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Resumen

Introduccién. La asociacién de Hernia de Spiegel
(HS) congénita y criptorquidia (CPT) homolateral es un sindrome
emergente. El objetivo de este trabajo es realizar unestudio
comparativo con los otros defectos congénitos de la pared
abdominal que se asocian con criptorquidia.

Material y método. Analizamos a los nifios con
reparacién quirirgica de Hernia de Spiegel congénita y
criptorquidia homolateral, recogidos en la literatura entre
1943 y 2010. Se examiné la prematuridad, la presencia de
gubernaculum y las anomalias asociadas. Los resultados se
comparan con la literatura en la que se asocian los defectos
congénitos de la pared abdominal (gastrosquisis, onfalocele,
s.prune belly...) y criptorquidia. Se aplicé estadistica descriptiva
con célculo de porcentajes y medias.

Resultados. Encontramos 17 pacientes operados de
HS y criptorquidia asociada, siendo esta bilateral en 5 (22%).
La media de edad fue de 5 meses. No hubo ningdn paciente
prematuro en los casos de Hernia de Spiegel; en los pacientes
con gastrosquisis la prematuridad oscila entre el 40-100%; en
los pacientes con onfalocele la prematuridad es del 42% y en
los casos de S. Prune Belly el 43%. Los pacientes con Hernia
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de Spiegel presentaron ausencia de gubernaculumen7 de 17
y como anomalias asociadas: ausencia de un canal inguinal
en 13 de 17; hernia inguinal: 2; hernia umbilical: 1; y ano
imperforado 1.

Conclusiones. Tras estudio comparativo con los
defectos congénitos de pared abdominal asociados @
criptorquidia, tenemos que en el nuevo sindrome hernia de
Spiegel-criptorquidia hay: 1) Ausencia de prematuridad como
factor de riesgo de criptorquidia. 2) Existe controversia sobre
la importancia de la presién infraabdominal en la etiologia
de la criptorquidia. 3) Son necesarios nuevos estudios para
despejar las incégnitas de este nuevo sindrome.

PALABRAS CLAVE: Hernia de Spiegel. Criptorquidia.
Gastrosquisis. Onfalocele.

Abstract

Introduction. The combination of  congenital
Spigelian hernia (HS) and ipsilateral cryptorchidism is a
emergent syndrome. The aim of this study was to perform a
comparative analysis with congenital abdominal wall defects
and cryptorchidism.

Patients and method. We analized children
with surgical repair of a congenital Spigelian hernia and
cryptorchidism, reported in the literature from 1943 to 2010.
Prematurity, the absence of gubernaculum and associated
anomalies were examined. The results are compared with
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the literature of the congenital abdominal wall defects
(omphalocele, gastroschisis...) and cryptorchidism. Descriptive
statistical techniques were applied and percentages and means
were calculated.

Results. There were 17 patients in whom Spigelian
hernias were repaired. The cryptorchidism was bilateral in 5
(22 %). The mean age was 5 months. The were no premature
in cases of Spigelian hernia; in patiens with gastroschisis
prematurity is 40-100%; in patients with omphalocele
prematurity is 42% and in cases of S. Prune Belly prematurity
is 43%. Patients with Spigelian hernia presented absence of
gubernaculum in 7 of 17;  and as associated anomalies:
absence of an inguinal canal in 13 of 17; inguinal hernia (n =
2); umbilical hernia (n = 1) and imperforate anus (n = 1).

Conclusions. After compare with the congenital
abdominal wall defects and CPT. In pediatric patients with
Spigelian-cryptorchidism syndrome: There are absence of
prematurity as a risk factor of cryptorchidism. The supposedly
low intra-abdominal pressure during intrauterine development
contributing to the failure of the testis descend, has been a
subjet of controversy. Further studies may concentrate upon the
etiology of this congenital syndrome.

KEY WORDS: Spigelian hernia. Cryptorchidism.
Gastroschisis. Omphalocele.

Introducciéon

Lo hernia de Spiegel (HS) es una protrusién de
peritoneo, grasa preperitoneal o de érganos abdominales
a través de un defecto en la aponeurosis de Spiegel. Las
HS pedidtricas suponen el 3 % del total. Recientemente un
nuevo sindrome formado por la asociacién de criptorquidia
homolateral y HS congénita se ha propuesto por Raveenthiran'.
Es conocida desde hace tiempo la asociacién entre
criptorquidia y nifios con defectos congénitos de la pared
abdominal: onfalocele (OMP), gastrosquisis (GS), sindrome
Prune belly..., existiendo controversia sobre el mecanismo del
fallo del descenso testicular y el papel desempefiado por la
presién intfraabdominal. El objetivo de este trabajo es analizar
los aspectos anatémicos y etiopatogénicos de los varones
menores de dos afios con HS y criptorquidia descritos en la
literatura, compardndolos con otros defectos congénitos de la
pared abdominal (DCPA).

Pacientes y método

Se examiné retrospectivamente en la base de datos
Medline (1943-2010), a los articulos de pacientes pedidtricos
con reparacién quirdrgica de hernia de Spiegel. El diagnéstico
de HS fue confirmado mediante intervencién quirdrgica. Este
estudio incluye 10 articulos de la literatura™® con 17 pacientes
menores de 2 afios presentando criptorquidia (CPT) y 34 HS. Se
recogieron la edad, la localizacién herniaria, la prematuridad,

la presencia de gubernaculum y las anomalias asociadas.
Estas variables se compararon con la literatura de los DCPA.
Se aplicé estadistica descriptiva con célculo de porcentajes y
medias.

Resultados

Encontramos 17 pacientes menores de 2 afios
operados de HS con CPT asociada. La media de edad fue
de 5 meses. Localizacién de la CPT (derecha 8, izquierda 7,
bilateral 5) y de la HS (derecha 13, izquierda 7, bilateral 7).
No hubo ningin paciente prematuro, ni con otros factores de
riesgo de criptorquidia. La prematuridad se present en el 40-
100% de los pacientes con GS, en el 42% de los pacientes
con OMP y en el 43% de los pacientes con S. Prune Belly.
En los casos con HS habia ausencia de gubernaculum en
7 de 17, ausencia de canal inguinal en 13 de 17, un teste
hipodesarrollado y con disociacién epididimo-testicular y
testiculo intrasacular en 15 pacientes, siendo 2 bilaterales.
Entre las anomalias asociadas de los pacientes con HS estdn
las siguientes: hernia inguinal: 2; hernia umbilical:1; debilidad
muscular contralateral:1 y ano imperforado:

1. Lo ausencia de gubernaculum se ha descrito
en casos con GS. Las anomalias asociadas a los DCPA se
presentan en la

Discusion

las HS se sitban en la linea semilunar.
Infraumbilicalmente las fibras de los mudsculos transverso y
oblicuo menor son casi paralelas, lo que favorece una menor
resistencia y aumenta el riesgo de herniacién. La mayoria de
las HS estdn ubicadas debajo del misculo oblicuo mayor. Hay
dos tipos de hernias dependiendo de su relacién con los vasos
epigdstricos inferiores. Las HS representan el 0,1-2% de las
hernias de la pared abdominal. Los casos infantiles son el 3%
de las HS publicadas. La media de edad fue de 5 meses, lo
que indicaria una causa congénita. Las causas de las HS en
la infancia son inciertas. La etiologia congénita se deberia a
un defecto en el desarrollo de la pared abdominal; estaria
reforzada por el elevado nimero de casos menores de 1 afo y
por su asociacién con criptorquidia. Los factores predisponentes
son excepcionales en la infancia. Entre los casos estudiados un
paciente presenté ano imperforado, que produciria un aumento
de la presién intraabdominal y favoreceria la aparicién de HS.
El testiculo no descendido o criptorquidia es aquel situado
fuera del escroto; se presenta en el 3% de los recién nacidos a
término. El mecanismo de descenso testicular es multifactorial,
necesitando un eje hipotdlamo-pituitario-gonadal intacto y un
epididimo y testiculo normales'”. La mayoria de los testiculos
descienden durante el primer afio de la vida, fundamentalmente
en los 3 primeros meses. El testiculo no descendido se puede
situar desde el retroperitoneo cerca del rifidén hasta el escroto.
Frecuentemente se ubica en el anillo inguinal interno. Otras
veces se coloca en la tuberosidad pubica o en la parte superior
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Tabla 1. Defectos congénitos de la pared abdominal y anomalias asociadas.

Gastrosquisis 5**. 40°
Onfalocele 33*

S. prune belly 100*
H. Umbilical 6*

Extrofia Vesical 40*

H de Spiegel 75°

Atresia intestinal*, artrogriposis
40* - 100** - “gap
mdltiple congénita
Defectos cong. de la linea
media**;

42 .
Malformaciones cerebrales* *

Anomalias del tracto urinario,
43 pulmonares, esqueléticas,
cardiacas y gastrointestinales®

Otras hernias;

ano imperforado***

H.:hernia. Cong.:congénitos. Citas.- *(11), **(12), ***(1), °(13),°(14), “°(15), °(2), *(16).

del escroto. A veces el testiculo es ectépico, desvidndose
de su via normal de descenso y colocéndose en el periné
o paraescrotal. La criptorquidia es bilateral en el 10% de
los casos. En el descenso normal del testiculo en el escroto
participan factores endocrinos y mecdnicos, desconociéndose
el mecanismo exacto. La migracién al escroto se efectia en una
efapa transabdominal controlada por a hormona de las células
de Leydig INSL3, con aumento del gubernaculum y otra etapa
inguinoescrotal. El gubernaculum es un cordén fibroso que a
las 8 semanas de gestacién fija el testiculo al anillo inguinal
inferno. El proceso vaginal es una evaginacién peritoneal que
en el tercer mes del desarrollo atraviesa la pared abdominal
anterior junto al gubernaculum. En el séptimo mes este Gltimo
aumenta de tamafio dilatando el canal inguinal y el escroto.
Posteriormente el gubernaculum se atrofia y permite el descenso
testicular. La fase inguinoescrotal del descenso testicular es
andrégeno-dependiente, con el factor afiadido de una presién
abdominal incrementadar.

Hay varios factores reguladores del descenso
testicular.

1) Estructurales: gubernaculum, conducto inguinal y
testiculo normalmente desarrollado.

2) Genéticos: Cromosoma Y, gen SRY...

3) Hormonales: testosterona, hormona antimilleriana,
hCG materna, FSH y LH fetales.

4) Nerviosos: nervio genitocrural ( en la 2° fase). Las
alteraciones de estos factores pueden originar criptorquidia,
aunque la idiopdtica es frecuente. Algunos posibles factores
de riesgo de criptorquidia son: prematuridad (ya que el
descenso de los festiculos se completa en el tercer trimestre
de la gestacién), recién nacido de bajo peso, gemelaridad,
presentacién de nalgas, diabetes gestacional; consumo materno

de cafeina, alcohol y tabaco; exposicién materna a estrégenos,
lesiones del sistema nervioso central (mieolomeningocele)
y cirugia inguinal previa. Lla criptorquidia en ocasiones
aparece en anormalidades cromosémicas y forma parte de
més de 50 sindromes de mltiples anomalias congénitas.
(S. Prader-Willi, S. Prune Belly, Down, anomalias del tracto
urinario, hipospadias...). Lo referido previamente apunta
a una etiologia del festiculo no descendido multifactorial
y complejo®. En casos de defectos de la pared abdominal,
como gastrosquisis, onfalocele, S. Prune Belly...est4 bien
documentada su asociacién con criptorquidia. El onfalocele
(OMP) se define como un defecto en el anillo umbilical de 4
a 10 cm, por el que pasa el saco herniario con el amnios
y el peritoneo. EI OMP forma parte de una enfermedad
congénita multisistémica en el 50 a 67% de los casos. la
GS es un defecto de la pared abdominal inferior a 4 cm, con
evisceracién prenatal del intestino. Kaplan et al'' refieren la
siguiente incidencia de criptorquidia (CPT) en nifios de 1 afio
con defectos de la pared abdominal: S. Prune Belly 100% de
CPT, extrofia de vejiga o cloaca 40%, OMP 33%, GS 15%,
hernia umbilical 6% y hernia inguinal 3% de CPT. Kaplan et
al'" sugieren una asociacién entre CPT y algunos defectos de la
pared abdominal y entre el tamafio del defecto y la incidencia
de CPT; al disminuir la presién intraabdominal se impediria el
descenso tfesticular al escroto. Por su parte Gauderer?' refiere
un 22% de CPT en casos de GS, mencionando también la
asociacién de testiculo no descendido en pacientes con OMP
y S. Prune Belly; resaltando la importancia de la presidn
intfraabdominal en el adecuado descenso. Dicho autor menciona
ofros posibles factores mecdnicos responsables de la falta de
migracién: alteracién de la implantacién del gubernaculum,
cierre prematuro del anillo inguinal y adhesiones entre las
estructura vecinas al testiculo?'. Levard et al'® también exponen
que en los casos de GS, OMP y S. Prune Belly la CPT esté
bien documentada y que puede deberse a la disminucién de la
presién intraabdominal; afiadiendo la prematuridad en casos
de GS. Sin embargo Koivusalo et al'? contradicen la teoria de
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la presién intraabdominal disminuida como responsable de la
CPT. En su estudio no encuentra relacién entre el tamafio del
defecto parietal (OMP o GS) vy la incidencia de CPT. Aunque
el tamafio medio del defecto en casos de OMP y GS era
similar, la incidencia de CPT era mds baja con GS. Menciona
que estudios en ratas muestran que la presién intraabdominal
tiene efectos limitados en el descenso testicular. Concluye que
la incidencia de CPT en pacientes con OMP estd elevada
significativamente y se asocia muchas veces con defectos
congénitos de la linea media. En relacién a la GS la incidencia
de CPT estd poco elevada y puede explicarse parcialmente por
la mayor frecuencia de prematuridad (Tabla 1).

En la revisién realizada no habia factores de
riesgo de criptorquidia (prematuridad, bajo peso, diabetes
gestacional...) en los pacientes con HS. Sin embargo la
prematuridad es frecuente en los pacientes con GS, S. Prune
Belly y OMP. En el S. Prune Belly son frecuentes las anomalias
del tracto urinario entre ofras; la GS se asocia con atresia
infestinal (15%) y el OMP se vincula con defectos congénitos
de la linea media. Ninguna de estas alteraciones aparecen
en los casos revisados con HS, excepto un paciente con ano
imperforado que se puede incluir en los defectos de la linea
media.

Algunos autores proponen que los defectos de la pared
abdominal y la HS, disminuirian la presién intraabdominal
impidiendo el descenso festicular al escroto’ 1. Otros autores
discrepan al no encontrar relacién entre la incidencia de CPT
y el tamafio del defecto parietal, proponiendo distintas causas
(defectos congénitos de la linea media y prematuridad)'.

Raveenthiran' sugiere un nuevo sindrome, en el que
el testiculo ectépico se acompaiiaria de un processus vaginalis
que formaria un saco potencial, si aumentara la presién
intfraabdominal el saco potencial se abriria, produciendo una
HS .

Examinando los factores reguladores del descenso
testicular tenemos que en el sindrome prune belly, el testiculo
es histolégicamente anormal, siendo un vector etiolégico a
tener en cuenta. En los casos de HS estudiados por los autores
observamos que habia ausencia de canal inguinalen 13 de 17
pacientes. Hadziselimovic et al?2 han sugerido que el defecto
de la pared abdominal de la HS congénita y la criptorquidia,
inducen un canal inguinal anormal . También hay que sefalar
que en los casos revisados el festiculo era intrasacular en
15 de 17 CPT y habia ausencia de gubernaculum en 7 de
17. En pacientes con GS también se ha descrito la falta de
gubernaculum ; Gauderer?' describe 3 casos de GS y ausencia
de gubernaculum y Pringle? ofros dos casos.

Rushfeldt et al.2 han propuesto que en el sindrome
hernia de Spiegel-criptorquidia el primer paso seria la falta
de desarrollo de gubernaculum, lo que produciria ausencia de
canal inguinal y CPT.

Como conclusiones en relacién al sindrome Hernia
de Spiegel-criptorquidia tenemos:
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1) La ausencia de prematuridad como factor de riesgo
de criptorquidia.

2) Hay controversia sobre el rol de la presién
intfraabdominal en la génesis de la criptorquidia.

3) Necesidad de nuevos estudios que aclaren las
incégnitas de este nuevo sindrome.
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