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RESUMEN.

Las malformaciones gastrointestinales: gastrosquisis y onfalocele son una urgencias
medico quirargicas,

Objetivo: Conocer la frecuencia de atencion de recién nacidos con gastrosquisis y
onfalocele en el HIES.

Diseno: Se realizo un estudio retrospectivo de enero del 1999 a diciembre del 2004 a los
pacientes que cumplieron con el criterio de inclusiéon (RN ingresado en la sala de UCIN del
HIES en este periodo) en el Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil del Estado de
Sonora.

Material y Métodos: La incidencia fue de l: 99 para gastrosquisis y de 1:489 para
onfalocele; la edad promedio de la madre fue de 19 arnios para gastrosquisis y
onfalocele. Con diagnéstico prenatal por US: 16 para gastrosquisis y 22 para onfalocele;
con patologia durante la gestacion en el 30% de las madres con toxicomanias en el 18%
de las madres; numero total de casos para gastrosquisis: 44 y para onfalocele nueve,
de los cuales fueron masculinos: 66% y femeninos 44°%. Obtenidos por via vaginal: 19
y por cesarea: 34. Con peso promedio al nacimiento de 2641 gms. Y de edad gestacional
al nacimiento de 37 Sem. La mortalidad para la gastrosquisis fue de 36% y para el
onfalocele de 56%.

Conclusiones: La gastrosquisis y el onfalocele continuan siendo una causa importante de

morbilidad y mortalidad en la etapa neonatal.



INTRODUCCION

ANTECEDENTES.- Las malformaciones congénitas son siempre motivo de interés, mds

ahora que el estudio de la genética permite la explicacion de este tipo de eventos.

Hasta el momento son pocas las modificaciones que se pueden realizar antes del nacimiento
en un nifio con alguna malformacion congénita, y muchas veces no es sino hasta el
nacimiento que la alteracién es detectada. (9

Entre los defectos de mayor relevancia de la pared abdominal anterior en el recién nacido
se encuentran el onfalocele y la gaostrosquisis. Son susceptibles de diagnéstico

vltrasonografico y ademdas elevan el alfafetoproteina en el suero materno

Todas estas malformaciones llevan implicita una eventracidén de visceras a través del
defecto de la pared del abdomen, por lo cual tiene gran importancia por el riesgo para la

vida del neonato (1),

HISTORIA.- Ambrosio Pare fue el primero en describir a un recién nacido con Onfalocele en
el Siglo XVII. Durante los 200 afios siguientes se publicaron casos aislados de Gastrosquisis
y Onfalocele, pero hubo pocos sobrevivientes. Desde los comienzos del Siglo XIX se han
publicado una serie de investigaciones que tratan de establecer la relacién del aumento de
la presion intrabdominal con las alteraciones fisiolégicas que comprometen la funcién de
varios érganos. Marey (1863) y Burt (1870) establecieron la relacién entre aumento de la

presion intrabdominal y disminucion de la funcién respiratoria.

En 1890 Heinricius, encuentra en experimentos con animales que la presion por encima de
27 a 46 cm. de agua puede ser fatal. Wendt 1913 asocia hipertension intrabdominal con

oliguria y Emerson 1914 con falla respiratoria.



Thorington y Smith, estudian los efectos del aumento de la presién intrabdominal en
pacientes con ascitis y su relacion con la funcién renal observando mejoria luego de la

paracentesis (14),

Hacia 1931, se describié quizas la primera medicion de la presion intraabdominal a través

de un catéter.

En 1948, Gross, un Cirvjano Pediatra encontré que los nifios con gastrosquisis en los que se
hizo cierre a tensién del abdomen, fallecieron por falla respiratoria y colapso
cardiovascular y describié una reparacién del Onfalocele por etapas; al principio cerré el

defecto con piel y luego reparo la heria ventral.

Schuste, publicé el siguiente avance técnico importante al describir el uso de una envoltura

extra abdominal temporal de dos capas para el intestino expuesto.

En 1959 Baggot, Anestesidlogo; descubrié que la alta mortalidad asociada a correccién de
la evisceraciéon no estaba dada por la dehiscencia misma, sino por el aumento de la presion
intraabdominal luego de su correccion (5. Allen y Wrenn modificaron esta técnica usando
una capa simple de silastic para crear un silo que contuviera el intestino. El intestino se
redujo en forma gradual dentro de la cavidad abdominal y el defecto aponeurético se

cerrd mas tarde.

Pasaron muchos aios en los que no se volvieron a mencionar trabajos sobre la hipertension
intrabdominal hasta el advenimiento de la cirugia laparoscépica en 1960; dénde
nuevamente se observaron los efectos potencialmente peligrosos del aumento de la presion

intrabdominal en el sistema circulatorio.

Richards y Kron 1980, demostraron que la oliguria secundaria o hematoma retroperitoneal

mejora con la descompresién del abdomen. Dentro de los mas recientes estudios los autores
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presentan una modificacién de la técnica de cierre en varios fases de los defectos de la
pared abdominal. El saco es suspendido en un sistema de traccion externa activa con una
fuerza equivalente a 30-40% del peso del nifio. La extensién progresiva de la pared
abdominal y el agrandamiento de la cavidad permiten el cierre del defecto entre los dias

postoperatorios 2°. y &°

En comparacién con el método clasico, la modificacién de cierre en varias fases de los
defectos de pared abdominal hace posible la reduccion precoz de las visceras al abdomen

y no parece asociarse con mayores riegos de complicaciones mecdnicas o infecciosas (4)

La supervivencia de lactantes con defectos de la pared abdominal, en especial, la

gastrosquisis no habria sido posible sin los avances de los cuidados intensivos neonatales.

La introduccién a un mejor manejo de la ventilacion asistida, al apoyo de la alimentacion
parenteral total o periférica, a un mejor control del balance hidroelectrolitico y acido-base;
asi como al advenimiento de nuevas y potentes drogas antimicrobianas, asociado todo esto
al desarrollo en las técnicas anestésicas, a un mejor instrumental operatorio y al abordaje

quirirgico cada vez mas racional y depurado.

Sin embargo, en los pacientes con gastrosquisis asociada a atresias intestinales mdltiples,

estos factores no han influido favorablemente en su alta mortalidad.

Los lactantes con Gastrosquisis u Onfalocele aislado tienen expectativas excelentes de

supervivencia a largo plazo con mortalidad minima

El Sindrome de Intestino Corto, las complicaciones por la alimentacién parenteral total
prolongada, la extrema Prematurez y las anomalias mayores congénitas asociadas, son

elementos responsables en la mayoria de los casos de la evolucién casi siempre fatal. (12



EMBRIOLOGIA.- Como consecuencia del plegamiento céfalo caudal y lateral del embrién
una porcién del saco vitelino revestida por endodermo queda incorporada al embrién para
formar el intestino primitivo. Las otras dos porciones de la cavidad revestida por

endodermo, el saco vitelino y el alantoides, permanecen en pocién extraembrionaria.

En el extremo cefdlico, lo mismo que en la porcidén caudal del embrién, el intestino primitivo
forma un tubo ciego, el intestino anterior y el intestino posterior, respectivamente, la parte
media el intestino medio conserva por un tiempo su comunicacién con el saco vitelino por

medio del conducto onfalomesentérico o pediculo vitelino.

Por lo general se estudia el desarrollo del intestino primitivo y sus derivados en cuatro

partes:

a) El intestino faringeo o faringe, que se extiende desde la membrana bucofaringea hasta

el diverticulo traqueo bronquial.

b) El intestino anterior, situado caudalmente con relacion al tubo faringeo y que llega

cavdalmente al esbozo hepadtico

c) El intestino medio, que comienza caudalmente en el esbozo hepdtico y se extiende hasta
el sitio donde, en el adulto, se encuentra la union de los dos tercios derechos con el tercio

izquierdo del cordon transverso.

d) El intestino posterior, que va desde el tercio izquierdo del colon transverso hasta la
membrana cloacal. El endodermo forma el revestimiento epitelial del aparato digestivo y
da origen a glandulas tales como el higado y pdncreas .los componentes muscular y

peritoneal de la pared del intestino deriva de la hoja esplacnica del mesodermo.



La gastrosquisis del término griego que significa “hendidura en la pared abdominal” es un

defecto de la pared abdominal lateral al cordén umbilical intacto.

El contenido abdominal sale a través de de este pequeiio defecto (casi siempre menor de 4

cms) durante la gestacion, y flota libre dentro de la cavidad amniética.

No existe un saco peritoneal que cubran al intestino el cual queda en contacto directo con el

liquido amnidtico.

Se cree que el contacto con el liquido irritante produce serositas intensa y conduce a la
formacién de un cubierta gruesa en la superficie serosa del intestino que puede conducir

condensacion. Estos cambios son mas notables al final de la gestacion.

Muchas veces se evisceran el estomago, todo el intestino delgado vida y el grueso. Es raro

que se afecte el higado. No tienen lugar la rotacién y fijacién intestinales normales.

Aunque existe cierta controversia a cerca de la causa de la gastrosquisis, por lo general se
piensa que es el resultado de la de la embriogénesis. Se ha postulado que la oclusién
intravterina de la arteria onfalomesenterica derecha interrumpe el anillo umbilical y

propicia la herniacién del intestino. (1)

El uso de drogas vasoconstrictoras como la cocaing, asi como el de aspiring, la cual es uno
de los medicamentos de mas uso en los primeros meses de gestacion se ha relacionado
directamente con un incremento de la frecuencia de pacientes con gastrosquisis (5 Esta
hipétesis explica el predominio del defecto en el lado derecho y su relacién con la atresia
intestinal, otro defecto atribuible a un accidente vascular en la distribucion de la arteria

onfalomesenterica derecha.

Otras teorias aseveran que es el resultado de hernia rota en el cordon umbilical o el

debilitamiento congénito del lado derecho del cordén umbilical.



Durante la vida fetal el intestino medio migra dentro del cordén umbilical, para retornar a

la cavidad alrededor de la 10 a 12 semanas de embarazo (7

Un onfalocele, es un defecto central del anillo umbilical a través del cual se herian el
intestino y otras visceras abdominales. El contenido abdominal esta cubierto por una
membrana compuesta por una capa interna de peritoneo fusionada con otra externa de

amnios. En ocasiones también se encuentra jalea de Warthon en el saco.

Existen onfaloceles de todos tamaiios desde las hernias del cordén umbilical muy pequefas
hasta los defectos grandes que permiten la evicseracion de todo el intestino e higado. En
casos de defectos muy grandes la cavidad abdominal real es pequefiq, lo que dificulta los

intentos por reducir las visceras extracelomicas.

Algunas veces el onfalocele se rompe y en esta situacion el defecto se identifica de manera
correcta mediante la exploracion de la insercion del cordon umbilical sobre el remanente

del saco.

El desarrollo de las regiones primordiales del tubo digestivo (intestino primitivo anterior,

medio y posterior) se relacionan con los pliegues embrionarios de la pared abdominal.

El desarrollo normal de la pared abdominal y el tubo digestivo depende del crecimiento y

fusidn de los pliegues lateral, cefdlica y caudal.

La causa mas aceptada del onfalocele es una falla de la migracion y fusion de estos
pliegues embrionarios. Estos fenémenos se producen en etapa temprana de la

embriogénesis.

Es comin que el onfalocele se relaciones con otros defectos en la linea media, como los que

afectan el esternén diafragma y corazén, asi como extrofia de la vejiga y cloaca.



Un ejemplo es la Pentalogia de Cantrell, la cual se acompaiia de defecto del pliegue
embrionario cefdlico y que deriva en un onfalocele epigastrico, defecto diafragmatico

anterior, hendidura esternal y defectos pericardicos y cardiacos.

EPIDEMIOLOGIA.- En un estudio detallado de la gastrosqusis en California se establecio
una relacién importante entre el defecto y corta edad de la madre, estado socioeconémico
bajo y nivel social. Como apoyo del origen vascular el uso de Ibuprofeno vy

pseudoefedrina durante el primer trimestre.

La gastrosquisis es una entidad menos comun que el onfalocele; se describe una incidencia
variable de uno por cada 15 000 a 20 000 nacidos vivos a uno por cada 3 000 a 8 000;
aunque en las Oltimas tres décadas se ha detectado un incremento de la prevalecia. Se
describen factores de riesgo, como son: el consumo de alcohol, drogas (cocaina, marihuana),

cigarrillo, etc.

La incidencia del onfalocele varia entre uno por cada 2 280 nacidos vivos a uno por cada
10 000. La gastrosquisis es mas frecuente en el vardn que en la mujer y en madres de
menor edad. El bajo peso al nacer se encuentra también con mucha mas frecuencia en dicha

patologia (67%) que en el onfalocele (20%).

La incidencia de malformaciones estructurales y cromosémicas es de 36% a 67% en el
onfalocele y menos del 15% en la gastrosquisis; lo cual tiene relacién con la edad de

gestacion en la cual se origina embriologicamente el defecto respectivo.

La mortalidad en la gastrosquisis se ha reportado con una frecuencia entre 4 y 27%. Las
causas de muerte asociadas con este problema son complicaciones intestinales (enterocolitis
necrosante y/o perforacion intestinal) o complicaciones de la herida quirirgica que

condicionan infeccion como evento final.



En onfalocele la mortalidad se reporta de 30% en promedio. Las principales causas de
muerte son infeccién y malformaciones congénitas como cardiopatia congénita grave, penta

logia de Cantrell y hernia diafragmatica entre las mas frecuentes.

GASTROSQUISIS.-

La gastrosquisis es un defecto de la pared abdominal, usualmente ubicado a la derecha de
la insercién del cordon umbilical que permite que una porcién variable de intestino
descubierto, acompafiado ocasionalmente de estomago, trompas de Falopio, ovarios o

testiculos, salgan de la cavidad abdominal y floten libres en el liquido amniético.!'23)




La atencion de un paciente con gastrosquisis inicia al momento del nacimiento, en algunas
instituciones se fomenta el traslado de la madre al hospital donde se realizara la operacién
del lactante antes del parto sin importar el tipo de esta; asi se reduce al minimo el periodo
entre el nacimiento y la reparacién quirirgica. Una vez que el diagnéstico estd hecho, debe
trazarse el plan de accidén, que debe incluir el decidir el tipo de parto. Esto ultimo ha sido
muy discutido pues podria darse la posibilidad del parto vaginal ya que no existe mayor
incidencia de rupturas ni cambia el pronéstico la edad de fin de embarazo, son nifos que se
dejan evolucionar hasta el fin de su embarazo, consideramos que aquellos en que
ecograficamente el defecto es muy grande tal vez esté indicado el parto por cesareq, para

evitar su eventual ruptura durante el trabajo de parto.

La atencion inmediata del lactante con gastrosquisis tras el nacimiento se enfoca en tres

dareas

a) Proporcionar al intestino una cobertura protectora estéril.
b) Prevenir la hipotermia.
c) Asegurar la reanimacién adecuada con liquidos.
La gastrosquisis es una entidad menos comin que el onfalocele; se describe una incidencia

variable de una por cada 15 000 a 20 000 nacidos vivos a uno por cada 3 000 a 8 000,

aunque en las Ultimos afios se ha detectado un incremento de la prevalencia. 3

Las malformaciones asociadas con la gastrosquisis son poco frecuentes y se limitan casi
exclusivamente al tubo digestivo y de ellas la mal-rotacion intestinal es la de mayor
incidencia - La asociacion de gastrosquisis con uno & dos segmentos de atresia de intestino
se reporta en 5 a 25 %.1 Sin embargo; encontrarla con miltiples atresias, constituye un

fenomeno bastante poco comin y de consecuencias habitualmente fatales. ('2. La asociacion



de gastrosqusis con sub-oclusion duodenal por Bandas de Llodd es un evento

extraordinariamente raro.

La mortalidad en la gastrosquisis se ha reportado con una frecuencia entre 4 y 27%. Las
causas de muerte asociadas con este problema son complicaciones intestinales (enterocolitis
necrosante y/o perforacién intestinal) o complicaciones de la herida quirirgica que

condicionan infeccién como evento final 16)-

Los lactantes con gastrosquisis, son por lo general, pequefios para la edad gestacional y

estan sometidos a grandes pérdidas de agua y calor por la exposicion intestinal.

En lo sala de partos las visceras expuestas se protegen con envolturas estériles mojadas en

solucion salina o con una bolsa de plastico y se coloca al paciente en un calentador infantil.

Se le instala sonda orogéstrica para descomprimir el estdmago y prevenir la deglucién de

aire asi como la aspiracién.

En la unidad de cuidados intensivos neonatales se inicia con liquidos isotonicos .es probable
que estos sujetos necesiten 2.5 a 3 veces mas volumen para el mantenimiento que un recién
nacido normal en las primeras 24 hrs. Después de nacer la reanimacion con liquidos se
continua hasta que se logre el gato urinario adecuado y el equilibrio acido bdsico .Asi

mismo se comienza la cobertura con antibidticos de amplio espectro.

Los lactantes que nacen en hospitales requieren traslado urgente a una institucion con
recursos quirurgicos pedidtricos, el transporte debe realizarlo una unidad capacitada en la
atencion de pacientes neonatales con cuidados especiales para mantener la temperatura

del lactante.



Puesto que la gastrosquisis casi nunca se acompaiia de malformaciones o defectos
congénitos asociados no es necesaria la evaluaciéon extensa antes de la reparacién basta

con una exploracion fisica cuvidadosa y radiografia de térax.

Después de estabilizar al paciente se lleva a cabo la reparacién (la cual se practica bajo
relajacion y anestesia general); recientemente se acepta a la anestesia regional como una

opcion aceptable.

La anestesia regional epidural tiene la ventaja de ofrecer analgesia posquirirgica.

Es necesario tener mucho cuidado cuando se maneja un intestino edematoso. Las
adherencias deben dejarse intactas. Hay que explorar en bisqueda de atresia. Antes de la
reduccién se realiza un aumento del defecto facial. La naturaleza de la reparacién ha
tenido una evolucion considerable desde los afos 1960 cuando se describe por vez primera

el uso del silo de silastic para proporcionar una cobertura a los intestinos expuestos.

El cierre conlleva a una mayor incidencia de sepsis; sin embargo, los intentos demasiado
radicales de cierre primario pueden elevar la presion abdominal con trastornos fisiolégicos
que incluyen la disminucion del gasto cardiaco por compresion de la vena cava, dificultad
respiratorio por elevacion del diafragma, insuficiencia renal, isquemia intestinal e hipo

perfusion de las extremidades inferiores.

Cerca del 25% de los recién nacidos con gastrosquisis no es candidato a cierre primario. En
este grupo se crea un compartimiento extrabdominal prostético para los intestinos con una
hoja de silastic reforzada con daocrén. El material se pliega y el borde doble se sutura

alrededor del defecto de la pared abdominal con puntadas separadas o continuas.

Las paredes del silo se construyen paralelas entre si con cvidado de no crear un cono de

base estrecha; se aplican suturas largas para poder fijarlo al calentador infantil y se coloca

11



un vendaje estéril sostén alrededor de la base del silo. Después, en la UCIN se realiza la
plicaturas del silo con intervalos frecuentes con el afan de no incrementar la presion

intrabdominal.

Durante las plicaturas se deben observar las caracteristicas de los intestinos o cualquier
dato que sugiera infeccion o compromiso vascular; si esto ocurriera se debera retirar el silo
e inspeccionar de manera directa; en promedio, después de siete-10 dias el silo se podrd
retirar y cerrar la pared; se sabe que un retraso en el retiro de la prétesis mayor de dos
semanas se acompana de mayor incidencia de separacién entre la prétesis y la pared
abdominal. Los antibidticos se suspenden después de varios dias de aproximar la pared

abdominal.

Los lactantes con atresia intestinal conjunta a la gastrosquisis suelen tener motilidad intestinal
anormal, sobretodo si el segmento proximal presenta dilatacién masiva. Algunas veces se
necesita apoyo nutricional parenteral; estos intestinos tienen mayor riesgo de desarrollar

sangrado del intestino corto por la pérdida de la longitud intestinal in Utero.

Por otra parte, la mayoria de los pacientes idealmente se podran extubar en el

postoperatorio de las primeras 24 hrs.

Otro problema importante es la sepsis; asi como las complicaciones de la nutricion

parenteral total por periodos prolongados (ej: colestasis que produce ictericia)

La Cirugia Neonatal Inmediata (CNI); tiene como propésito aplicar el tratamiento quirirgico
de una malformacién congénita a un recién nacido en los primeros minutos después de

nacer. (13)

El Sindrome de Compartimiento Abdominal es una situacién clinica desencadenada por un

aumento en la presién dentro del abdomen, la cual conduce a una serie de alteraciones



fisiologicas, que de no ser corregidas a tiempo pueden determinar morbilidad y mortalidad
importantes. El Sindrome de Compartimiento Abdominal, es una disfuncion orgdnica que se
atribuye a un aumento en la presion intrabdominal. Clinicamente, se caracteriza por
distension abdominal, incremento de la presién de inspiracién en la via aérea, aumento de

la presion venosa central, hipercarbia, hipoxia y oliguria.

Caracteristicamente todos estos hallazgos, son reversibles al descomprimir la cavidad
abdominal. La cavidad abdominal se comporta como un compartimiento GUnico y por ello
cualquier cambio brusco en el volimen de su contenido puede elevar la presion

intrabdominal.



ONFALOCELE.-

El término Onfalocele fue definido
ya por Benson en 1949 se atribuye
a A. Paré; su descripcion inicial en la
primera mitad del Siglo XVI. Se
trata de una herniacién de las
visceras abdominales que estén
cubiertas por un saco formado por
peritoneo, membrana amnidtica y

gelatina de Woarthon (mismos

componentes que el cordon

umbilical normal) y que se continda con el cordén umbilical. Esta herniacién es consecuencia

de una alteracion en la formacion de la pared abdominal anterior del embrion.

El onfalocele se define como: “la protrusion de visceras de la cavidad abdominal
(generalmente incluye higado) por el anillo umbilical (defecto aponeurdtico con un diametro
mayor de 4 cm.) cubiertas por una membrana peritoneo amnidtica avascular y translicida”.
El cordén umbilical se encuentra inserto en la zona caudal del saco herniario (1. 3.14)- Es el
mas comun de las malformaciones congénitas abdominales y se asocia frecuentemente a
anomalias cardiacas severas, cromosdémicas y otras alteraciones del tubo neural (entre 40%

y 70%) 17

Por lo regular, el tratamiento de los pacientes con onfalocele es similar al de los pacientes
con gastrosquisis, en razén de que tendrdn que ser trasladados a una UCIN y de cirugia

pediatrica.



Debido a que las visceras herniadas estan cubiertas por un saco; estos pacientes requieren
menor aporte de liquidos y no pierden calor con tanta rapidez respecto a aquéllos con

gastrosquisis.

Alrededor del 10% de los pacientes sufre onfalocele gigante; en que el higado y el
intestino se hernian a través de un defecto de 8 a 10 cm; su tratamiento es dificil, puesto
que la pared abdominal anterior esta tan mal desarrollada, que no es posible el cierre
primario sin ejercer una traccion excesiva; en ocasiones usa la epitelizacion secundaria con
sustancias, como: yodo povidona, cromato de mercurio al 0.25%; nitrato de plata o
sulfadiacina de plata; estos agentes se aplican al saco intacto dos a tres veces por dia y se

cubre con un vendaje elastico.

Para aquéllos con defecto pequeno, el cierre primario es la mejor opcidén; asi tendrdan

excelente pronostico en caso de no haber malformaciones asociadas.

Entre otras malformaciones asociadas con el onfalocele se destacan las gastrointestinales,
craneofaciales, genitourinarias y diversos sindromes, como son: el de Canfrell y el de
Bekwith-Wiedemann (3 En Onfalocele, la mortalidad se reporta de 30% en promedio. Las
principales causas de muerte son: infeccion y malformaciones congénitas, como: cardiopatia

congénita grave, pentalogia de Cantrell y hernia diafragmatica, entre las mas frecuentes. (6

El defecto se sitia siempre en la region umbilical y puede ser de tamaiio variable,
considerandose un onfalocele gigante (de peor prondstico) cuando el defecto supera los 10
cm. Generalmente, contiene asas de intestino delgado y en los de mayor tamaiio, el

higado.

Se ha descrito una modalidad de esta patologio, el onfalocele roto, que es una

complicacién, en la cual la membrana peritoneo-amnidtica el revestimiento se rompe en el



Utero o bien durante el parto o después de él; por tanto las visceras quedan directamente

expuestas al medio.

La incidencia de malformaciones estructurales y cromosdmicas es de 36% a 67% en el
onfalocele y menos del 15% en la gastrosquisis; lo cual tiene relacién con la edad de

gestacion en la cual se origina embriolégicamente el defecto respectivo.

Entre las malformaciones mas frecuentes asociadas con el onfalocele se destacan: las
gastrointestinales, craneofaciales, genitourinarias y diversos sindromes como son: el de

Cantrell y el de Bekwith - Wiedemann.

Las malformaciones asociadas con la gastrosquisis son poco frecuentes y se limitan casi
exclusivamente al tubo digestivo y de ellas, la mal-rotacion intestinal es la de mayor

incidencia. Se ha encontrado asociado a atresia intestinal en un 10%..

ULTRASONOGRAFIA.- Desde 1970, el incremento en el diagndstico ecografico, de uso
rutinario en el control obstétrico de embarazo, junto con el avance en la tecologia y la
experiencia adquirida en su interpretacion han dado como resultado un gran incremento del
diagnéstico antenatal de las malformaciones. En efecto, cerca de un tercio de los defectos

congénitos mayores han sido diagnosticados en utero. (7)

Esto ha modificado dramaticamente el prondstico de estos nifios de alto riesgo y contribuido

al desarrollo de la medicina perinatal.

El diagnéstico antenatal se considera muy importante, pues ayuda a definir la
malformacién, permitiendo considerar el embarazo como de alto riesgo; permite al médico
y a la familia preparar el nacimiento, de acverdo a las particulares necesidades de la
malformacién la madre y el nifio podran ser referidos a un centro terciario que esté
preparado para resolver la malformacién, usando a la madre como la mejor incubadora

de transporte; el momento y tipo de parto podran definirse para la malformacion
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especifica que porta el nifio y porque un equipo neonatal y quirirgico con recursos

adecuados, podra esperarlo en el momento mas oportuno, para la resolucién de su defecto.

(7)

En el futuro (existe actualmente algunos casos exitosos) permitira efectuar reparacién
precoz (en Utero) de malformaciones que evitaran evolucionar durante todo el embarazo,
aunque puedan repararse posparto, el dafo causado durante los nueve meses de
embarazo las harén incompatibles con la vida; ej: Hidrocefalias (Atrofia sustancia gris),
Obstrucciones urinarias completas (atrofia parénquima renal); Hernia diafragmatica

(hipoplasia pulmonar con hipertensién pulmonar y muerte), etc. 7

Indicaciones para efectuar ecografia en un embarazo existen razones absolutas y razones

relativas para realizar una ecografia durante el embarazo :

Dentro de las primeras estan:

a) El hallazgo de Gtero pequeiio o grande para edad gestacional,

b) Diabetes maternaq,

¢) Niveles elevados de alfa-feto proteinas,

d) Historia familiar de defectos congénitos previos, poli u oligoamnios,
e) Evidencias de retardo de crecimiento intrauterino,

f) Amniocentesis,

g) Sensibilizacion Rh.

h) Exposicién a teratogénicos y sospecha de muerte fetal.



Entre las indicaciones relativas estan:
a) La determinacién de edad gestacional,
b) Monitoreo de desarrollo fetal,
¢) Posicién de placenta o de feto,
d) Sospecha de embarazos multiple

e) Edad materna de mas de 35 afos.

Existen ademas otros estudios que junto a la ecografia permiten acercarse al diagnéstico y
a un adecuado consejo a la familia, como son: la determinacién de alfa-feto, proteinas
maternas (medibles desde 16 semanas de embarazo, su incremento apunta a fallas en tubo
neural, defectos de la pared abdominal, extrofias de vejiga y cloaca. Por otra parte,
niveles bajo lo normal sugieren Trisomia 21) y la amniocentesis, procedimiento no excepto
de riesgo (0.5% de abortos); pero que permite estudiar sangre fetal y poder definir

enfermedades genéticas, definir el genotipo y saber si estamos en presencia de Trisomias.

Este conjunto de examenes bien interpretados permite plantear tres opciones:
a) Continuar con el embarazo a término,
b) Interrumpir el embarazo antes del término

c) Efectuar alguna terapia intra-embarazo que permita un desarrollo normal de este.

En base a lo expresado, se comprendera entonces lo importante que es hoy en dia el papel
del Obstetra, en lo sospecha diagnéstico y manejo de estos embarazos que portan
malformaciones mayores. Se revisan a continuacion, las principales malformaciones que

pueden ser diagnosticadas en Utero y su manejo. (7)

Un alto nimero de articulos en la literatura han considerado el tamano del defecto como

grande cuando tienen mas de 5 ams; pero parece mas valido evaluar su contenido, pues es



sabido que cuando solo se encuentra intestino en la cavidad es altamente probable que
esté asociado a una genopatio; en cambio cuando el contenido es de higado u otros

organos, esta posibilidad es mucho mas baja.

La presencia de higado ha sido considerada como el elemento que diferencia un onfalocele
grande de uno pequeiio. La sospecha de genetopatia es importante, pues esta es a menudo
una Trisomia 18 & 13, las que son incompatibles con la vida. Nyberg y Colaboradores
mostraron la existencia de estas correlaciones en un interesante estudio en que se encontrd
falla genética en 10 de 13 onfaloceles, cuyo contenido era intestino y en tres de 23 en que
el contenido era higado. Por otra parte, la medicion de acetilcolinesterasa en el liquido

amniotico sirve para sospechar su asociacion con defectos del tubo neural.
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GASTROSQUISIS Y ONFALOCELE .-

En la ecografia, el diagnéstico se establece precozmente hacia las 17-20 semanas y se
traduce por una tumefaccion suspendida en la cara ventral del feto y de aspecto
festoneado; formado por asas intestinales agrupadas y dilatadas de contorno grueso que
se banan directamente en la cavidad amnidtica sin membrana limitante y esta situada a la

derecha del cordén que es normal.

Es indispensable la evaluacion ecografica en busca de una complicacién en Utero, a saber:
lucha de asas es generalmente secundaria a una atresia asociada (10-15% de los casos);
hiperecogenicidad de las asas, que puede indicar una peritonitis plastica o abundantes ecos

en suspension en liquido amnidtico que pueden revelar una perforacién digestiva.

PRONOSTICO.-

Se piensa que el dafo a las asas ocurre en las Ultimas semanas de embarazo por la urea
de la orina que el feto empieza a concentrar a estas alturas del embarazo. Por esto, se
sugiere parto precoz entre las 35 y 36 semanas para evitar este dafo y por cesarea para
no romperlas, pese a que estadisticamente no se ha demostradoe mayor variacion con la

cesarea que con parto normal, en cuanto a danar el intestino.

El manejo de estos defectos es similar al de los onfaloceles; se debe poner al RN en una
bolsa plastica para evitar lo hipotermia por evaporacién de las asas expuestas. Colocar
SNG para vaciar estémago e intestinos. Traslado a Unidad de Cirugia Neonatal, donde
efectuaremos cierre con malla de silastic progresivo similar al descrito para onfaloceles. Los

resultados son exitosos en mas del 95% de los casos. 7)
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Las causas de mortalidad en los recién nacidos con defecto de pared abdominal es la

insuficiencia respiratoria dada principalmente por:

a) Incremento en la presién abdominal al momento de la reparacién quirirgica.

b) Falla del crecimiento pulmonar intrauterino.

c) Infeccién (neumonia y sepsis).

d) Necrosis del intestino.

e) Alteraciones del sistema vurinario, secundario a mala perfusién renal.

f) Oclusion intestinal secundarios a la formacién de bridas. '¢)
Cuando no es posible el cierre primario del defecto se tiene que utilizar material protésico
para cubrir las asas intestinales; esto generalmente se ha realizado con mallas de silastic
que producen poca o ninguna reaccion de cuerpo extrano; sin embargo, no estan exentas
de otras complicaciones asociadas a su uso, como pueden ser: la necrosis del intestino o una

mayor probabilidad de infeccion. (4

Algunos autores han argumentado que la gastrosquisis es una indicacién para la
intervencion cesareq, ya que resulta en menos estadia hospitalaria, intervalos mas cortos
para el establecimiento de la via oral, menos sepsis, obstruccion intestinal y menos
utilizacion de malla protésicas al ser intervenidos quirdrgicamente; sin embargo, otros
autores sostienen que en ausencia de otros factores, el parto vaginal no aumenta la
morbimortalidad o dias de hospitalizacién y que no se ha probado que tenga ventajas con

relacién a la sobrevida. (3

El desarrollo de la nutricién parenteral a mediados de 1970, supuso una revolucién en la
atencion de pacientes con fracaso intestinal. Desde entonces, hasta la fechq, los avances en
el conocimiento de los mecanismos de adaptacién intestinal y mds recientemente, el

trasplante intestinal han permitido mejorar la supervivencia (8



Con el avance de la prueba prenatal de la alfa-feto proteina y el ultrasonido, los defectos
abdominales son frecuentemente diagnosticas en Utero alrededor de las semanas 12 a 14

de la gestacién. (V)

El tamizaje de alfa-feto proteina demostrd ser efectivo en la determinacion de los defectos
del tubo neural en 1970. En 1991, el Colegio Americano de Ginecologia y Obstetricia,

ofrecié la prueba de alfa-feto proteina en suero materno para toda mujer embarazada. (9



DIFERENCIAS CLINICAS ENTRE GASTROSQUISIS Y ONFALOCELE

DATOS CLINICOS

GASTROSQUISIS

ONFALOCELE

Sitio del defecto de la pared

Paraumbilical, (derecha)

Central, umbilical

Tamano del defecto

Menos de 4 cm.

Mayor de 4 cm.

Cubierta

Ausente

Presente, formado por amnios. En ocasiones
rota

Visceras fuera de cavidad

Intestino delgado, colon,
estomago

Intestino delgado, colon, estomago e higado

Cordén umbilical

A la izquierda del defecto

Inserto en la zona caudal del saco herniario

Caracteristica del intestino Edema, inflamacién, Normal
exudacion

Anormalidades asociadas Raras (10%) Comunes (50%)

Prematurez Frecvente Escasa

Peso bajo Frecuente Escasa

Edad materna Menor Mayor

Frecvencia

1 por cada 22 000 a 30
000 nacidos vivos

1 por cada 3200 o 10 000 nacidos vivos




OBJETIVOS.-

OBJETIVO GENERAL.

e Conocer la morbilidad y mortalidad de los recién nacidos con gastrosquisis y
onfalocele que ingresaron al Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil del
Estado de Sonora (HIES) en el periodo comprendido de Enero de 2000 a Diciembre
del 2000 .

OBJETIVOS SECUNDARIOS.

a) Establecer si la frecuencia de gastrosquisis y onfalocele en el HIES concuerda con lo
establecido en la literatura.

b) Valorar el uso adecuado del ultrasonido obstétrico en el diagnostico temprano de los
pacientes que presentan gastrosquisis y onfalocele.

c¢) Conocer la edad promedio de las madres con hijos con gastrosquisis y onfalocele

d) Conocer las complicaciones que presentan los recién nacidos con gastrosquisis y onfalocele

e) Comparar la evolucion de los pacientes dependiendo de su sexo y edad gestacional.

f) Establecer si los tiempos quirirgicos son los adecuodos, de acuverdo a referencias

bibliograficas y su influencia en el pronéstico.



JUSTIFICACION.-

Es necesario valorar la frecuencia de estas dos patologias congénitas en nuestro hospital
para situarnos en una panordmica con respecto al resto de la poblacién; determinar la
edad materna para asi reforzar los programas de Planificacion Familiar y Control Prenatal,
especificamente en el uso del US prenatal oportuno; determinar los tiempos quirirgicos

optimos y determinar las complicaciones mas frecuentes para asi poder prevenirlas.



DISENO.-

El estudio a realizar serd retrospectivo de enero del 2000 a diciembre del 2004 a todos
los pacientes que cumplan con los criterios de inclusién (comprendidos en Hoja de recoleccién de

datos anexa a este protocolo).

TIPO DE INVESTIGACION.-
a) No experimental

b) Longitudinal

c) Retrospectivo

c) Descriptivo.

d) Cualitativo.

GRUPOS DE ESTUDIO.-

e Todos los recién nacidos; nacidos entre enero del 2000 a diciembre del 2004, que

cursaron con onfalocele y gastrosquisis.
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RESULTADOS.-

Dentro de las variables de mayor importancia se encuentra la edad materna. El estado civil

el 68% viven en unién libre; el 47% de la madres cuentan con escolaridad secundaria.

//,4 [ _e_ EDAD MATERNA
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En la literatura se mencionan a las toxicomanias como factor predisponerte de este tipo de

malformaciones; sin embargo en este estudio el 82% fue negativo para las mismas.

N=53




De 53 mujeres embarazadas con productos con gastrosquisis y onfaloceles, solo 34 llevaron

control prenatal, lo que representa el 64%.

O ONFALOCELE m GASTROSQUISIS

@ PRIMIGESTAS m SECUNDIGESTAS o MULTIPARAS
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Uso de ultrasonido en el segundo trimestre del embarazo para el onfalocele: sélo dos de
nueve mujeres tuvieron un ultrasonido con alteracién abdominal. Para la gastrosquisis: siete
de 44 casos resulto con anormalidades en el ultrasonido.

N=9

0 USNORVAL m US CONALTERACION oNOUS

0oUS NORMAL @ US CON ALTERACION
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El 28% de los pacientes sufrié de alteraciéon en el liquido amnidtico (26% meconio y 2%

oligohidramnios).

o LIQUIDO NORMAL m MECONIO O OLIGOHIDRAMNIOS
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La distribuciéon por género para las dos patologias, fue de masculinos: 66% y femeninos:

34%.

O FEMENINOS m MASCULINOS

La mayoria de los pacientes son procedentes de Hermosillo, seguido por Guaymas y Agua

Prieta.




La troficidad para ambos grupos fue similar, siendo eutréficos la mayoria.

No = 53.

0 BUTROFICOS m HIPOTROFICOS

o EUTROFICOS m HIPOTROFICOS
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El 44% de los pacientes se opero en las primeras 24 hrs.

Con cierre primario en el 65% de los casos.
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TEMA MINIMO MAXIMO PROMEDIO
Edad por Capurro 29 40 37
Edad por FUM 31 40 38
Peso al ingreso 1500 3900 26-41
Dias de estancia 1 81 28.87
Dias con NPT 0 52 21.6
Dias en que se inicio la 7 42 24
via oral
Dias en ventilacién 1 30 12
mecanica
COMPLICACIONES
INFECCIOSAS | NO QUIRURGICAS NO | RESPIRATORIAS NO
SEPSIS | 20 PERFORACION 6 ATELECTASIA 7
- INTESTINAL
NEUMONIA 15 FISTULA 6 SAM 4
ENTERO
CUTANEA
PERITONITIS | 4 DEHISCENCIA 5 DISPLASIA 4
[ DE HERIDA PULMONAR
[ QUIRURGICA
NECROSIS 4 EMH 3
INTESTINAL




GASTROSQUISIS ONFALOCELE
INCIDENCIA 1:99 1:489
(POR EGRESO DE UCIN)
SUPERVIVENCIA (%) 64% 44%

| CAUSAS DE MUERTE No.
E CHOQUE SEPTICO 1
CHOQUE CARDIOGENICO 6
3

CHOQUE MIXTO




Mortalidad para pacientes con ONFALOCELE fué del 56%.

Mortalidad para pacientes con GASTROSQUSIS fue de 36%.
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Los resultados encontrados en el presente estudio en relacién con la frecuencia y tipo de
morbilidad son similares a lo reportado en la literatura. Para ambos grupos el peso al
nacimiento y la edad gestacional tampoco varié de lo reportado: en promedio entre 2,641
gms y la edad promedio al nacimiento 36 y 37 semanas de gestacion, respectivamente. La
prevalencia de Onfalocele y Gastrosquisis mundialmente es muy variable; sin embargo, la
mayoria de los investigadores coinciden en que el Onfalocele es mas frecuente que la
Gastrosquisis (612); esto difiere de lo encontrado por nosotros, ya que hubo una incidencia
mayor de Gastrosquisis (83%) que de Onfalocele. (17%) de las Gastrosquisis y los
Onfaloceles ocurrieron en neonatos de madres en edad promedio de 19 afos (minima de 13

y méaxima de 39 anos).

Se encontré que las causas de morbilidad en el grupo de Gastrosquisis son semejantes a las

referidas en la literatura; las infecciones fueron las mas frecuentes.

A pesar de que la mayoria de los pacientes con Onfalocele y Gastrosquisis fueron de 37
semanas, edad en la que es mas frecuente la presentacién de esta enfermedad, aln en la
poblacién general; por lo que se esperaria una mayor frecuencia en los nifios con este tipo
de malformaciones de la pared abdominal, dado que existe la hipotesis que ellos cursan

con alteracion del crecimiento pulmonar.

La mortalidad encontrada en Onfalocele fue mayor (56%) que las cifras reportadas por
otros autores (22.7% vs. 16.6%) 1% en cuanto a la Gastrosquisis, algunos autores reportan
mortalidad tan baja como cero & 4% o tan alta como de 27%, en este estudio fue del
36%. Conforme a lo reportado, en este estudio se encontraron diferencias significativas en

el porcentaje de mortalidad entre Onfalocele y Gastrosquisis.
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En el presente estudio, la causa de muerte mds comin en ambos grupos fue el choque
séptico La sepsis fue la primera causa de morbilidad; mayor a lo reportado en la literatura
para ambos grupos de 23% a 35%, vs. 61.5% para Gastrosquisis en nuestro estudio y en
Onfalocele de 25% a 30% en la literatura vs. 46% en el presente reporte. En el caso de
Gastrosquisis y el Onfalocele, la sepsis continia siendo una causa importante de mortalidad

en nuestro medio.

La Gastrosquisis se ha detectado por via transvaginal a las nueve y 11 semanas de
gestacion, facilitandose el diagndstico con el complemento del Doppler color, el cual puede
ayudar a determinar el origen vasculor de la tumoracién, disociacion de los vasos
umbilicales o la compresion de éstos. En nuestro estudio hallamos que la mayoria de las
Gastrosquisis y Onfaloceles, fueron detectados en la etapa prenatal por Ultrasonografia:

34 (56,67%), lo cual es reflejado del inadecuado control de la embarazada.

Se observé un predominio del sexo masculino (66%) y femenino (44%); sin embargo, esto
no fue estadisticamente significativo, pero coincide con lo encontrado por otros autores. (22,
En cuanto a la via de parto, para el Onfalocele (56%) nacieron por cesérea y (44%) por
via vaginal; en caso de la Gastrosqusis, el 68% fue Gastrosquisis y 32% cesdrea. Algunos
auvtores han argumentado que la Gastrosquisis es una indicacion para la intervencion
cesareq, ya que resulta en menos estadia hospitalaria, intervalos mas cortos para el
establecimiento de la via oral, menos sepsis, obstruccion intestinal y menos utilizacion de
malla protésicas al ser intervenidos quirirgicamente; sin embargo otros autores sostienen
que en ausencia de otros factores, el parto vaginal no aumenta la morbimortalidad o dias

de hospitalizacién y que no se ha probado que tenga ventajas con relacion a la sobrevida .
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La técnica quirirgica que se empleé con mas frecuencia en la resolucién de ambos defectos
fue el cierre primario con malla de polipropileno: 34 casos (65%), que consiste en la

reseccion total o subtotal del saco peritoneo-amnidtico con reduccion de visceras.

La mortalidad en el Onfalocele y en la Gastrosquisis varia; segin diversas estadisticas
entre 12% y un 87%. Los factores de mayor incidencia en estas cifras son la presencia de

malformaciones asociadas en el Onfalocele y la prematuridad en la Gastrosquisis.

Las técnicas empleadas para la correccion del defecto, la oportunidad del tratamiento
uvtilizado y la prevencion adecuada de infeccion y sepsis, junto con un manejo nutricional
cvidadoso, serdn determinantes para obtener resultados satisfactorios Los opciones
terapéuticas, avances en el cuidado neonatal y refinamiento en las técnicas quirdrgicas han

incrementado dramdticamente la tasa de supervivencia en pacientes con Gastrosquisis.

La mayor causa de mortalidad resulta de la Sepsis. Las muertes por sepsis ocurren
temprano o tardiamente y generalmente son debidas a agentes gramnegativos; el origen
intestinal de muchas de estas infecciones sugiere que la traslocacion bacteriana puede ser
un importante factor en esos nifos con intestino corto. Es comin la colestasis relacionada con

la nutricion parenteral en el nifio con Gastrosquisis.

41



CONCLUSIONES.-

Incremento de la incidencia en el HIES en los dltimos cinco afios.

Estos defectos constituyen una verdadera emergencia en el neonato.

La estancia hospitalaria prologada incrementa el consumo de recursos financieros,
materiales y humanos.

Necesario fomentar la realizacion de US desde el 2°. trimestre del embarazo como
método diagndstico y de control en el ultimo trimestre.

Se corrobora que la Gastrosquisis continia afectando a madres jovenes primigestas,
de bajo nivel socio-econdmico, baja escolaridad, sin pareja y deficiente control
prenatal.

La Gastrosquisis y Onfalocele, continia siendo un importante factor de riesgo de
morbi-mortalidad de los pacientes con estas dos patologias.

La intervencion de un equipo médico multidisciplinario, que lleve a cabo acciones
que beneficien tanto a la madre como al hijo

Es necesario incrementar campaias de informacidn a las mujeres en edad

reproductiva.
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