primera 
vez, la abreviatura extendida debe ir seguido de la 
abreviatura entre paréntesis.

11.- Cuadros. Llevarán interlineado a doble espacio, 
cada uno en hoja, numerados según el orden de apa-
rición; el número y título del cuadro aparecen arriba 
del mismo y la nota explicatoria en la parte inferior.

12.- Leyenda de figuras. Llevarán interlineado a do-
ble espacio y estar numeradas de acuerdo con su 
orden de aparición, así como proveer suficiente in-
formación para permitir la interpretación de la figura 
sin necesidad de referirse al texto. 13.- Figuras. Las 
imágenes tanto de fotografía o estudios radiológicos 
deben ser originales y con alta calidad de impre- sión. 
Si se utilizan fotografías identificables de pacientes, 
se deberán acompañar de su permiso escrito para su 
publica- ción, ya sea el mismo paciente o un familiar 
quien lo haga. En caso de no contar con el permiso, 
las imágenes deberán modificarse.

14.- Responsabilidades de los autores:
El trabajo debe ser inédito y no haber sido enviado a 
otra publicación, tener disposición de aportar a los 
editores la información adicional que se le solicite,
autorizar al autor principal la revisión de la copia edi-
tada, para la toma de decisiones pertinentes respec-
to al trabajo, antes de sea publicado, en su caso, en-
viar dictamen de aprobación del Comité de Ética en 
Investigación, especificar en el contenido del artículo 
la presencia y/o ausencia de conflicto de interés.

15.- Dirigir correspondencia a:
Dr. Jaime G. Hurtado Valenzuela. Editor del Boletín 
Clínico del Hospital Infantil del Estado de Sonora.Re-
forma Norte 355, entre Avenida 8 y 11, Colonia Ley 
57. CP 83100. Teléfono: (662) 2890600 ext. 80734.
Hermosillo Sonora, México.
Correo electrónico: bolclinhies@gmail.com
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