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Resumen

La gastrosquisis es un defecto de la pared abdominal lateral al sitio de insercion del cordén
umbilical (é6nfalos), con la subsiguiente hemiacién del contenido abdominal a la cavidad
amnidtica. El patron de herencia es multifactorial. En 1995 Calzolari y colaboradores
determinaron una prevalencia de 0.94 por cada 10,000 recién nacidos para la gastrosquisis
en Europa. En México, la prevalencia de Ja gastrosquisis es de 0.83 por cada 10,000 recién
nacidos vivos y en recién nacidos muertos ¢s de 8.03 por cada 10.000. La incidencia
reportada para la gastrosquisis varia de 1 a 6 por 10,000 RN a | en 3,000 RN. Con un
programa de diagnéstico prenatal, se puede diagnosticar con tiempo ia gastrosquisis y en
su momento dado, realizar los cuidados necesarios para la reparacion rapida del defecto.
En un lapso de 2 meses, cn el Hospital General de México se diagnosticaron 6 casos
nuevos de gastrosquisis. La edad de las madres varié entre los 18 y 25 afos. La finalidad
de este trabajo es hacer un anilisis retrospectivo de 10 aflos, analizar los 6 casos

diagnosticados y hacer una revision de la literatura.
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Antecedentes

La gastrosquisis se define como la presencia de un defecto lateral de la pared abdominal
con evisceraciéon y un cordén umbilical intacto y fue registrada por primera vez por
Lycéstenes en 1557 (1-3). Su nombre se origina de la raiz griega gastros (estdmago) y
squisis (separacién) ¥ aunque rcalmente no existe una separacion del estémago se acuflé
este término y se continua usando (4). Las visceras expuestas a través del defecto pueden o
no estar cubiertas por un exudado de color verde-café. Cabe sefalar que el defecto es mas
frecuente del lado derecho. es lateral al cordén umbilical ¥ no rebasa los 3-5 cm. de
didametro. (5-8). Existe una clasificaciéon que divide la gastrosquisis en simple (de bajo
riesgo) v compleja (de alto riesgo). dependiendo de las complicaciones que se presentan en
la etapa pos-natal y pos-quirurgica (9). Ashbum y cols. reportaron una serie de pacientes
con gastrosquisis del lado izquierdo, estando las mujeres mas afectadas que los hombres

en una proporcion 5:2 respectivamente (10). Existe una variante de la gastrosquisis que se

conoce como gastrosquisis menor y se presenta en el lado derecho del cordén umbilical
como una protrusién minima de contenido abdominal. La anomalia no es tan scevera
debido a que la protrusion del omento forma un tapdn. impidiendo que la evisceracidn sea

muy grande (! 1). Existen otras alteruciones que pueden acompaiiar a la gastrosquisis como

son la atresia del recto o del ano, agenesia de colon., vejiga ectdpica, anencefalia,

a, lordosis o escoliosis, dtero bicorne, tubérculo

i le, espina bifida, ini
genital bifido, malrotacién intestinal y vélvulus (3.4,12,13). También ha sido asociado a
gastrosquisis. la disminucién del crecimiento  intrauterino, polihidramnios | u
oligohidramnios y por csiudios prenatales se reconocieron 6 casos de gastrosquisis

asociada con atresia y reabsorcion de las visceras expuestas (12,15-17). La elevacion de la




a-feto proteina en sucro materno ¢s un indicador que detecta 95% de los casos de
gastrosquisis y aunado con cl uso de ultrusonido ya sea de 2D, 3D y 4D (14,7). Este tipo
de malformacion se considera como una entidad de herencia multifactorial con un riespo
de recurrencia de 4.3% (4). La herencia multifactorial recibe su nombre por la interaccion

de factores gendticos con ¢l medio ambiente.
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Embriologia

La cuarta a octava semanas del desarrollo constituyen la mayor parte del periodo

embrionario; sin embargo, durante las tres primeras semanas ocurren también fenomenos

criticos del desarrollo. como la segmentacion del cigoto, la blastogénesis y el desarrollo

nicial de los sistemas nervioso y cardiovascular. Durante la cuarta a octava semanas ya
estan establecidas todas las estructuras externas ¢ internas mayores. Hacia el final de este
periodo organogenético comienza el desarrollo de los principales sistemas de organos; sin
embargo, con excepcion del sistema cardiovascular la funcién de la mayor parte de ellos es
minima. A medida que se forman los tejidos y organos la forma del embrién cambia y
hacia la octava semana ticne un aspecto definidamente humano. El desarrollo humano se
divide en 3 fases esenciales que se interrelacionan en cierto grado. La primera es el
crecimiento. que incluye divisiones celulares y elaboracion de productos de las mismas. El

segundo proceso es la morfogénesis, que incluye movimicentos celulares en masa. La

morfogénesis s un proceso complicado durante ¢l cual ocurren muchas interacciones
complejas en una secuencia ordenada. EI movimicnto de células les permite interactuar
entre si durante 1a formacion de tejidos y drganos, La diferenciacidn es la tercera fase del
desarrollo. La terminacion de este proceso origina la formacién de tejidos y érganos
capaces de llevar a cabo funciones especializadas (23).

El proceso por ¢l cual se desarrolla la pared ventral del tronco se divide en 2 fases

sccuenciales e interdependientes: formaciéon y maduracién de la pared. ventral. La

ta - semana . del

formacion del primordio de la pared ocurre durante la cuarta’'y. q

desarrollo. Para que se lleve a cabo ¢l periodo orgar 0 que se

establezca una individualidad embrionaria. La maduracién del primordio de la pared |
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ventral se puede subdividir en tres fases. La primera involuera la consolidacion, en la cual
hay una migracion masiva de células precursoras de los somitas paraxiales, incluyendo
contribuciones de los miotomos dorsales, los esclerotomos ventral ¢s y los dermotomos
dorsolaterales para producir un engrosamiento progresivo de la pared primitiva. Estos
tejidos se diferencian en varios componentes de la pared ventral, piel, muasculo y

clementos esqueldéticos. Estos procesos toman la mitad del periodo embrionario, teniendo

una pared ventral bien establecida para las 9 a 10 semanas posteriores a la fertil

Coincidentemente con  la maduraciéon de la pared ventral, el tallo primi

vascularizado y se transtorma primero en el tallo del cuerpo y después en el cordén

umbilical. Los siguientes mecanismos del cierre de la pared siguen siendo especula
bien podrian ser controlados por genes homeéticos. Estos pueden ser reducidos a tres
procesos que sc sobrelapan al crecimicnto del tejido y la migraciéon en relacion a la
expansion ¥ encogimiento de las estructuras extracmbrionarias. El proceso total del cierre
de la pared ventral puede verse como una convergencia de los margenes de los discos
hacia un punto central. Por lo tanto, hay cuatro pliegues identificados para propositos
descriptivos como el cefiilico, caudal, y dos laterales que no son entidades separadas, son
como tapas separadas por hendiduras o surcos, pero que son dominios topogrificos
continuos en la periferia de un circulo que nunca se cierra. Esto explica por que la pared
ventral es cerrada sin la necesidad de un cierre bioldgico. Entonces, la pared ventral es un

mosaico que esta comprendido del plicgue original cefilico, caudal y laterales que

convergen hacia el ombligo. El componente supraumbilical de la pared ventral es formado

centralmente por su ex ion de la eura del pliegue cefilico mas alla del septum

transversum vy lateralmente por la mitad craneal de los pliegues lateralés, los cuales son

extensiones de la somatopleura marginal del disco germinal. El componente
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infraumbilical esta formado centraimente por el plicgue caudal y su extension mas alla de
la membrana cloacal y lateraimente por la mitad caudal de los pliegues laterales. Durante
la maduracién de la pared ventral. la migracion ventral del mesenquima de los somitas
lleva a un sobrecrecimiento de los plicgues laterales y restringe a los pliegues cetidlicos y
caudales a dos delgados pliegues triangulares que estin sobrepuestos al esterndn, linea
alba, recto medio v sinfisis del pubis. Dado a que la linca media e¢s el punto mas lejano a
los somitas paraxiales, es mds vulnerable a eventos dependientes de migracion-
maduracion.

Los defectos de la pared ventral se pueden originar por tres mecanismos. El primer
mecanismo corresponde a la falla primaria en la formacion del primordio de la pared
ventral durante la morfogénesis. El segundo mecanismo ocurre cuando hay une error en la

maduraciéon del primordio durante la organogénesis la cual se da por una migracién ventral

del mesénquima hacia los somitas; o por una falla de la estabiliz v diferenciacién de
las células en sus sitios. El tercer mecanismo implica un dafio secundario al primordio de

la pared ventral durante o posterior al estadio morfogenético que puede ser causado por

factores mecdnicos como una ruptura amnidtica, oligohid , ¥ crecimiento en el
utero restringido, entre otros (1,23).

Embriolégicamente, los vasos sanguineos primitivos no se pueden diferenciar como
arterias o venas. pero s¢ denominan segun su destino y relaciones futuras con el corazén.
En embriones de cuatro semanas, en el corazon tubular drenan tres pares de venas: 1) las
wvenas vitelinas, 2) las venas umbilicales, y 3) las venas cardinales primitivas. Las venas

umbilicales, llevan sangre de las vell coriéni de la p

Yy

persiste la vena umbilical izquierda. La vena umbilical derecha y la parte caudal de la

izquierda ingresan al higado y al seno vcnoso y degeneran. La parte persistente de la
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izquicerda se transforma en la vena umbilical, que lleva la sangre de 1a placenta al embrion.
Dentro del higado una derivaciéon Vellosa grande desarrolla el conducto venoso que
conecta la vena umbilical con la vena cava inferior. Este conducto venoso forma una
derivacion a través del higado que permite que la mayor parte de la sangre de la placenta
pase al corazén de manera directa sin hacerlo a través de las redes capilares del higado. La
arteria onfalomesentérica se origina como rama de la aorta dorsal y es la encargada de
irrigar al intestino medio que en esta ctapa se da por la arteria mesentérica superior y

posteriormente al entrar al cordén umbilical se convierte en la arteria umbilical (23).
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Etiologia

Existen diversas teorias con resp oalay £ de la gastrosquisis. La teoria mas

aceptada a nivel mundial es la de DeVries y cols. que en 1980 sugiricron que este defecto
es el resultado de una atrofia prematura o una persistencia anormal de la vena umbilical
derecha, que conlleva un dafio del mesénquima y a falla de la diferenciacion de la
epidermis en su sitio (18, 57). Otras teorias acerca de la patogénesis de la gastrosquisis
incluyen la de Hoyme y cols. que en 1981 sugiriecron que existe una disrupcidn intrauterina
de la arteria onfalomesentérica derecha, que da como resultado infarto y necrosis de la
base dcl cordén con la subsecuente hemiacion de las visceras a través del drea atectada;
esto explicaria la localizacién frecuente del defecto en el lado derecho (14). Una teoria
interesante es la de Dinsmoor y Seeds quienes en el 2002 sugirieron que ¢l defecto es
secundario a una ruptura espontinea de la pared abdominal basandose en estudios
prenatales. en un producto masculino de término con una masa quistica abdominal,

oligohidramnios, vejiga amplia, rifiones displasicos y gastrosquisis (24).
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Incidencia y Prevalencia

La gastrosquisis tiene una incidencia variable de | a 6 por cada 10,000 RN (14.18). En un
estudio de malformaciones al nacimiento con una muestra de 851,299 RN muertos
examinados en el periodo de 1978-1998 en el programa de Registro y Vigilancia
Epidemioldégica de Malformaciones Congénitas Externas (RYVEMCE) del Instituto
Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion Salvador Zubirin (INCMNSZ) se encontrd una
prevalencia para la gastrosquisis de 0.83 por cada 10,000 (19). En Inglaterra y Gales se
realizaron analisis retrospectivos entre 1987 y 1993 con un nimero de 4, 859,221
nacimientos totales en donde se detectaron 1043 defectos congénitos de la pared
abdominal. de los cuales 539 correspondieron a gastrosquisis. En este estudio se demostré
que la gastrosquisis duplicé su incidencia de 0.65 en 1987 a 1.35 por 10,000 nacimicntos
totales en 1991. Estos datos se atribuyen a factores regionales ya que al norte del rio
Tamesis hay mas casos de gastrosquisis que al sur. Los autores atribuyen esto por que al
norte existen menos lugares donde se pueden realizar abortos legales, ademas el uso del
tabaquismo en mujeres menores de 20 afios ha aumentado asi como el uso de drogas como
la cocaina que causan un efecto vaso-active y afectan al ricgo sanguineo de la arteria
ontalomesentérica (20). En cambio en la Isla de Hawai un andlisis retrospectivo desde
1986 a 1997 demostré una prevalencia de gastrosquisis del 3.01 por 10,000 nacidos vivos
¥y muertes fetales, aunque en el caso de nacidos vivos la prevalencia fue de 2.66. Los
investigadores dividicron a la

poblacién en base a su origen étnico el cual fue el siguiente: Caucdsicos, Asidticos del
Lejano Oriente (Japonés, Chino, Coreano), Nativos del Pacifico (Hawaiano, Samoano,

Guamano y Filipino). En esie estudio se encontré que los Filipinos tienen mayor
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prevalencia para defectos de la pared abdominal y que existen muchos casos que no fucron

reportados  por mal diagndstico del defecto. No  encontraron  diterenc

estadisticas publicadas para el resto de Estados Unidos y los autores sugieren continuar

con estudios para encontrar el porque existe una predisposicion a gastrosqu

poblaciones de Hawai (21). Finalmente en un estudio publicado en el British Medical

is utilizando registros del Centro

Journal sobre la prevalencia mundial de la gastrosqui

el afio 1981 se

Intermacional de Defectos Congénito

reconocieron 161 casos de gastrosquisis que significaron una prevalencia de 1.2 por cada

10.000 nacimientos; sin embargo, para ¢l afio 1998 esta prevalencia aumenté a 4.93. Se

sugirié que estas diferencias pudieran deberse a que existen casos mal diagnosticados en

los que no se realiza una diferenciacion entre ontfalocele y gastrosquisis (22).
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Factores de Riesgo

La edad materna y la baja paridad son factores de riesgo bien definidos para la
gastrosquisis (1,4,6). Woerler y cols. en un estudio retrospectivo de 1995 a 1999
comprobaron que ¢f uso de medicamentos analgésicos y vaso-activos como el dcido
acetilsalicilico, acetominofen., pseudoefedrina y la combinacion de estos dos tltimos,
aumentan los riesgos para la gastrosquisis dado a que gjercen un efecto vaso-activo a nivel
de la irrigaciéon de la arteria onfalomesentérica (26). El National Center on Birth Defects
and Developmental Disabilities y la CDC (Centers for Discase Control and Prevention)
realizaron un estudio utilizando datos de uso publico (certiticados de nacimiento) de 1997
a 1998 en donde se calculd la razon de Ia prevalencia de la asociacion entre ¢l tabaquismo
materno y 13 defectos congénitos entre los cuales se incluyd la gastrosquisis. En este
estudio se demostré que el fumar durante el embarazo aumentaba la prevalencia de
gastrosquisis dado a que ocurre un ctecto vaso-activo que afecta al riego sanguineo de la
arteria onfalomesentérica (27). Otro factor de riesgo estudiado es el del indice de masa

corporal. Antes s¢ pe que la ob

sidad

materna previa y durante el embarazo era un

factor de riesgo para delectos de la pared abdominal. Sin embargo, en un estudio en
madres joévenes realizado por el California Birth Defects Monitoring Program donde se
estudiaron a 104 casos de gastrosquisis vs. 220 controles, a las cuales se les realizd el
indice de Quatelet (QI= peso en kg/talla en m2) para medir la masa corporal, se encontré
un riesgo alto para gastrosquisis en madres con bajo peso (QI= <I8.1 kg/m2) y un riesgo
bajo para las madres con peso elevado (QI> 28.3 kg/m2) comparadas con madres con peso
normal. Los autores concluyeron que por cada unidad de aumento del QI, el riesgo de

gastrosquisis disminuia casi 11 % (28). Un articulo publicado en la Gran Bretafia sugirié




como factor de riesgo el vivir junto a tiraderos de basura. Se sugirio la e
componentes organicos volatiles, pesticidas, solventes ¥y metales pesados en estos tiraderos

de basura pudicran tener un efecto en el aumento de anomalias congénitas (incluyendo la

pastrosquisis). No obstante, para la gastrosquisis no sc encontraron diferencias con grupos
que vivieran en otros lugares (29). En una publicacién de el California Birth Defects
Monitoring Program se propuso que la ingesta disminuida de ciertos nutrientes como son
los carotenoides (alfa y beta-carotenos), compuestos de aminoacidos (glutation), vitaminas
C y E. fibras. frutas y verduras y ¢l aumento de las nitrosaminas podrian ser buenos
candidatos como factores de riesgo para la gastrosquisis. Los anilisis multivariados
indicaron que los factores nutricionales que mas se asociaron a gastrosquisis fucron los
niveles bajos de alfa-caroteno y glutation y nitrosaminas altas. Estos resultados sugicren
que una dieta materna inadecuada puede ser factor de riesgo para la gastrosquisis y que
estos tres nutrientes deberian de ser estudiados a largo plazo (30).

Antes se atribuia que la gastrosquisis era una patologia que les ocurria a madres menores
de 25 aios. Aunque la tasa de aparicion es de 1 a 6 por cada 10,000 RN, la tasa para

madres menores de 20 afios puede llegar a 7 por cada 10,000 RN. Varios estudios han

demostrado que solamente 7% de los casos ocurre en madres mayores de los 29 afios.

Ademas, la pastrosquisis se ha iado independi ¥y significativamente con baja

paridad (1). En Francia se realizé un estudio para describir la pr | ia de 2 defc de

la pared abdominal, onfalocele y gastrosquisis. De 265,858 partos consecutivos desde

1979 a 1998; fueron detectados 105 casos, de los cuales el 44.8% fuecron gastrosquisis. La

prevalencia  fue calculada,- y fucron . do da: las iacione: de otras
malformaciones con USG. Los autores demostraron que la edad materna es un factor

importante pero que aquellas madres que ieron medi tenian un riesgo




mayor de tener un producto afectado (25).
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Genética

s se observa casi siempre de manera esporidica, se han observado

Aunque la gastrosqu
algunos casos familiares con este defecto (1,31). En el afio 2001 Komuro y cols. realizaron
un andlisis mutacional de los exones 2 a 15 del gen BMP-1 (proteina morfogénica de
hueso) de 11 pacientes con gastrosquisis utilizando PCR (Polymerase Chain Reaction),
SSCP (Single Strand Conformational Polymorphism) y secuenciacion directa. Escogicron
BMP-1 ya que en el ratdén, este gen es miembro de una familia de metaloproteasas. Esta
proteina cs idéntica a una pro-coligena C-Proteinasa. Esta también activa a una lisil
oxidasa, la cual es esencial para la estabilizacion de la coligena y elastina, por lo que se
piensa que la BMP-I] juega un papel para la regulacion de la construccion de la matriz
extracelular la cual es esencial para el desarrollo normal, ya que cuando esta mutado en el

ratén asemeja a la gastrosquisis. En este estudio se concluyé que este gen no esta

implicado en la gastr enell 0 ya que no presenté ninguna mutacion (32). En
otro estudio realizado con la finalidad de encontrar algin gen implicado en la
gastrosquisis, Hillebrandt y cols. utilizaron QTL's (guantitaive rrait /oci) para identificar

lipamiento entre ciertos marcadores microsdtelites y la enfermedad. En este estudio,

utilizaron una cepa de ratones HLG/Ze que son productos de endogamia y que tienen una

pr para la gastr o se les expone a radiaciones. Se utilizé

como control la cepa de ratones C57BL/6J. Se identificS en los ratones HLG/Ze un QTL.
en ¢l cromosoma 7 al cua! se le denominé Rigs/ (Radiation induced gastroschisis). Es
interesante seflalar que el locus de Rigs/ es sinténico al centro de impronta para el

sindrome de Prader-Wili, lo que sugicere que aquellos ratones con la expresién paterna del

alelo desarrollan gastrosquisis a la ind ion por radiacién. También se identificaron




QTL's para los cromosomas 11 y 13 (33.34).

Para averiguar porque existe un desarrollo anormal de la pared abdominal y  porque la
cicatrizacién es deficiente en gastrosquisis se realizaron diferentes estudios con ratones

knockout para ¢l gen de la proteina similar a la carboxipeptidasa adrtica (Ac/p). Durante la

embriogénesis del raton el Aclp sc expresa abundantemente en la membrana extracelular

de los tejidos ricos en coldgena. que incluyen los vasos sanguineos, dermis y ¢l esqueleto.
Encontraron que ¢l gen para la proteina similar a la carboxipeptidasa aértica (Acip) tiene
un dominio que se llama discoidina. Este dominio se ha identificado en las proteinas de
membrana de los globulos de grasa de la leche, factores de coagulacion sanguincos,
receptores de tirosin cinasas, en donde facilita la agregacidn celular, adhesidon, o el
reconocimiento célula-célula. Al tener ratones ACLP " la mayoria morian en el periodo

perinatal, mientras que aquellos que sobrevivian tenfan problemas para la cicatrizacion.

Por lo tanto este estudio indica que el gen Aclp codifica para una proteina de la membrana

extracelular esencial para el desarrolio embriolégico y de los pr de cicatri ion de
Iz dermis ¥ que esta se encuentra también asociada con el QTL para Rigs/ en el
cromosoma |1 (34.37).

Para entender los mecanismos moleculares que intervienen en los cambios del epitelio de

las visceras | en la gastre isis, s¢ traté de investigar los cambios en la expresién de

los genes enterociticos lactasa, apolipoproteina A-1 y la proteina de unidn al retinol celular

Il (CBRPII) utilizando fetos de concjos. Estos cambios comprenden la hipertrofia e

b

hiperplasia del musculo liso con engrosamiento de la >$a Yy de cola
Se investigé la actividad de la lactasa celular por medio de inmunohistoquimica, y por
medio de Northern blot se buscaron los niveles de la apolipoproteina A-1 y la proteina de

unidén al retino!l cefular (CBRPII). A pesar de no encontrarse cambios histolégicos, la




18
expresion de la lactasa y la apolipoproteina A-1 y CBRPIL estaban disminuidas en el
intestino. La expresion de GAPDH el cual regula el desarrollo intestinal (gen constitutivo)
se vio aumentado también. Con estos resultados se concluyd que estos genes que sc
encargan en la absorcion de nutrientes y el triafico de los mismos en €l enterocito pueden
contribuir a los defectos en la absorcién que se presentan con la gastrosquisis (35).

O1ro modelo animal cn ratas Wistar tuvo la finalidad de comparar la fisiopatologia de la
rata vs. ¢l humano. A 21 ratas prefiadas se les realizo a sus fetos una cirugia para asemejar
una gastrosquisis y posteriormente al nacimiento se revisaron bajo el microscopio las
visceras, se evalud el peso fetal y la longitud intestinal. Se encontré que los hallazgos de
las visceras y todas las mediciones que realizaron posteriormente se asemcjan mucho al

fenotipo del humano con gastrosquisis (36).
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Diagnéstico

El diagnéstico de la gastrosquisis es clinico y se basa en la descripeion del defecto, que
este sca del lado derecho al cordon umbilical, que puede llegar a los 5 em. de diametro,
que las visceras no estin cubiertas por ninguna membrana y que pueden o no tener un
exudado café-verdoso (ver tigura 5). Se debe corroborur que el defecto sea lateral al
cordén umbilical y wverificar cuales son las visceras u otros organos abdominales que
fueron implicados (ver figura 6). Existe también la posibilidad de hacer ¢) diagndstico de
manera prenatal. La medicién de la AFP y beta-endorfina en suero materno. USG de 2° o
3" dimension. y la Resonancia Magnética Nuclear pueden ser utilizados en conjunto para
el diagndstico prenatal (ver figuras 7,8 y 9). La AFP clevada en suero materno se debe por
Ia discontinuidad de la anatomia feial (defecto de la pared abdominal) y al eswuar en
contacto con ¢l liquido amnidtico pasa al torrente sanguineo de la madre y por lo tanto se
cleva en sucro materno. Existe un componente de la AFP que es la beta-endorfina;
solamente en los casos severos de gastrosquisis se encuentra elevada y esto se puede dar
por la respuesta hormonal fetal del estrés o dolor que es causado por el dafio a las visceras
(30). Asi mismo la elevacion de la beta-endorfina se correlacionéd a una morbilidad

aumentada en el periodo postnatal (40). También existen los USG de 2° y 3° dimension

para el di ico de gastr . Bonilla-Musoles y cols. en un estudio realizado

comparando las diferencias entre estos dos métodos encontraron que al diagnosticar
primero con un USG convencional (2D) es conveniente realizar otra recxaminacion por
medio de los nuevos USG de 3° dimensién (12). En. la dltima edicién del libro de

Anomalias Estructurales Fetales de Roger C. Sanders se comenta que al asociar la

elevacion de AFP (la cual se detecta en miis del 95% de los casos con gastrosquisis) con
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una MoM de 7.0, mis los hallazgos ultrasonogrificos, la tasa deteccién es mayor. Los

autores consideran buscar los datos en la e por ultrasonido, 1) intestino
delgado o grueso hermiado a través de la pared abdominal de el lado derecho, ¢l cordéon
umbilical se obscrva por el lado izquierdo, el estdmago puede estar mal posicionado o
invertido, puede haber hidronefrosis si la vejiga esta involucrada, 2) el liquido amniético
es normal o ligeramente disminuido, si hay polihidramnios significa obstruccién de las
visceras y esto conlleva a un mal prondéstico. 3) retraso en el crecimiento intrauterino (39).
i.a tasa de deteccidn de gastrosquisis por medio de USG es del 83%. con una edad
gestacional media de 20 + 7.0. Esto fue demostrado en un estudio de evaluacidn de
diagnastico por USG cn 19 registros curopeos (38). En caso que sea necesario los estudios
radiogrificos convencionales y el estudio patolégico (en caso de muerte) se pueden
emplear para corroborar los hallazgos clinicos. Se estima que bajo un buen programa de
diagndstico prenatal. la tasa de deteccion de la Gastrosquisis es de un 76-90%, pero en

regiones dondce los programas son excelentes este valor se aproxima al 100% (7).
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Diagndstico Diferencial

Los di Osticos difer les que se deben de considerar son ¢l complejo cuerpo-pared, el
onfalocele roto (ver Tabla 1) y 1a hernia del cordén umbilical (ver figuras 10 a 12) (4,39).
Hay que tcner en mente que pueden coexistir otros problemas con la gastrosquisis como es
la hipomotilidad de las visceras, intolerancia al comer, atresia intestinal, criptorquidia,
enfermedad de Hirschprung e hipogénesis oro-mandibular (6). Otras alteraciones que
pueden acompaiiar a la gastrosquisis son la atresia del recto o del ano, agenesia de colon,
vejiga ectépica, anencetalia, meningocele, espina bitida, iniencefalia, lordosis o escoliosis,

atero bicorne. tubdrculo genital bifido. malrotacién intestinal y volvulus (ver Tabla 2)

(3.4.12,13.41)

Figura 10
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Tabla 1. Diferencias de Gastrosqu

¥ Onfalocele

Gastrosquisis

tocalizacion del def A la derecha del cordon umbili
Coardén Um Insercién normal

Membrana o

Visceras Atrdsicas y estendticas

Organos expuestos

Otros defectos

Edad materna

Intestino, estomago, vejiga

Gtero, rara vez hi
Aproximadamente 20%
disrupciones vasculares

< 20 anos

Onfatocele
Dentro del cordon umbilicat
Insertado en ¢l defecto
si
Normales

intestino ¢ higado

Aproximadamente 75%
trisomias, defectos cardiacos

> 35 anos

‘Tabla 2. Caracteristicas de Defectos de la Pared Ventral y Condiciones Asociadas

Defecto Descripeion Otens anomal
Gastrosquisis Defecto purnumbilcal Ninguns
Onfukocele Defecto de linca medn,

Sx Becwith-Wiedemann

Pentatogia de Cantrell

Asternia
Ectopia Codis

trotie de Vegign
fixtrofia de Cloaca
Campleyo Cucrpo-Pured

Macroglos:
iceromeyal

snfalocele.,

detoctos cardiacos
v

s intracorporcs

Onfalocele, hermia diafragmatica anterior,  Ninguna

defoctar distal del esternon, defecto del

permardio, detecta catdraco
Ausenca del osternon
Defecws del e

man v mel

sccrucion de vepiga

Fxuofia closcal con 2 hemiveigas

Ninguna
Untalocele, defectos
carducos
Ancuplondias
Ninguny

Detevios  sbdominoluawscos,  placenta Ninguna

sdhenda, defects en crinco. escolosts,

defeeteos de las extremadades
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Pronostico

En la actualidad, se cuenta con unidades de terapia intensiva neonatal, nutriciéon parenteral
¥ técnicas de cirugia pediatrica, gracias a las que se alcanza una tasa de sobrevida a largo
plazo del 85 al 95% en pacientes con gastrosquisis (6-7,39). Se acepta que la tasa de
mortalidad de la enfermedad es menor del 8% (42). Se sabe que los pacientes con
gastrosquisis tienen dificultades con la absorcion de nutrientes y mala motilidad intestinal
dada por la exposicidn de las visceras con el liquido amnidtico y la obstruccion mecanica
de [a pared abdominal (35). Hay métodos por los cuales se pueden reducir ciertos factores
de riesgo que aumentarian la morbi-monalidad en los pacientes con gastrosquisis. Uno de
cstos se corrobord mediante estudios en embriones de pollos, de becerros y en humanos.
Se¢ administré un tratamicnto alcalinizante in usero al liquido amnio-alantoico y se vid que
éste previene ¢l dafio intestinal al corregir el pH de las visceras abdominales expuestas al
exterior. El liquido amniético al estar en contacto con las visceras expuestas causa edema
de la serosa, engrosamiento y adherencias que causan complicaciones y que puede llegar
en muchos casos a necrosis de las visceras. Con este pretratamiento in drero mejora el
prondstico (43-35). Otro factor que se asocia con un mal prondstico es la perdida de
proteinas fetales (46). Cuando el feto esta expuesto a estrés, puede haber la existencia de
meconio. El meconio también irrita a las visceras y aumenta los riesgos para un mal

prondstico, asi como ¢l aumento en las complicaciones. En un estudio realizado en

8

Turquia, Hakguder y cols. d on que la ind de la diuresis fetal por medio de

furosemide intr 6 1ii los d b

ica ayuda a e los intestinos ue este es
ica ayud de I test 1

cfectivo tanto en un pretratamicnto como lo es para mejorar cl prondstico (47). Ademas se

sugirié que la cisaprida (que es un procinético del si gastroi tinal) podria ayudar




as

en el periodo postnatal y pos-quirirgico con relacion a los problemas de motilidad

intestinal que se presentan en estos pacientes (48). En Brasil, se encontraron factores de

riesgo que incrementan la montalidad en los pacientes con gastrosquisis. Estos factores de

riesgo fueron la ausencia de diagndstico prenatal, parto pretérmino, bajo peso al nacer,
parto fuera de un hospital de 3er nivel y retraso en la cirugia. En este estudio la tasa de
monalidad encontrada fue del 52%. la primera causa de muerte fue la sepsis (93.8%) (49).
Como ya se indicd. ¢l retraso en la reparacion del defecto de la pared abdominal pucde ser
un determinante en ¢l pronéstico. ya que entre mas tiempo pasa las complicaciones
aumentan. En un estudio retrospectivo de 7 afios desde 1992 al 1998 se encontré que el
cierre del defecto de pared se realizo antes de las primeras 4 horas despuds de nacer y que
incluso en aquellos que se someticron a cirugia después de 6 horas no se encontraron
diferencias significativas en ¢l prondstico (50). Un tactor determinante en el prondstico de
un producto con gastrosquisis es el hecho de que exista una perforacion de alguna viscera
abdominal, ya que esto aumenta la morbimorialidad y posibles complicaciones (51).
Finalmente. se reportd 1 caso en donde hubo muerte intrauterina en el 3er trimestre en un

fel con gastrosquisis, donde el cordén umbilical se vié comprimido por la dilatacion

de las visceras expuestas al liquido amniético. y los autores recomiendan que se busque

intencionadamente la situacién del cordén para poder determinar el prondstico (52).
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Tratamiento

El tratamiento bdsico se fundamenta en la deteccion oportuna de esta patologia. Al nacer,
ya sea por via vaginal o cesdrea, se deben cubrir las visceras con una bolsa de Lahey que
csta hecha de Silastic y realizar todas las evaluaciones preoperatorias asi como la
utilizacion de antibiéticos (18,53). Se recomienda el parto vaginal a menos que exista una
indicacién obstétrica para la realizacion de cesdarea (4,39,54). En el estado de Texas, se vio

retrospectivamente en los registros, el porcentaje de terminaciones de los embarazos

previos a las 20 semanas de 1 y la gastrosquisis fué

ite el 5%, pero se

aconseja que la decisién de terminar con el embarazo no se debe de considerar como un
tratamiento ya que en menos del 8% hay muerte neonatal (55). Con respecto al cierre del
defecto de la pared abdominal, existen una variedad de técnicas quirirgicas que se pueden
emplear. Solamente para mencionar algunas de ellas estin aquellas que realizan la
reubicacién de las visceras funcionales, y posteriormente el cierre del defecto con la
reconstruccién del ombligo. Existen otras técnicas en donde no se deja el ombligo y que
curiosamente esta técnica causa la mayoria de qucjas de los pacientes, en donde su imagen

corporal se ve afectada ya que no tienen un ombligo.

Figura (4 Figura 15
1olsa de Lahey que »e uthiza para cubrir las visceras Vista pust quIrsrgica on donde si se conserva el umbhigo




Planteamiento del probl ¥ justifi

L.a gastrosquisis es una patologia con una incidencia y prevalencia baja en la literatura

mundial. En este trubajo se hard una revisién de 10 afios de con gastrosqui asi

como de la literatura.

)R1




Objetivo

Se hard una revisién de 10 aflos de pacientes con gastrosquisis y de la literatura.
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Material y Métodos

Este es un estudio descriptivo, retrospectivo, tipo seric de casos en donde se realizara una
revisién de los casos para encontrar algin factor predisponente que halla: causado. la
gastrosquisis asi como una revisién de la literatura. Posteriormente se analizaran los datos

v se procedera a el andlisis estadistico utilizando los archivos de RYVEMCvE y REDECO.

Criterios de Seleccion:
1. Criterios de Inclusion
a. Presencia de un defecto lateral al énfalos en la pared abdominal con
evisceracion sin membrana protectora.

b. Cordén umbilical intacto.
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Reporte de Casos

Caso #1

La madre de 23 afios de edad originaria y residente del Distrito Federal, con escolaridad de
secundaria. dedicada al hogar, vive en unién libre con su pargja de 26 afos de edad,
originario y residente del Distrito Federal, con grados de estudio de secundaria, obrero.
Dentro de la historia clinica obstétrica Gesta 2 Para 1 Cesirea |, con una fecha de Gitima
menstruacién (FUM) el dia 18/06/01, peso de 49.500 Kg.. una talla de 1.43 mis.. ¥ signos
vitales dentro de lo normal sin antecedentes durante ¢l embarazo. Eila refirié control
prenatal en el Hospital de Ja Mujer en donde se e realizaron 2 ultrasonidos en donde no se
demostrd ninguna alteracion. El dia 10/03/02 se obtiene por parto cutécico un producto
vivo anico femenino con un peso de 2,500 gr., una talla de 46 cm., y un perimetro cefilico

de 34 em.. con liquido amniético meconial + y placenta normal, Apgar 7/9 y una cdad

il ional de 39.5 sc por Capurro, 37.6 semanas por FUM. A la EF sc encontré un
defecto de la pared abdominal del lado derecho al cordén umbilical compatible con una
gastrosquisis. Las visceras fucron cubiertas y el neonato fue trasladado a la terapia
intensiva neonatal en donde se le realizaron preparativos preoperatorios para la correccién

de la gastrosquisis.
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Caso #2

La madre de 17 afios de edad, originaria y residente del Distrito Federal, con grados de
estudio hasta la secundaria, dedicada al hogar, vive en unién libre con su pargja de 18
aflos. originario v residente del Distrito Federal. con grados de estudio de secundaria,
empleado. Dentro de los antecedentes heredofamiliares ella refiere que su madre tiene
Diabetes Mellitus Tipo 2 bajo tratamiento. el resto fue negado. Dentro de [a historia clinica
obstétrica Gesta | Cesarea 1. con una fecha de daltima menstruacion (FUM) el dia
08/07/0), peso de 47.500 Ky, talla de 1.46 mts.. menarca 12 afos, ritmo 30x4, inicio de
vida sexual (IVSA) 16 aflos con una parcja sexual v signos vitales dentro de lo normal sin
antecedentes durante el embarazo. Ella acudio a control prenatal en ¢l Hospital General de
México. En un ultrasonido realizado fuera del Hospital General de México se reporté un
embarazo de 20.2 semanas de gestaciéon, polihidramnios leve y gastrosquisis. El dia
12/03/02 se obtience por parto tipo Cesarea un producto vivo Unico femenino con un peso

de 1.700 gr.. talla de 42.5 c¢m.. y un perimetro cefilico de 29 ecm.. con liquido amniético

" ial ++++ y pl a peq normal, Apgar 4/8 y una edad gestacional por Capurro

de 35.2 semanas. por FUM 38 semanas. A la EF se encontré un defecto de la pared
abdominal del lado derecho al cordén umbilical compatible con una gastrosquisis, también
sc encontré con bajo peso para la edad gestacional y desnutricidn in ritero. Las visceras
fucron cubiertas y el neonato fue trasladado a Ja terapia intensiva neonatal en donde se le

realizaron preparativos  preoperatorios  para  la  correccion  de  la gastrosquisis.
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Caso #3
La madre de 18 ailos de edad. originaria de Puebla y reside en el Distrito Federal, con

q

grado de estudio hasta la secundaria, su ocupacion es de empl doméstica, es soltera.
Su pareja tiene 21 aflos de edad. ¢s originario y residente de Puebla, con ningan grado de
estudio, mecdnico automotriz. Dentro de los antecedentes heredofamiliares ella reficre que
su abuelo materno fallecid por complicaciones de Diabetes Mellitus Tipo 2 a los 50 ailos
de edad. el resto tue negado. Dentro de la historia clinica obstétrica Gesta 1 Cesarea 1. con
una fecha de aitima menstruacion (FUM) el dia 25/07/01, peso de 56 Kg., una talla de 1.43
mis., menarca 13 aios, ritmo 28x3x2, inicio de vida sexual (1VSA) [6 aiios con una parcja
sexual y signos vitales dentro de lo normal sin antecedentes durante el embarazo. Ella

acudid a control prenatal en el Hospital General de México. En un ultrasonido realizado

por fuera del Hospital General de México se reporto un embarazo de 35.1 secmanas de

ion con gastr isis. El dia 16/03/02 se obtiene por Cesarea un producto vive anico
femenino con un peso de 2,700 gr., una talla de 47 cm., y un perimetro cefilico de 33 cm.,

con liquido amniético me: ial +++ y pl con multiples calcificaciones, Apgar 4/8 y

una edad gestacional por Capurro de 40.4 semanas, por FUM 38.5 semanas. A la EF se

encontré un defecto de la pared abdominal del lado derecho al cordén umbilical,

compatible con una gastrosquisis. Las visceras fueron cubiertas y el neonato lue trasladado

a la terapia intensiva neonatal en donde se le realizaron preparativos preoperatorios para la

correccion de 1a gastr
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Caso #4

La madre de 14 afios de edad, originaria y residente de Morelos, con escolaridad de
secundaria, dedicada al hogar, soltera. Su pareja ticne 14 afios de edad, es originario y
residente de Morelos, con estudios hasta la secundaria, ayudante mecinico automotriz.

d los ites her

Fueron dof:

riliares, los antecedentes personales no
patolégicos y antecedentes patolégicos. Dentro de Ia historia clinica obstétrica Gesta |
Cesdrea 1, con fecha de nltima menstruacién (FUM) desconocida, peso desconocido asi
como la talla. Menarca 13 afios, ritmo 28x4, inicio de vida sexual (IVSA) 13 afios con una
pareja sexual. Sin anteccedentes durante el embarazo. El dia 06/04/02 se obtiene por
Cesdrea un producto vivo tnico masculino con un peso de 2,800 gr., una talla de 48 cm., y
un perimetro cefilico de 33 em., con liquido amnidtico meconial +++ y placenta normal,
Apgar 4/8 y una edad gestacional por Capurro de 40.3 semanas. A la EF se enconurd un
defecto de la pared abdominal del lado derecho al cordén umbilical compatible con una
gastrosquisis. También se encontré dextrocardia a la EF y radio 16gica. Las visceras fucron
cubiertas y el neconato fue trasladado a la terapia intensiva neonatal en donde se le
realizaron preparativos preoperatorios para la correccién de la gastrosquisis y se realizé
interconsulta al servicio de Cardiologia Pedidtrica para valoracion de la dextrocardia. Cabe

sefialar que no se encontro ¢l expediente de la madre, que esta reportado como perdido.
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Caso #5
La madre de 19 aflos de edad, originaria y residente de Michoacan, con grados de estudio
medio superior, dedicada al hogar, casada. Su parcja tiene 27 afos de edad. es originario

de Hidalgo y reside en Michoacdn, con estudios universitarios, médico. Dentro de los

q d

her

iliares ella refiere que su abuclo materno ticne Diabetes Mellitus
Tipo 2, el resto fue negado. Dentro de la historia clinica obstétrica Gesta 2 Cesarea | Para
1. con una fecha de ultima menstruacién (FUM) el dia 31/07/01, menarca 11 adfios, ritmo
28x4, inicio de vida sexual (IVSA) 18 aflos con una pareja sexual y signos vitales dentro
de lo normal. refiere como antecedente durante el embarazo ausencia de movimientos
fetales 3 dias antes del parto. Acudié a control prenatal por medio de consulta privada en 6
ocasiones, en donde a los 3 y 6 meses s¢ le realiza ultrasonido los cuales reportaron
onfalocele. En un ultrasonido realizado en el Hospital General de México se reporté un
embarazo de 33.6 semanas dc gestacion sin  actividad cardiaca con onfalocele,
malformacién de linea media y probable ectopia renal. El dia 08/04/02 se obtiene por parto
eutéecico un 6bito pretérmino femenino con un peso de 2,620 gr., una talla de 50 em., y un
perimetro cefialico de 29 cm., con liquido amnidtico meconial ++, fétido y placenta
normal, Apgar 0/0 y una edad gestacional por Capurro de 33.3 semanas, por FUM 33.6
semanas. A la EF se encontré un defecto de la pared abdominal del lado derecho al cordén
umbilical compatible con una gastrosquisis. Ademas sc¢ encontré atresia de coana derecha
y ausencia de glindula mamaria izquierda. A 1a realizacién de la autopsia se diagnosticé
gastrosquisis derecha con atresia de coana derecha y ausencia de gléndula mamarin
izquierda. La causa de muerte fue determinada por parte de patologia como insuficiencia

feto placentaria.
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Caso #5
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Caso #6

L.a madrc de 19 afios de edad, originaria del Distrito Federal y reside en el Estado de
México, con grados de estudio hasta la secundaria, dedicada al hogar, casada. Su pargja
tiene 22 aflos de edad, es originario y residente del Estado de México, con estudios hasta la
secundaria, ocupacién diablcro. Niega antecedentes hercdofamiliares, antecedentes

personales no patolog y ar dentes  patologicos. Dentro de la historia clinica

obstétrica Gesta 1 Para |, con una fecha de altima menstruacion (FUM) el dia 27/08/01,
menarca 12 afios, ritmo 30x7, inicio de vida sexual (IVSA) 18 aflos con una pargja sexual
¥y signos vitales dentro de lo normal, retfiere como antecedente durante el embarazo que se
le habian detectado al feto alteraciones en la morfologia por USG. Ella acudié a control
prenatal por medio de consulta privada en 3 ocasiones a partir del 3er mes del embarazo en
donde se le realizan 2 ultrasonidos que fueron reportados como normales. En un

ultrasonido realizado en ¢l Hospital General de México se reporté un embarazo de 29

de ion con gastrosquisis y falia. El 15/04/02 se realiza un ultrasonido
de control en el Hospital General de México en donde se reporté un ébito con anencefalia
y gastrosquisis. El dia 17/04/02 se obticne por parto cutécico un Obito pretérmino
masculino con un peso de 1,030 gr., una talla de 40 cm., perimetro cefilico de 17 cm., con

liquido amnidtico meconial -+++-+ y placenta inmadura, Apgar 0/0 y una edad gestacional

por Capurro de 32.5 semanas, por FUM 30.3 semanas. A la EF sc¢ encontré un defecto de

1a pared abdominal del lado derecho al cordén umbilical patible con gastr: isi
Ademads se 6 falia. No se palpd el testiculo izquierdo. A la realizacién de la
psia se di icé gastrosquisis derecha, falia y testiculo izquierdo abdominal.

feto p ia por parte de

La causa de muerte fue determinada como insufi

patologia.
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Resultados

En esta serie de casos reportados durante los meses de marzo y abril se tienen datos acerca
de las madres de los pacientes con respecto a su historial médico. Todas provienen de
diferentes partes del pais como son ¢l Distrito Federal, Puebla, Morelos y Michoacan. El
nivel socioccondmico de las familias fue evaluado por trabajo social y varié entre bajo,
medio-bajo y medio. Las edades de las madres variaron entre los 14 afios de edad hasta los
23 afios. con un promedio de 18.3 afos. Con respecto a su historial ginecologico y
obstétrico todas menos la madre del Caso #1 eran primigestas. Ninguna refirié
antecedentes genéticos de importancia para la patologia en cuestidon, Todas cllas negaron
exposicidon a teratdgenos asi como toxicomanias. Dentro de las semanas de gestacion
(SDG) al momento del parto o cesdrea fueron variadas, estas oscilaron entre las 30.3 SDG
hasta las 38.5 SDG por fecha de ultima menstruaciéon (FUM) con un promedio de 35.6
SDG por FUM. Al rcalizar la valoracion de Capurro para edad gestacional, se encontraron
diferencias que variaron entre las 32.5 SDG hasta las 40.4 SDG con un promedio de 36.4
SDG. Los pesos de las madres tuvieron una variedad que iba desde los 47.5 kg. hasta los
56 kg. con un peso promedio de 51 kg. En relacién a los cuidados prenatales se encontrd
que a ninguna de ellas sc les realizd triple marcador y/o amniocentesis. En el Caso #1 la
madre acudid en 2 ocasiones a control prenatal fucra del Hospital General de México,
0.D. (HGM) en dondc se le realizaron 2 ultrasonidos los cuales fueron reportados como
normales. En la madre del Caso #2 tuvo su control prenatal en el HGM en donde por

medio de ultrasonido realizado fuera det FIGM se recporto polihid ios y gastrc isi

En el Caso #3 también su control prenatal fue realizado en el HGM asi como un

ultrasonido en donde se detectd gastrosquisis. La madre del Caso #4 no refirié ningn tipo
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de atencién prenatal. En el Caso #5 refirié la madre que de manera privada acudié a 6
consultas de control prenatal en donde se e realizé solamente 1 ultrasonido el cual reporto
onfalocele; en el HGM a las 36 SDG por FUM se le realizo otro ultrasonido en donde se
reporté onfalocele, que a la resolucién del embarazo se traté de gastrosquisis. Finalmente
la madre del Caso #6 acudi6é a 3 consultas de control prenatal fuera del HGM en donde se
realizaron 2 ultrasonidos con resultado normal, en el HGM se realizd ultrasonido y se
reporé anencefalia con gastrosquisis. También se encontraron diferencias en relacion con
el peso, talla y perimetro cefilico (PC) de los productos. Los pesos variaron entre los
1,030 gr. hasta los 2,800 gr. Las tallas fueron desde los 42.5 ecm. hasta los 50 cm. Con
relacion al PC se encontraron desde los 17 ecm. hasta los 33 cm. Sc hicicron los promedios
de el peso, talla y PC respectivamente encontrandose un peso promedio de 2,225 pr., talla
promedio de 45.58 cm.. y un PC promedio de 28.6 cm. La relacidén hombre-mujer fue de

2:3.

En el servicio de Genérica del HGM hay un programa llamado Registro de Defeclos
Congénitos (REDECO) en donde durante los afios de 1993 hasta el 2002 hubo un total de
70,895 recién nacidos vives. De estos recién nacidos, hubo 25 casos de gastrosquisis, lo
cual la incidencia para la gastrosquisis es de 0.35/1000. Lo interesante es que en 1993
hubo 1 caso, en 1994, 4 casos, en 1995, no hubieron casos, en 1996, 3 casos, en 1997,
ningdn caso, cn 19982 casos, en 1999,3 casos, cn ¢l 2000, 5 casos, cn ¢l 2001, 1 caso y en
el 2002, 6 casos. Al realizar este analisis retrospectivo no se encontraron datos que

sugirieran como factor de riesgo el origen, lugar de residencia de las madres, asi como

alguna época del afto en particular para pr gastrosquisis. Las lias iadas
qQue mas se vieron fueron ano imperforado con fistula uretral, gastrosquisis izquierda,

pentalogia de Cantrell, ¢ hidrocefalia. Del 26 de febrero al 25 de marzo del 2002 se
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reportaron 510 nacidos vivos, 21 mortinatos y 10 malformados, de los cuales 3 son los
casos #1 al #3. En cl segundo periodo comprendido del 26 de marzo al 25 de abril del
2002 hubieron 616 nacidos vivos, 28 mortinatos y 11 malformados de los cuales 3 son los
casos #4 al #6. Cabe sefialar que la edad promedio de las otras madres en el ler periodo
mencionado fue de 22.1 afios y en ¢l 20 periodo fue de 29.9 afios. Al hacer las percentilas

de los pacientes se encontraron los siguicntes datos. Para el Caso #1, 2, ¥ 5 el PC se

encontrd por debajo del percentil 5. Con respecto a la talla, los Casos #1,2 y 6 se
encontraron por debajo del percentil 5, el Caso #3 cayé en el percentil 10, el Caso #4 en el

percentil 25 y el Caso #5 c¢n el percentil 50. Los percentiles de el peso fueron los

siguientes; para el Caso #1 y 5 percentil 5, Caso #2 y 6 por debajo del percentil 5, Caso #3
y 4 el peso cayo en el percentil 10. Estos resultados en general son similares a lo que se

reporta en 1a literatura médica.

LLA DE O AGEN
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Discusién

La gastrosquisis es una patologia que afecta wanto a hombres y mujeres (39). Existen
mecanismos ya conocidos por lo que se produce un defecto de la pared abdominal, lateral
al cordén umbilical y este conlleva a salida de organos abdominales sin algin
recubrimiento membranal que se puede acompaiiar o no de un exudado de color verde café
y que por lo general es mas frecuente del lado derecho (56). La incidencia reportada es de
I a 6 por 10,000 RN y en otras publicaciones 1 en 3,000. En nuestra serie se aproximé la
incidencia a § por 10,000 RN o a | en 3000. Se le considera a la gastrosquisis como una
patologia multifactorial aunque se han reportado casos familiares. Se han atribuido

factores de riesgo para presentar una gastrosquisis como son madres jévencs de bajo peso,

¢l uso de ciertos r

s, ser primi a ¢ inclusive en experimentos animales cxiste
cierta predisposicion al haber loci afectados en ¢l ratén. Con respecto a estos loci, estan
involucrados los cromosomas 11 y 13 en donde hay dos genes, Rigs! y Aclp que cuando
estan mutados predisponen a la gastrosquisis y se ve afectada la reparacidn de las heridas.
Uno de elios curiosamente esta involucrado con un centro de impronta lo cual sugiere un
mecanismo mas de herencia. En la revision de la literatura, existen numerosos métodos
para poder llegar al diagnéstico de gastrosquisis de manera prenatal; entre cstos métodos
esta la determinacion de la AFP, USG ya sea de 2* o 3" dimensién, RMN y acudir a

consultas de control prenatal y de diagnéstico prenatal. Es importante sefalar que la

f i p de Iquier defe de la pared abdominal modifica los riesgos de
morbi mortalidad en los pacientes, ya que al resolver el embarazo se pueden tomar las
medidas adecuadas para la intervencién quirargica temprana. También se han desarrollado
técnicas para reducir el dafio que se produce en las visceras al estar en contacto _con el
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liquido amnidtico y meconio; la amnicinfusion, que como ya se¢ ha descrito en la literatura

disminuye el edema y posible necrosis de las visceras. Por lo general, con una intervencion

multidisciplinaria temprana la deteccién, preparacién y posteriormente la reparacién del
defecto con las nuevas técnicas quirdrgicas han hecho que de ser un problema aparatoso
pase a tener un tratamiento y prondstico favorable para la vida.

En los casos reportados en esta serie, se hicieron varias observaciones importantes y que
concuerdan con lo reportado en la literatura. En esta serie la mayoria de las madres son
joévences, provenicnies de niveles socioccondmicos bajo a medio, de diferentes regiones del
pais, con habitos alimenticios regulares, sin vivir en alguna zona de riesgo ambicntal para
¢l desarrollo de gastrosquisis, sin antecedentes de utilizar medicamentos que pudieran
predisponer a la formacion de una gastrosquisis, asi como patologia gendtica dentro de sus
antecedentes. Con excepcion de una paciente todas cran primigestas. Los productos de las

gestas que fatlecieron fueron dos, uno con anencefalia y el otro murié por una

insufici ia feto pl ia con otras dismorfias aparentes como atresia de coana
derecha y auscncia de la glandula mamaria izquicrda como fue reportado por patologia.
Uno de los pacientes ademds de presentar la gastrosquisis presentéd dextrocardia. Todos
tuvieron retraso del crecimiento intrauterino asi como bajo peso al nacer que se reflejo a la

exp fisica y per iles. A nivel de patologia se confirmo en los 2 casos de los

pacicntes que fallecicron que efectivamente se trato de gastrosquisis.

Los pacientes que sobrevivieron fueron atendidos de manera temprana en el HGM

b fend. 1

r dos dores para su recuperacién. A todos los familiares se les didé

cita para asesoramiento genético y

de los procedimi >s quirurgicos. A pesar
de eso, es importante el conocer ¢l porque en tan poco liémpo se presentaron 6 casos de

gastrosquisis en 2 meses, y el saber si la incidencia dentro del HG

A= 1Y

FALLA DE CRIG

ko)

I

A

N




62
permanccido igual a lo reportado en la literatura. Se debe hacer énfasis en la necesidad de
educar tanto a médicos como pacientes sobre el diagnoéstico prenatal asi como su control
prenatal con sus médicos tratantes. Hay aun mucho por saber y por entender en relacion a
la gastrosquisis; si hay o no genes especificos en humanos y en que cromosomas se
ubican, que funciones ticnen, y si existen o no otros mecanismos fisiopatologicos para la
gastrosqusis que pudicran explicar esta patologia. Desafortunadamente no hay un
tratamiento actual in difere para prevenir o corregir la gastrosquisis; lo Gnico que se pucde
hacer, como ya se sciiald, es estar pendicnte de los factores de riesgo asociados a la
gastrosquisis ¥ tratar de eliminarlos o al menos tener los cuidados pertinentes y ¢so es

fabor de todos los médicos.
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Tablas
Masculino Femenino
2 E]

Tabla 3. Relucion Masculine Femenino ¢ Las Pacientes Con Gastrosquisis

Madres Padres
23 27
19 26
19 22
18 21
17 I8
14 14

“Tabla 4. Edades De Las Madres y Padres De Los Pacientes Con Gastrosquisis

Edades de

las madres

Edades de

los padres

Promedio 18.3
Mediana 18.5
Moda 19

33 27
19 26
19 22
18 21
17 I8
14 14

Promedio 21.3
Mediana 21.5
Moda N/A

Tabla 5. Promedio, Mediana y Moda De Las Edades De Las Madres y Padres
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# Cuso Peso (Kg.) “Talln (Mis.)

1 49.500 XK

2 47.500 1.46

3 56 143

4 N/A N/A

5 N/A N/A

6 N/A N/A
Tabla 6. Peso v ‘Talls e Las Madres

Vivos Muertos Malformados

Namero de Recién Nacidos en ef HGM

en el periodo de 26 de febrero al 25 de slo 21 10
unarzo del 2002

Nuimero de Recién Nacidos en ¢l HIGM
len el periodo de 26 de marzo sl 25 de 616 28
abril del 2002

“Tabla 7. Casuisnca de RE!

ECO en los meses comprendidos en ta apancion de los cusos

Madres Padres
3s 36
27 34
a5 29
a2 27
20 26
20 24
19 23
19 20
18 18
16 N/A

Promedio Promedio
221 26.3

Mediana 20 Moediana 35
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“Tabla 10. Edades de kos padres de hijos <l period:

cntre el 26 de febrero al 25 de manG,




Madres
42
39
35
34
33
30
28
27
22
20
19

Promedio
29.9
Mediana

31.5

Padres
as
44
41
<0
40
36
36
36
32
30
23

Promedio
36.63
Mediana
42.0

G5

“Tabla 8. Edades de los padres en el periodo comprendido entre €] 26 de marzo al 25 Je abril del 2002,

o W ok W N =

Nuimero de Caso

Peso (gr.)

2,500
1.700
2.700
2,800
2,620

1,030

Tulla (cm.)

46
42.5
47
38
50

40

rC

(em.)

R W v

Tabla 9. Peso, Tallay PC de los pocicnies
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PESO (gr.) TALLA (em.)  PC (cm.)
Caso #1 2.500 46 31
Caso H2 1700 42.5 29
Cuso #3 2.700 47 33
Caso #4 2.800 48 33
Caso ##5 2.620 50 29
Caso #6 1.030 40 7
2.22s5 45.58 28.6

Cabla 10. Promedias de somatametria en los pacientes 1L ® ae reficre ol paciente con anencelatia

LUGAR DE ORIGEN Y RESIDENCIA DE LAS PAREIJAS
MUJERES
Distrito Federal (3)

IHTOMBRES

Distrito Federal (2)

Pucbla
Morelos

Michoacan

Puebla
Morelos

Michoacdn

Estado de México

Tabla 1. Ongen y lugar de residencia

NUMERO DE CASOS EN LOS ULTIMOS 10 ANOS
Afio Numero de Casos
1993 1
1994 4
1995 1]
1996 3
1997 [}
1998 2
1999 3
2000 s
2001 t
2002 6

Tabla 12. Numcro de casos en los ulumos 10 aftos.
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