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INTRODUCCION

El recién nacido con defecto de pared abdominal es una de las mas dramaticas presentaciones
en medicina que ofrece algunos retos asi como problemas para el cirujano pediatra y el
neonatologo, debido a que a veces no se cuenta con los recursos necesarios para dar una
atencion inmediata, en condiciones ideales, o que en la mayor parte de los casos nacen de
manera inesperada, y sin control prenatal. La finalidad de este trabajo es presentar los dos
defectos de pared abdominal mas frecuentes (gastrosquisis y onfalocele); su incidencia; factores
asociados como la edad materna, numero de gesta, tipo de nacimiento, edad gestacional,
condiciones al nacer, peso y sobrevida; nacidos en la Unidad de Ginecoobstetricia y atendidos
en el servicio de Neonatologia del Hospital General de México en el periodo comprendido de

Abril del 2005 a Mayo de 2007; y con revision de la bibliografia.



MARCO TEORICO

DEFINICIONES

Gastrosquisis es un defecto en el espesor de la pared abdominal, usualmente a la derecha de la
insercion normal del cordén umbilical en la pared abdominal. Raramente es localizada a la
izquierda del cordon umbilical. Una cantidad variable de intestino y ocasionalmente partes de
otros drganos abdominales son herniados fuera de la pared abdominal sin membrana o saco que
cubra a las mismas. (1,2,3,4,5)

Onfalocele es un defecto de la linea media de la pared abdominal de tamafio variable, con la
viscera herniada cubierta con una membrana consistente en peritoneo, en su superficie, aminos
en su capa superficial y Gelatina de Warton entre sus capas. El contenido herniario incluye una
cantidad variable de intestino, frecuentemente partes de intestino y ocasionalmente otros
6rganos. El defecto puede estar en la parte superior media o inferior del abdomen y el tamafio o

la localizacion tiene importantes implicaciones para el tratamiento. (1,2,3,)

Tabla 1 Diferencias de onfalocele y gastrosquisis

Gastrosquisis Onfalocele
Localizacion del defecto A la derecha del cordon | Dentro del cordon umbilical
umbilical
Corddn umbilical Insercion normal Insertado en el defecto
Membrana No Si
Visceras Atrésicas y estendticas Normales
Organos expuestos Intestino, estomago, Vejiga, | Intestino e Higado

Utero, rara vez higado

Otros defectos Aproximadamente 20% | Aproximadamente 75%

disrupciones vasculares trisomias, defectos cardiacos

Edad materna < 20 aflos > 35 afios




HISTORIA

Ambrosio Paré 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. (1)

En 1948, Gross describié una reparacion del onfalocele por etapas; al principio cerrd el defecto
con la piel y luego repar6 la hernia ventral. Schuster publicd el siguiente avance tecnico
importante al describir el uso de una envoltura extraabdominal temporal de dos capas para el
intestino expuesto. Allen y Wrenn modificaron esta técnica utilizando una capa simple de silastic
para crear un silo que contuviera al intestino. El intestino se redujo en forma gradual dentro de la
cavidad abdominal y el defecto aponeurético se cerré mas tarde.(1)

En el caso de gastrosquisis, el término es derivado del griego iaproschisis. Este término fue
usado durante los siglos 19 y parte del siglo 20 por teratologistas para designar a todos los
defectos de pared abdominal. No habia clara distinciones entre defectos de pared abdominal
hasta 1953 cuando Moore y Stokes clasificaron en base a su apariencia al nacimiento. Ellos
sugirieron que el término gastrosquisis era solamente reservado para casos en los cuales el
cordon umbillical se encontraba insertado de manera normal y no habia evidencia de que algin
saco estuviera cubriendo a las visceras. Aunque el primer reporte de gastrosquisis oficialmente
fue en 1733, el primer reporte de cierre de un defecto pequefio de pared abdominal fue hasta
1943, por Watkins, un cirujano de virginia (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 introduccion de
la nutricion parenteral total y los ventiladores infantiles proporcionaron los medios para apoyar a
los lactantes mientras esperaban el retorno de la funcién gastrointestinal y la suficiencia
ventilatoria. Los lactantes con gastrosquisis u onfalocele aislado tienen expectativas excelentes

de supervivencia a largo plazo con morbilidad minima. (1)



EMBRIOLOGIA, DESARROLLO DE LA PARED ABDOMINAL Y FISIOPATOLOGIA DE
GASTROSQUISIS Y ONFALOCELE

La cuarta a octava semanas del desarrollo constituyen la mayor parte del periodo embrionario;
sin embargo, durante las tres primeras semanas ocurren también fendémenos criticos del
desarrollo, como la segmentacion del cigoto, la blastogénesis y el desarrollo inicial de los
sistemas nervioso y cardiovascular. Durante la cuarta a octava semana ya estan establecidas
todas las estructuras externas e internas mayores. El desarrollo humano se divide en tres fases
esenciales. La primera es el crecimiento, que incluye divisiones celulares y elaboracion de
productos de las mismas. El segundo proceso es la morfogénesis, que incluye movimientos
celulares en masa. La morfogénesis es un proceso complicado durante el cual ocurren muchas
interacciones complejas en una secuencia ordenada. (2,4,5,6,8) EI movimiento de células les
permite interactuar entre si durante la formacion de tejidos y 6rganos. La diferenciacion es la
tercera fase del desarrollo, cuya terminacion de este proceso origina la formacion de tejidos y
organos capaces de llevar a cabo funciones especializadas.

El proceso por el cual se desarrolla la pared ventral de tronco se divide en 2 fases secuenciales
e interdependientes: formacion y maduracion de la pared ventral. La formacion del primordio de
la pared ocurre durante la cuarta y la quinta semana del desarrollo. La maduracién del primordio
de la pared ventral se puede subdividir en consolidacion, en la cual hay una migracion masiva
de células precursoras de las somitas paraxiales, incluyendo contribuciones de los miotomos
dorsales, los esclerotomos ventrales y los dermatomos dorsolaterales para producir un
engrosamiento progresivo de la pared primitiva. Estos tejidos se diferencian en varios
componentes de la pared ventral, piel, mdsculo y elementos esqueléticos.(2,3,5)

La pared abdominal esta formada por los pliegues craneal, caudal y dos laminas embrionarias
laterales. Asi la pared abdominal esta en formacion, el rapido crecimiento del tracto intestinal
seguido de esta migracion fuera de la cavidad abdominal a través del anillo umbilical y dentro del
cordon umbilical durante la sexta semana de gestacion.

A la semana 10 a 12 semanas, la pared abdominal es bien formada y el intestino regresa a la
cavidad abdominal en patrdn estereotipico que resulta en la rotacién normal intestinal y la fijacién
posterior.

La gastrosquisis, de un término griego que significa “hendidura abdominal’, es un defecto de la
pared abdominal lateral al corddn umbilical intacto. El contenido abdominal sale a través de este
pequefio defecto (casi siempre menor de 4 cm ) durante la gestacion y flota con libertad dentro

de la cavidad amnidtica. (1)



Se piensa que la gastrosquisis resulta de un evento isquémico en el desarrollo de la pared del
cuerpo. El &rea paraumbilical derecha es un area de riesgo porque esta es suplida por la vena
umbilical derecha y la arteria onfalomesentérica derecha aunque ellas involucionan. Si este
orden del desarrollo y la involucion es perturbada en grado o menor, cuando el defecto de pared
puede resultar en isquemia de la pared. Se ha postulado que la oclusion intrauterina de la arteria
onfalomesentérica derecha se interrumpe el anillo umbilical y propicia la herniacion del intestino.
(2,3,4,6,7) Esta hipttesis explica el predominio del defecto en el lado derecho y su relacion con
la atresia intestinal, otro defecto atribuible a un accidente vascular en la distribucion de la arteria
onfalomesentérica derecha. Una hipétesis alternativa puede contare de algunos casos de
gastrosquisis donde este defecto resulta de una ruptura temprana de la hernia de cordén
umbilical.(4)

Una vez que se ha herniado el contenido intestinal, da como resultado una perivisceritis, como
consecuencia del contacto del liquido amniético y las asas intestinales. Se han descrito que en el
liquido amnidtico una gran concentracion de ferritina, y mediadores de la inflamacion como IL6, e
IL8; asi como una cuenta celular predominantemente monocitos y macréfagos presentes al
nacimiento de estos pacientes con gastrosquisis. (10)

En el onfalocele, el intestino no regresa al abdomen pero permanece fuera en el cordon
umbilical. La exacta secuencia de eventos no son conocidos pero se presume que involucra un
falla en desarrollo de la pared abdominal. Una variable cantidad de intestino medio y otros
érganos intraabdominales son herniados fuera del defecto dependiendo en este el tamafio y la
localizacion relativa en la pared abdominal. Los déficits de la lamina craneal predominantemente
resultan en onfaloceles epigastricos que también puede asociarse con anormalidades craneales
asociadas tales como hernia diafragmatica anterior, defectos esternales, defectos pericardicos y
cardiacos. (2,3,6,7) Cuando estos elementos ocurren juntos, ellos son conocidos como
pentalogia de Cantrell. Cuando este defecto involucra la lamina caudal, el onfalocele puede
asociarse con extrofia vesical o cloacal. (2,3,7) El desarrollo de las regiones primordiales del tubo
digestivo (intestino primitivo anterior, medio y posterior) se relaciona con los pliegues
embrionarios de la pared abdominal. El desarrollo normal de la pared abdominal y el tubo
digestivo depende del crecimiento y fusion de los pliegues cefalico, caudal y lateral. La causa
mas aceptada del onfalocele es una falla de la migracién y fusion de estos pliegues

embrionarios.



EPIDEMIOLOGIA

Se estima que la incidencia mundial de gastrosquisis entre 0.4 y 3 por cada 10,000 nacimientos y
que se ha visto incrementado, sin embargo la incidencia de onfalocele entre 1.5 y 3 por cada
10,000 nacimientos. (2,3,4,5,9,13)

En Chile se realizd el estudio ECLAMC (Estudio Colaborativo Latino Americano de
Malformaciones Congenitas) con los siguientes resultados: La prevalencia global de onfalocele
fue de 3,4/ 10 000 nacimientos y 3,8/10 000 para gastrosquisis.(11)

En nuestro pais no se conoce la incidencia real de los defectos de pared abdominal, sin embargo
se citan los mas relevantes encontrados a la fecha. En México se realizd un estudio en el
Hospital Universitario Dr. José E. Gonzalez, UANL. la incidencia fue de 8.5 casos por cada
10,000 nacidos vivos, para gastrosquisis.(12)

Se cuenta ademas una casuistica de defectos de pared abdominal realizada en los afios 2000 a
2004 en Hospital General de México por el Dr. Islas y cols.; encontrando en el caso de
gastrosquisis en esta serie una incidencia de 0.9 casos por cada 1,000 nacidos vivos. En el caso
del onfalocele, se reporta 0.4 casos por 1,000 nacidos vivos. (13)

Estos defectos se presentan mas frecuentemente el sexo masculino, sin embargo en otros
estudios se menciona que no existe diferencia significativa entre ambos sexos.(2,12)

La etiologia de ambos defectos de pared abdominal es desconocida y son mas esporadicos,
pero se han escrito, casos familiares raros (posiblemente genéticamente determinados) de
gastrosquisis y onfalocele.

Se han descrito factores de riesgo maternos para los diferentes defectos de pared abdominal.
Gastrosquisis tiene una fuerte asociacion con la edad materna (madres entre 20 afios o
menores) Y la baja paridad. También se ha vinculado con exposicion materna al humo del
cigarro, drogas ilicitas, drogas vasoactivas (como la pseudoefedrina), acido acetilsalicilico,
acetaminofen y toxinas ambientales; sobre todo cuando la exposicion se presenta durante el
primer trimestre de embarazo, dado a que ejercen un efecto vasoactivo a nivel de irrigacion de la
arteria onfalomesentérica. (1,2,3,4,5,9,14,16). Las anomalias cromosémicas y de otro tipo son

raras en pacientes con gastrosquisis, excepto en casos de atresia intestinal.(4) ( Ver Tabla 2)



Tabla 2

FACTORES DE RIESGO Y ASOCIACIACIONES EPIDEMIOLOGICAS PARA
GASTROSQUISIS

Potenciales teratdgenos Tabaco

Alcohol
Cocaina
Aspirina
lbuprofeno
Pseudoefedrina
Acetaminofen

Fenilpropanolamina

Asociaciones epidemiologicas Edad materna joven

Periodo corto entre la menarca y el primer
embarazo

Estatus socioeconémico bajo

Pobre educacion materna

Estas asociaciones son consistentes con la insuficiencia vascular de la pared abdominal, como
teorias de la etiologia de gastrosquisis. En contraste, onfalocele es asociado con edad materna
avanzada, la mayor parte de estas madres eran mayores de 30 afios. Mas de la mitad de los
lactantes con onfalocele tiene otras malformaciones menores o mayores y las mas comunes son
las cardiacas, seguidas por las musculoesqueléticas, gastrointestinales y genitourinarias. (3,9)

El pronostico y mortalidad de estos defectos depende de ciertos factores; en la gastrosquisis,
tiene un excelente prondstico sobre todo en defectos pequefios, con un mortalidad del 5 al 10%,
caso contrario con el onfalocele en donde la mortalidad y el prondstico varia sobre todo si esta
asociado a malformaciones congénitas. La mortalidad se reporta de hasta un 80% si se asocia a

anomalias cardiacas. (4)




ANOMALIAS ASOCIADAS

En gastrosquisis, la incidencia de anormalidades asociadas se encuentra entre 10% y 20% y la
mayor parte de estas anomalias son relacionadas con el tracto gastrointestinal. (4,14,17) Cerca
del 10% de estos neonatos quienes tienen gastrosquisis tienen estenosis o atresia intestinal que
resulta de la insuficiencia vascular del intestino, al tiempo que se desarrolla la gastrosquisis 0
mas comun de un volvulus tardio o compresion del pediculo mesentérico por un anillo abdominal
pequefio. Otras menos comunes anormalidades asociadas se encuentran criptorquidia.
Diverticulo de Meckel y duplicaciones intestinales. Son raras anormalidades cromosomitas

asociadas a fectos abdominales serios.(14) ( ver Tabla 3)

Tabla 3

MALFORMACIONES ASOCIADAS EN PACIENTES CON GASTROSQUISIS

Hidronefrosis

Artrogriposis

Vejiga hipoplasica

Diverticulo de Meckel

Restriccion del Crecimiento Intrauterino

En contraste con el relativo bajo riesgo de anomalias asociadas se mantiene localizado en el
tracto gastrointestinal visto en pacientes quienes tienen gastrosquisis, pacientes quienes tienen
onfalocele tiene un alta incidencia de anormalidades asociadas (arriba de 50% a 70%). La
incidencia de anomalias asociadas es mas baja en los nacidos vivos porque estos quienes
tienen mdltiples y serias anormalidades, la cual es ligeramente mayor en los 6bitos.(3,14,15,16)

Anomalias cromosomicas, como las trisomias 13, 14, 15,18 y 21 estan presentes arriba del 30
%. Defectos cardiacos son comunes, estando presentes en 30 a 50 % de los casos. Muchas de
estas anormalidades son frecuentes y pueden clasificarse en sindrome. Un importante patrén es
el sindrome de Beckwith-Wiedemann que puede estar presente en el 10 % de los casos.
Beckwith-Wiedemann es caracterizado por macroglosia, adenomegalia, hipoglucemia temprana
(debida a hiperplasia pancreatica y exceso de insulina) y un incremento de riesgo para tumor de
Wilms, Hepatoblastoma y neuroblastoma desarrollado mas tarde en la infancia. (5,15) El tamafio
del defecto de pared abdominal en onfalocele no es directamente correlacionado con la
presencia de otras anomalias como lo demostrado porque en defectos pequefios o ultrasonido

prenatal tienen un alto riesgo de anormalidades cromosomicas y defectos cardiacos.(3,15,16)




DIAGNOSTICO PRENATAL

El diagnostico prenatal de los defectos de la pared abdominal y el tratamiento subsecuente son
areas de interés y controversia. Por lo general se usan dos modos de deteccion: la prueba de
alfafetoproteina en suero materno (AFP) y la ultrasonografia fetal.(1,17,18)

La alfafetoproteina se mide durante el segundo trimestre de gestacion y es Util para la deteccion
de gastrosquisis y onfalocele. Esta AFP es un analogo de la albimina y del suero materno y los
niveles séricos maternos reflejan la cantidad de afp en el liquido amniotico. Esta prueba fue
desarrollada para evaluar los fetos con anormalidades cromosomicas y defectos de tubo neural,
pero la AFP es usualmente elevada con defectos de pared abdominal. (17,18)La magnitud y
probabilidad de la elevacion de la AFP varia entre gastrosquisis y onfalocele. En gastrosquisis
los niveles séricos de AFP es usualmente anormal, con elevacion de 9 veces con respecto a los
niveles normales. En contraste en onfalocele, AFP es elevada solo 4 veces. Este diferente patron
resulta en una baja sensibilidad de AFP en suero materno para onfalocele que para
gastrosquisis.(1,17,18)

La elevacion de la AFP en el suero materno por la discontinuidad de la anatomia fetal (defecto
de pared abdominal) y al estar en contacto con el liquido amniotico pasa al torrente sanguineo
de la madre y por lo tanto se eleva en el suero materno. Existe un componente de la AFP que es
la beta- endorfina; solamente en los casos severos 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. Asi
mismo la elevacion de la beta- endorfina se correlacion6 a una morbilidad aumentada en el
periodo postnatal.(1,17,18)

El ultrasonido prenatal puede potencialmente identificar la mayoria de los defectos de pared
abdominal y distinguir entre onfalocele y gastrosquisis. Esta identificacion puede permitir una
oportunidad para conciliar a la familia y preparar para cuidados postnatales Optimas. Sin
embargo la presicion del ultrasonido prenatal para diagnosticar defectos de pared abdominal es
afectada por errores en el estudio, posicion fetal y la experiencia del operador. La especificidad
es alta (mas del 95%) pero la sensibilidad es solamente 60% al 75 % para identificar
gastrosquisis y onfalocele. (1,2,17,18). Errores diagnostico puede resultar porque puede haber
confusion con otros raros defectos (frecuentemente del ombligo, no cubierto por una membrana;
onfaloceles rotos que semejan a gastrosquisis hay una delgada membrana o raros casos de
gastrosquisis que empiezan fuera que cubre el defecto y que sufre una ruptura tardia pero que
son comUnmente perdidos durante estudios hechos por otras razones que por blsqueda de

defectos estructurales.(1)



Debe realizarse una amniocentesis para reconocer anormalidades cromosomicas, sin embargo
debido a la baja incidencia de trisomias en la gastrosquisis, tal vez no este justificada la

amniocentesis.(19)



MANEJO PRENATAL

Un feto con cualquier defecto de pared abdominal tiene un embarazo de alto riesgo. Para
gastrosquisis y onfalocele, hay un riesgo incrementado para restriccion del crecimiento
intrauterino, muerte fetal, y parto prematuro. En gastrosquisis, el diagnostico de RCIU, puede ser
problematicas porque dificulta el manejo del torso, pero esto probablemente afecta del 30 al 70%
de los fetos. (3,17) La causa de falla en el crecimiento en gastrosquisis es desconocida pero se
presume que puede ser debida a incremento de la pérdida de proteinas por la exposicion de
visceras, aungue suplan inadecuadas de nutrientes fetales como una hipotesis alternativa. La
exposicion del intestino son vulnerables de dafio. El dafio puede deberse en severos de volvulus
y pérdida de intestino medio, 0 mas atresia intestinal localizada, o enfermedad inflamatoria o
serositis que puede hacer que las asas intestinales, sean indistinguibles una de otra.(3,10,17) La
inflamacion o despulimiento de intestino se desarrolla después de las 30 semanas de gestacion y
se presume que es debida la exposicion de la pared del intestino al liquido amniético o de
obstruccion intestinal linfatica.(17)

El grado de despulimiento o inflamacion es dificil de cuantificar por ultrasonido prenatal e incluso
es dificil de correlacionarse con efecto clinico variable. Porque el dafio al intestino es el mayor
predictor de morbilidad y mortalidad postnatal, mejorando la comprensién y las pruebas
predictivas puede ser el punto de camino de potenciales intervenciones. Oligohidramnios es
comdn, presentandose en el 25% de los casos. La causa es desconocida y es usualmente de
moderada severidad y asociado con RCIU, sufrimiento fetal y asfixia perinatal. La mayor
complicacién devastadora prenatal con gastrosquisis es la incomin pero impredecible, muerte
fetal. Esta puede se causada por un volvulus in utero a nivel de intestino medio o probablemente
mé&s comun por un compromiso agudo de flujo sanguineo a nivel umbilical por evisceracion. Esto
es infortunado porque no existen predoctores para esta complicacion.(1,3,17,19,20) Dicha
situacion ha sido estimada signos en ultrasonido tempranos de obstruccion intestinal, tales como
incremento del didmetro intestinal, indica un alto riesgo para el feto, pero es mas si hay un alto
riesgo para muerte fetal y pérdida intestinal o solamente un alto riesgo para estenosis intestinal y
atresia o inflamacion es desconocido. Otra rara complicacion pero que termina en muerte fetal
del paciente quien ha tenido mayor pérdida intestinal ha estado por una fuerza motivacional del
personal de salud para un parto temprano del feto con gastrosquisis antes de que tales

complicaciones pasen. Esto es aun incierto si los fetos con alto riesgo de complicaciones



prenatales pueden ser realmente identificados y beneficiarse de los riesgos de un parto
prematuro.(5,21,22)

Onfalocele incluso ha sido incrementado por una incidencia de RCIU (5-35%), muerte fetal
(usualmente atribuida y relacionada con la severidad de malformaciones asociadas) y trabajo de
parto prematuro (5-60%). Mas de los diagnosticos prenatales tales como ultrasonidos de alta
resolucion se observan los defectos estructurales (especialmente defectos cardiacos) y estudios
cromosomicos son frecuentemente hechos para diagnosticar anomalias asociadas y que pueden
en un momento dado ayudar al prondstico. (3,15)

Contados casos de gastrosquisis, no ha ninguna razén para considerar el parto prematuro,
aunque la cesarea es frecuentemente realizada en presencia de onfaloceles gigantes para

prevenir ruptura o distocia durante labor.(23)



MANEJO DEL RECIEN NACIDO CON DEFECTO DE PARED ABDOMINAL

El manejo inicial de los recién nacidos quienes tienen defectos de pared abdominal empieza con
el ABC de la reanimacion, y después de que han sido reanimados y estabilizados, la atencion es
girada en torno al defecto de pared abdominal. La pérdida de calor es un importante problema,
por lo tanto, se debe secar al neonato y mantener un ambiente tibio el cual proteja la exposicion
de las visceras. Nacimiento prematuro es frecuentemente asociado con ambas condiciones y
debe ser considerado durante la evaluacién del paciente asi como del tratamiento. (17)

Se debe monitorizar y mantener los niveles séricos de glucosa como parte de cualquier
reanimacion neonatal pero especialmente es importante en bebés quienes tienen defectos de
pared abdominal porque puede asociarse a prematurez, restriccion del crecimiento intrauterino, y
en onfaloceles, y la posibilidad del sindrome de Beckwith-Wiedemann. La prematurez a su vez
es asociada a hipoplasia pulmonar o a defectos cardiacos importantes vistos en onfalocele
puede seguir de una temprana intubacion y ventilacion mecanica. (1,3,24) La descompresion
gastrica es importante para prevenir distension del tracto gastrointestinal y posible aspiracion.
Los bebes quienes tienen gastrosquisis en particular tienen grandes peérdidas de liquidos por
evaporacion y pérdidas a tercer espacio y puede requerir 2 veces los liquidos basales para
mantener un volumen intravascular. Se requiere de sonda vesical se debe usar para monitorizar
el gasto urinario y guiar en la reanimacion. La arteria umbilical y vena deben canalizarse si se
necesita reanimacion, pero en onfalocele, esto puede ser dificil porque los vasos umbilicales
pueden tener una insercion anormal. (1,2,3,24)

Cuando se ha llevado a cabo el ABC, el defecto abdominal puede ser valorado y tratados. Este
proceso involucra diferentes consideraciones en gastrosquisis y onfalocele. En gastrosquisis, la
exposicion de las visceras deben ser revisadas y tomarse con cuidado y valorar el pediculo
mesentérico. Si existe compromiso vascular porque la abertura de la pared abdominal es muy
pequefia y el defecto puede ser inmediatamente reparado quir(rgicamente cuidando los vasos
umbilicales y mesentéricos. La exposicion de intestinos necesitan ser protegidos y minimizar la
pérdida de calor y liquidos. EI método més sencillo es el sitio de exposicion de visceras y cubrir
la mitad baja del bebé dentro de una bolsa plastica para cubrir los intestinos.(3,18)
Alternativamente el intestino solo puede ser cubierto por una cubierta plastica clara pero esto
puede estar técnicamente mas dificil. Mas compresas solas pueden ser evaluadas porque

incrementa las pérdidas por calor. Después que la exposicion de intestinos es cubierto, la masa



es estabilizada para colocar al bebe con el lado derecho para prevenir la torsion del pediculo
mesenterico.(3, 24)

Con onfalocele, el cuidado del defecto y su contenido es diferente. El defecto es valorado para
asegurar que la cubierta de membrana es intacta, una cubierta no adherente debe ser aplicada y
estabilizar para prevenir trauma del saco. Si el saco del onfalocele esta roto, la exposicion de los
intestinos debe se tratado como si fuera una gastrosquisis.(1,3)



MANEJO QUIRURGICO

En gastrosquisis y onfalocele, los objetivos en el tratamiento son: reducir la herniacion de
visceras dentro del abdomen y cerrar la fascia y la piel para crear una pared abdominal sélida
con relativamente ombligo normal el cual minimiza el riesgo para el bebé. El tipo de tratamiento
frecuentemente varia dependiendo del tamafio y del tipo de defecto, el tamafio del neonato y
problemas asociados. (1,3,14,24)

En gastrosquisis, el mantenimiento de liquidos y la pérdida de calor de la exposicion de las asas
y los problemas metabdlicos subsecuentes puede hacer una cobertura rapida como alta
prioridad. Durante la reanimacion inicial asi como sea posible, es colocado un prefabricado silo
de Silastic en defecto que cubra los intestinos expuestos. Esta practica minimiza las pérdidas por
evaporacion previniendo trauma adicional y permite asegurar la perfusion de los intestinos. Si el
defecto abdominal es muy pequefio para acomodar el aparato cuando este defecto puede ser
agrandado bajo anestesia local y sedacion (18,25, 29) Si este aparato no puede ser colocado en
la cama del paciente, asi como sea posible después de la reanimacion inicial y estabilizacion, el
bebe debe ser transportado a la sala de operaciones para un cierre primario o colocacion de
malla de silo. Después de la colocacion de malla de silo, paciente debe ser evaluado y
transportado a una unidad de cuidados intensivos neonatales. Con diuresis espontanea,
descompresion gastrointestinal y resolucién del edema de pared abdominal el volumen del
intestino expuesto en la bolsa marcadamente disminuya en un periodo corto de tiempo. Cuado
el neonato se encuentra estable y la reduccion del intestino dentro del abdomen es completado,
el neonato debe ser intervenido quirdrgicamente a quiréfano para la realizacion de un cierre
primario.(25,29)

En quiréfano si el intestino es reducido dentro del abdomen y el defecto cerrado primariamente,
debe ser hecho. La decision del neonato que puede tolerar la reduccion y reparar puede ser
dificil y puede incrementar la presion intragéstrica durante el cierre. Una presion de menos de 20
mmHg predice un cierre sin complicaciones de una presion intraabdominal excesiva. (3)

Otros métodos reportados que pueden ayudar en la decision de cerrar 0 no son cambios en la
presion venosa central, en la presion ventilatoria y emision de dioxido de carbono.

Si el paciente se encuentra estable cuando la fascia esta cerrada suele ser construido a nivel de
la cresta iliaca posterior durante el cierre de la piel. Diferentes métodos han sido descritos para
asegurar un contorno aceptable para la tendencia de la piel suturada quirirgicamente por
colgajos. La creacion de un ombligo, puede ser diferido en un tiempo posterior. Si el cierre

primario no es posible, la malla de silastic-silo, es suturada en la fascia y varias reducciones son



hechas postoperatoriamente. Diferentes métodos de reducciones han sido descritas, sin
embargo la mas usada es especialmente disefiado plicaturas a la malla de silo debe ser
aproximadamente empujando las asas intestinales hacia abajo por un mecanismo en
enrollamiento. El incremento en la reduccion deben ser rapidos, y facilmente reversibles y
pueden ser hechos durante varias ocasiones en el dia que permitan la reduccion gradual del
contenido abdominal.(3,17,26,29) La reduccion es hecha en varios dias como vaya a ser
tolerada varios dias, con la finalidad de terminar en 10 dias para evitar serias complicaciones de
infeccion en la herida y necrosis que resulta en la separacion de la 1dmina de Silastic fuera de la
fascia, creando una abertura en el abdomen. Después de que contenido abdominal ha sido
reducido a nivel de la pared abdominal, el neonato debe ser regresado a la sala de operaciones
para remover el silo y cerrar. (17,26,30)

Para onfalocele, la estrategia de tratamiento es diferente. Primero si la membrana se encuentra
intacta, no hay una urgencia de realizar un cierre. Por tanto, evaluar el tamafio, como las
visceras son cubiertas con una membrana, se debe realizar una completa evaluacion de las
malformaciones asociadas y tratar otros problemas. Cuando el paciente se encuentra estable y si
el defecto es relativamente pequefio, entonces el cierre primario debe ser hecho, y realizar una
excision de la membrana del onfalocele, reducir la herniacion de las visceras y cerrar la fascia y
piel. Se debe tener cuidado si la membrana cubre el higado porque puede ser dafiado durante la
excision. Cuando el cierre primario no es posible, hay varias opciones sin embargo se describe
en tratar el saco del onfalocele con sulfadiazina argéntica y puede ayudar a epitelizar encima,
alrededor de semanas o meses. (3, 27,29) La alimentacion enteral es usualmente tolerada
después que el paciente se recupera de problemas sistémicos. Cuando el saco se encuentra
epitelizado o se encuentra lo suficientemente fuerte para soportar la presién externa, se debe
realizar compresiones con vendajes elasticos hasta que el contenido abdominal es reducido.
Cuando el contenido abdominal es reducido, la membrana es epitelizada y el paciente se
encuentra estable, se debe realizar la reparacion de la hernia ventral. Esta estrategia fue
inicialmente adoptada para pacientes solamente en pacientes con grandes onfaloceles o con
problemas serios asociados sin embargo el mejor método es que cualquier defecto debe ser
cerrado. Algunas estrategias alternativas de tratamiento para el cierre del onfalocele han sido
descrita, incluyendo con cubiertas de piel inicamente, reduccion con malla de silo y reparacion,
reduccion con la membrana del onfalocele e injertos. Cada técnica puede utilizarse en ciertas
circunstancias, sin embargo la técnica de tratamiento topico y reparacion posterior de la hernia

ha sido segura y efectiva. (3)



PRONOSTICO

El pronostico de pacientes que tienen gastrosquisis depende largamente de la condicion de los
intestinos, sin embargo el pronostico de pacientes que tienen onfalocele depende las
malformaciones congeénitas asociadas y de su condicion médica. En general, pacientes quienes
han tenido gastrosquisis tienen un excelente prondstico. La sobrevivencia se encuentra entre el
90 al 95%, la mayoria de las muertes de estos pacientes se debe pérdidas intestinales
catastroficas, sepsis y complicaciones a largo plazo de sindrome de intestino corto. Pacientes
quienes tienen atresia y sindrome de intestino corto, relativo puede eventualmente tener una
inicial larga hospitalizacion y prolongarse por depender de hiperalimentacion. Algunos neonatos
quienes tienen intestinos intactos puede requerir de hospitalizacion prolongada por semanas por
la baja tolerancia de alimentacion entera. (3) Se describen complicaciones en estos pacientes,
como enterocolitis necrozante manifestada como neumatosis intestinal en radiografias
abdominales como unica forma de dafio intestinal que ocurre en el periodo postoperatorio
después de la reparacion de gastrosquisis cuando la alimentacion es avanzada. Otra
complicacion es la presencia de reflujo gastroesofagico que puede se severo. (28)La funcion
gastrointestinal a largo plazo es usualmente buena, aunque de estos del 5 al 10% tienen riesgo a
largo plazo de obstruccion intestinal. Ocasionalmente algunos pacientes tienen intolerancia de la
alimentacion enteral a largo plazo. El pronéstico de bebes quienes tienen onfalocele es mucho
mas duro de generalizar, pero la mayor morbilidad y mortalidad es asociada con malformaciones

congénitas que por el defecto de pared abdominal.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El impacto en la morbi -mortalidad del recién nacido con defecto de pared abdominal a lo cual es
importante tanto un adecuado diagnostico prenatal, asi como su abordaje trans y postnatal. Este
tipo de problema quirdrgico representa una de las principales urgencias quirlrgicas neonatales,
por lo cual es importante conocer la incidencia de estas patologias y al detectarse
prenatalmente, se brinde una atencion y tratamiento oportuno segin sea el caso, al momento

de nacer.



OBJETIVOS DE LA INVESTIGACION

Obietivo Principal

e Conocer la incidencia de casos de recién nacidos con defectos de pared abdominal, en

la Servicio de Neonatologia del Hospital General de México.

Objetivos Particulares

e De los defectos de pared abdominal ( Onfalocele y Gastrosquisis), determinar cual de
los dos predomina en presentacion.

e Conocer si la edad materna sobre todo en madres jévenes y la gesta influyen en la
aparicion de los defectos de pared abdominal

e Conocer la resolucion quirtrgica y el destino de estos pacientes

e Revision de la literatura referente a los defectos de pared abdominal



HIPOTESIS

En los recién nacidos con defecto de pared abdominal, la gastrosquisis tiene mayor incidencia

de presentacion en relacion a Onfalocele.
Los defectos de pared abdominal tienen predominio de presentacion en embarazos de madres

jovenes.



METODOLOGIA

DISENO DE ESTUDIO
Es un estudio descriptivo, prospectivo, longitudinal y observacional.

CRITERIOS DE INCLUSION
Todo recién nacido que nazca vivo en la Unidad de Ginecoobstetricia del Hospital General de
México ,que presente defecto de pared abdominal y sea atendido en el Servicio de Neonatologia

del Hospital General de México

CRITERIOS DE EXCLUSION
Obitos y mortinatos

Pacientes que nacieron en otras unidades hospitalarias



MATERIAL Y METODO

Incluye a todo recién nacido que nacié vivo en la unidad de Ginecoobstetricia del Hospital
General de México; en el periodo comprendido de Abril del 2005 a Mayo del 2007; que
nacieron en el area tocoquirtrgica. Considerando los siguientes factores asociados: la edad
materna, nimero de gesta, tipo de nacimiento, edad gestacional del recién nacido por medio de
valoracion de Capurro “B”, condiciones al nacer por medio de la valoracion de APGAR, peso al
nacer, y tipo de presentacion de defecto de pared abdominal.

Posteriormente el manejo hospitalario del recién nacido se realizo en el servicio de Neonatologia
(Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales y Terapia Intermedia Neonatal); tipo de abordaje

quirdrgico y sobrevida.



RESULTADOS

En la Unidad de Ginecoobstetricia del Hospital General de México, en el periodo comprendido de
Abril del 2005 a Mayo del 2007, se tuvieron 15,418 nacimientos totales; de los cuales 14863 son
nacidos vivos.

De los cuales 19 (0.13%) de ellos presentaron defecto de la pared abdominal. De estos recién
nacidos 4 tenian onfalocele y 15 con gastrosquisis. En los recién nacidos con onfalocele, 3
fueron del sexo masculino y uno femenino; y en gastrosquisis 7 casos fueron del sexo femenino
y 8 del masculino. (Gréficas 1y 2)

En cuanto a la gestacion, se aprecia que las primigestas predominaron levemente sélo en
gastrosquisis (40%) mientras que en onfalocele, no hubo predominio. (Gréaficas 3y 4)

En relacion a la edad materna predominan las madres jovenes entre 15y 26 afios (89%) en el
total de los nacimientos con defecto de pared abdominal. De estas edades hay una tendencia
mayor en madres adolescentes. (Gréficas 5 y 6)

Con respecto a la via de nacimiento el 84% del total nacieron por Cesarea y el resto por Via
Vaginal. Es de mencionar que todos los casos con onfalocele nacieron por Via abdominal.
(Gréficas 7y 8)

La edad gestacional valorada por Capurro “B” que predomino en los casos fue de término, y
dentro de ésta la gran mayoria estuvo entre el rango de 37 a 39 semanas de gestacion (Graficas
9y 10).

Condicion al nacimiento (valoracion de APGAR) presento al minuto un puntaje por arriba de 7 en
el 68% de los casos. Y con una valoracion a los 5 minutos con un puntaje por arriba de 7 puntos
en el 89% de los casos. (Grafica 11y 12)

En relacion al peso al nacer, 15 casos (79%) tuvieron un peso mayor a 2000 gramos (Gréficas
13y 14)

De los procedimientos quirdrgicos a 9 recién nacidos se les realiz6 cierre quirdrgico primario
(plastia de pared); a 6 de ellos con colocacion de malla de silo, 4 con plastia de pared posterior
y dos con colocacion de injerto, uno de ellos con rechazo de malla en tres ocasiones. En dos
recién nacidos no se realizd procedimiento quirdrgico por haberse trasladado a otra unidad
hospitalaria. En dos casos tampoco se realiz6 procedimiento por fallecimiento. (Graficas 15y 16)
La sobrevida en recién nacidos con gastrosquisis fue del 73% (11casos), y en onfalocele fue del
75% (3 casos). En los casos de fallecimiento 2 murieron sin procedimiento quirGrgico en las
primeras 48 horas de vida, y los 3 restantes fallecieron al mes de edad por compromiso de

respuesta inflamatoria sistémica inespecifica (Infeccion). (Gréaficas 17 y 18)



ANALISIS

Lo que se reporta en la literatura a nivel mundial en gastrosquisis es una incidencia entre 0.4y 3
por cada 10,000 nacidos vivos (2, 3, 4, 5, 9,13). En este estudio encontramos una incidencia de
1 por cada 1000 nacidos vivos, siendo mucho mas alta que lo reportado por los autores referidos
anteriormente; asi como en el estudio realizado en nuestro centro hospitalario por Islas y cols.
(13)

En el defecto de Onfalocele, se refiere en la literatura mundial entre 1.5y 3.4 por cada 10,000
nacidos vivos (2, 3, 4, 5, 9, 11,13). En nuestro estudio encontramos una incidencia de 0.3 por
cada 1000 nacidos vivos, siendo una cifra similar a lo reportado por los autores de referencia. Sin
embargo en el estudio realizado por Islas y cols. (13), nuestra incidencia fue menor a la
reportada por ellos.

Se reporta que en productos del sexo masculino es mas frecuente la gastrosquisis (2, 12,32), los
resultados obtenidos en nuestro estudio fueron diferentes dado no existir diferencia significativa
entre ambos sexos (Grafica 2).Existen otros estudios que apoyan los reportado por nosotros
(2,12). En la casuistica reportada por Islas y cols. (13) si presentaron mayor incidencia en el sexo
femenino.

Considerando la frecuencia de gastrosquisis en relacion a la edad materna, se reporta que se
presenta mas en madres adolescentes (1, 2, 3, 4, 5, 9, 14,16). En nuestro estudio se reporto
mayor frecuencia en madres adolescente entre 15 a 18 afios en un 40% de los casos. (Grafica).
En el contraste el onfalocele es asociado con edad materna avanzada siendo mayores de 30
anos (3,9). En nuestro estudio no hubo un predominio por edad siendo nuestro rango de 15 a 34
afos.

También se reporta que la gastrosquisis se asocia con peso bajo al nacer y prematurez en un
67%, y estos mismos factores se asocian con el onfalocele en un 20 % (4, 17, 31,32). En nuestro
estudio encontramos mayor incidencia en el grupo de gastrosquisis de recién nacidos de término
con peso al nacer entre 2000 a 3000 gramos; y en el caso de onfalocele sin significancia en la
distribucion por edad gestacional y por peso. Por tanto nuestro estudio coincide a lo reportado
por Islas y cols solo en caso de gastrosquisis. (13).

En relacion al nimero de embarazos en la madre obtuvimos en gastrosquisis, con baja paridad

(1 a2 Gestas), lo cual coincide con la literatura.



Se reporta que la gastrosquisis tiene mayor incidencia en primigestas y en el caso del onfalocele
con multigestas (31).En nuestro estudio los embarazos de baja paridad (de ly 2 gestas) se
presento una incidencia mayor en gastrosquisis, lo cual también se reporta por otros autores, (1,
2,3,4,5,9, 14,16). En caso del onfalocele no obtuvimos diferencia significativa por el nimero de
embarazos.

Se reporta en la literatura que la via de nacimiento no influye en la supervivencia y pronostico de
los recién nacidos con defectos de pared abdominal (5, 21,22). Nuestro estudio coincide a lo
reportado con estos autores, debido a que las defunciones no tuvieron relacion con la via de
nacimiento.

En el tipo de procedimiento realizado, los objetivos principales en los defectos de pared
abdominal reportados en la literatura son reducir la herniacion de visceras dentro del abdomen,
cerrar la fascia y la piel para crear una pared abdominal solida. El tipo de tratamiento
frecuentemente varia dependiendo del tamafio y del tipo de defecto, el tamafio del neonato y
problemas asociados. (3) En nuestro estudio el procedimiento quirtrgico que mas se realizé fue
la plastia de pared abdominal lo cual es consistente reportado a la literatura (2, 3, 11,13)

La mortalidad fue de 26.6% en la gastrosquisis y de 25% en los casos de onfalocele, estos
resultados no coinciden a lo reportado con otros autores. Dado que gastrosquisis se reporta de
5-10% en la literatura y nosotros obtuvimos un valor mas alto y en el caso de onfalocele se
reporta desde un 70 a un 80% de mortalidad en la literatura (4,13). Lo cual en nuestro estudio

fue mucho mas bajo.



CONCLUSIONES

En este estudio encontramos como datos mas importantes a destacar:

a) Laincidencia de gastrosquisis es mayor en relacion a onfalocele.

b) El grupo materno de 15 a 18 afios fue el méas afectado

c) Las madres presentaron una baja paridad (1 a 2 Gestas) sin ser exclusivamente
primigestas.

d) En ambos defectos de pared abdominal predominaron los recién nacidos con edad
gestacional de termino.

e) En el onfalocele predomino el sexo masculino en los recién nacidos; pero en
gastrosquisis no hubo predominio de sexo.

f) La correccion quirtrgica realizada més frecuente fue la plastia de pared abdominal o
cierre primario.

g) Lamortalidad no tuvo diferencia significativa entre ambos defectos de pared.

Es determinante para el pronostico de los recién nacidos con defecto de pared abdominal, el
tener un control prenatal idéneo, con la realizacion de los ultrasonidos abdominales con técnica
adecuada dentro de esta vigilancia; como el realizar el abordaje quirdrgico de manera temprana
en centros que cuenten con la infraestructura necesaria para esta correccion.

Realizar una campafia de informacion sobre estos defectos en la poblacion.

Mantener una linea abierta de investigacion para la recoleccion de datos de factores de riesgo en

estos defectos, la cual no se ha realizado satisfactoriamente hasta el momento.
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ANEXOS
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