Gastrosquisis y onfalocele
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Resumen

Los defectos ventrales de la pared abdominal son mal- | de los pacientes con gastrosquisis depende del estado
formaciones congénitas caracterizadas por la eviscera- | vulnerable del intestino, mientras que los pacientes con
cién del contenido abdominal, distinguiéndose una de | onfalocele dependen en gran parte de las anomalias
otra por sus manifestaciones anatémicas. Entre las mds | asociadas y de la presencia de otras patologias. El tra-
comunes se encuentran la gastrosquisis y onfalocele. | tamiento quirdrgico de estos padecimientos depende
La incidencia global de gastrosquisis se ha reportado | del tamafio del defecto, la opcién quirirgica mds reco-
entre 2 a 3 por cada 10000 recién nacidos vivos y el | mendada es el cierre primario. LUXMEDICA 6(18): 25-33

onfalocele | en 5000 recién nacidos vivos. La evolucion
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Introduccion

Los defectos ventrales de la pared abdominal son malformaciones
congénitas caracterizadas por la evisceracion del contenido abdo-
minal, distinguiéndose una de otra por sus manifestaciones ana-
témicas (Ver figura 1). Entre las mas comunes se encuentran la
gastrosquisis, el onfalocele y la hernia del cordén umbilical.

La gastrosquisis (figura 1a) es un defecto de la pared abdominal
lateral al cordén umbilical, con predominio del lado derecho, donde
el cordén se encuentran totalmente intacto. Esta entidad se carac-
teriza por la evisceracién del contenido abdominal a través de un
pequeno orificio (menor de 4cm) sin existir saco peritoneal y las vis-
ceras quedan flotando libremente dentro de la cavidad amniética
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durante la gestacién. "2 Mientras tanto, el onfalocele (figura 1b) es
un defecto central del anillo umbilical por el cual se hernia el intes-
tino y otras visceras abdominales cubiertas por un saco formado de
una membrana de peritoneo, fusionada con otra externa de amnios
y se encuentra también gelatina de Wharton dentro del saco. Sue-
len ser defectos mayores de 4cm que permiten la evisceracién de
todo el intestino e higado. Algunos otros autores catalogan a las
hernias de cordén umbilical como parte de este grupo. 23

Origen embriolégico.

La etiologia embriol6gica de la gastrosqui-
sis no es bien conocida, pero se piensa esta
relacionada con alteraciones de los pliegues
laterales que formaran las paredes ventra-
les del cuerpo cerrando las cavidades tora-
cica, abdominal y pélvica. Estos pliegues se
forman en la cuarta semana de gestacion
como una combinacion de la capa parietal
de la pared lateral del disco mesodérmico
y el ectodermo suprayacente, que tienen
que desplazarse ventralmente para unirse
en la linea media cerrando asi las cavidades
antes mencionadas. Existen diversos tipos
de procesos celulares involucrados en la
formacion de estos pliegues, cualquier al-
teracion en la adhesion celular, migracién
o reorganizacion puede desencadenar es-
tas malformaciones recientemente relacio-
nados con eventos vasculares productores
de isquemia. *

El onfalocele es una entidad separada cuya
etiologia es més conocida, este defecto es
atribuido a la alteracién del retorno de las
asas intestinales a la cavidad abdominal
después de su herniacion fisiolégica a tra-
vés del cordén umbilical en la sexta a déci-
ma semana de desarrollo intrauterino.*

Factores de riesgo

En diversos estudios se han observado dis-
tintos factores de riesgo fuertemente rela-
cionados con las alteraciones de la forma-
cion de los pliegues laterales (en el caso de
la gastrosquisis) y los factores relacionados

con la incapacidad del intestino para re-
gresar a la cavidad abdominal después de
la herniacién fisiolégica (en el onfalocele).
Los factores mas importantes se encuen-
tran enlistados en la Tabla1. 5-°

Se ha encontrado una relacién significativa
entre la edad de la madre y el desarrollo de
alteraciones de la pared ventral del abdo-
men. La gastrosquisis se observa frecuen-
temente en madres menores de 20 afos,
mientras que el onfalocele se observa mas
en hijos de madres con edades avanzadas,
clasificindose asi como el riesgo mas im-
portante para el desarrollo de estas pato-
logias en los recién nacidos. También se ha
observado que el habito del tabaquismo
y el uso de drogas como cocaina o me-
dicamentos vasoconstrictores y salicilatos
estan fuertemente relacionados con even-
tos vasculares en el producto, que podrian
provocar isquemia durante las semanas de
desarrollo intrauterino, generando asi las
alteraciones abdominales antes mencio-
nadas. El nivel socioeconémico bajo es un
factor presente en la gran mayoria de las
madres cuyos hijos desarrollaron gastros-
quisis, una explicaciéon podria ser que este
grupo se encuentra mas susceptible a otros
factores de riesgo. >

Los factores de riesgo mas relacionados
con la formacién del onfalocele suelen ser
distintos a los factores atribuidos a los que
favorecen el desarrollo de la gastrosqui-
sis, observando una mayor prevalencia en
madres con edad avanzada y aberracio-
nes cromosémicas o sindromes genéticos,
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principalmente; trisomia 13, trisomia 18 y
trisomia 21, aunque en esta Gltima existe
mucha controversia. También se ha obser-
vado una relacion significativa con las ma-
dres que se abstienen de tomar acido félico
y vitaminas durante el embarazo.>*"?

Malformaciones asociadas

En un estudio publicado en 2002 en el Cen-
tro Médico Nacional Sigo XXI donde se ob-
servaron 39 casos de gastrosquisis y 26 de
onfalocele, se encontraron malformacio-
nes asociadas en 11 pacientes con gastros-
quisis de los 39 casos, predominando las
alteraciones cardiacas como la persistencia
del conducto arterioso en un 36.3%, se-
guido de comunicacion interauricular; alte-
raciones gastrointestinales, como atresia de
colon o de intestino y estenosis sigmoideas
ademas de hidronefrosis y criptorquidia,
todas estas presentandose en solo 9% .
Se encontraron malformaciones asocia-
das a onfalocele en 13 pacientes de los 26
casos predominando las alteraciones car-
diacas, como la persistencia del conducto
arterioso en 30.7%, Comunicacion inte-
rauricular en 15.3% al igual que la penta-
logia de Cantrell, un cuadro caracterizado
por onfalocele, defecto del tercio inferior
del esternén, disrupcion del pericardio dia-
fragmatico, disrupcion del segmento ante-
rior diafragmatico y anomalias intracardia-
cas. También fueron encontrados defectos
de tubo neural en un 15.3% al igual que
pie equino varo.'"

Epidemiologia

La incidencia global de gastrosquisis se en-
cuentra entre 2-3 casos por cada 10,000
recién nacidos vivos y el onfalocele 1 en
5,000 recién nacidos vivos. '®'7 En México
no existen estadisticas concretas y actua-
lizadas sobre la incidencia de estas pato-
logias. Un estudio desarrollado en 2006,
demuestra una incidencia de 0.9 por cada
1000 recién nacidos vivos, incidencia rela-
tivamente elevada en comparacion de es-
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tudios anteriores, donde suponia una inci-
dencia de 1:10000-20000 recién nacidos
vivos. Mientras que el onfalocele alcanzé
una incidencia de 0.4 por cada 1000 re-
cién nacidos vivos, una cifra muy similar a
la previamente reportada. '

Métodos diagnésticos

Los defectos de la pared abdominal se
diagnostican a través de ultrasonido duran-
te la consulta prenatal. En la gastrosquisis
(figura 2) se observan las asas intestinales
flotando libremente en el liquido amniéti-
co mostrando también una pared engro-
sada.” En el caso del onfalocele (figura 3)
es de suma importancia poder identificar la
presencia de una delgada membrana llena
de liquido, lo que nos dara el diagnostico ya
que el liquido nos indica que las visceras se
encuentran dentro de un saco.” En algunos
casos también puede hacerse el diagndsti-
co de malformacion de la pared abdominal
al realizar exdmenes de laboratorio como
rutina obstérica, donde podran apreciarse
niveles de alfa-fetoproteina elevados en
suero de la madre. La alfa-fetoproteina es
un analogo de la albumina en el producto,
cuya concentracion en el suero materno
refleja los niveles de la concentracién en el
feto. Principalmente se realizaba la prue-
ba para el diagnéstico de malformaciones
del tubo neural o anomalias cromosémicas,
pero también se encontraron elevaciones
de alfa-fetoproteina en defectos de la pa-
red abdominal.?°

Concentraciones bajas o elevadas depen-
den del corte del laboratorio que evalta las
concentraciones, manteniendo un rango
normal de 2.0 a 2.5 milimoles, aunque al-
gunos otros autores indican un rango nor-
mal hasta 3.0 milimoles. Existen diferencias
que nos pueden orientar en el diagnésti-
co de estas dos patologias dependiendo
la concentracién de alfa-fetoproteina, ya
que en el onfalocele, las concentraciones
se encuentran ligeramente aumentadas,
mientras que en la gastrosquisis, las con-
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centraciones se encuentran significativa-
mente por arriba de 4.0 milimoles. 2°2" De-
bido a que en algunas ocasiones el cuidado
prenatal no es posible debido al estado so-
cioeconémico de parte de la poblacion, la
otra opcién de diagnéstico, y la mas impor-
tante, es la clinica, recordando lo descrito
anteriormente se enlistan en la tabla 2 las
diferencias mas importantes de estas dos
patologias. "

Cuidados perinatales

En el manejo inmediato de la gastrosquisis,
se recomienda la extraccion del producto
a través de la cesarea, en caso de tener el
diagnostico prenatal, teniendo en cuenta
que las asas intestinales han estado flo-
tando libremente en el liquido amniético
provocando un efecto irritante e inflama-
torio del peritoneo visceral, haciendo que
las visceras estén engrosadas y con poca
movilidad. Inicialmente deben aislarse y
mantenerse himedas hasta realizar el tra-
tamiento definitivo, mientras tanto deben
cubrirse con un plastico estéril para evitar
la pérdida de calor por evaporacion y se
reduzca la posibilidad de infeccién. 2
Después de estos cuidados iniciales se re-
comienda la colocaciéon de vias I.V. sélo en
extremidades superiores, se debera colocar
una sonda nasogastrica para la descompre-
sion gastrica ya que probablemente exista
poca o nula movilidad peristaltica, se debe-
ra iniciar alimentacion parenteral y admi-
nistracién de antibiéticos que cubran Gram
negativos y Gram positivos hasta la realiza-
ciéon del tratamiento definitivo. (tabla 3) 22
La toma de decisiones durante este perio-
do debe considerar: 1) Pérdida de calor
por evaporacion, 2) Pérdida de liquidos
por exposicién visceral, 3) Infecciones y 4)
Distensién gastrica. 22 El tratamiento in-
mediato del onfalocele depende del ta-
mano del defecto. Si es muy grande debe
valorarse cesarea para evitar rompimiento
o atascamiento en el canal de parto. %

En el onfalocele intacto se debe tomar en
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cuenta que las visceras se encuentran den-
tro del saco peritoneal y el cordén umbilical
generalmente estd después de la hernia-
cion, por lo que su traccién hacia el cenit
permite tener al onfalocele fijo evitando
la compresién de los vasos mesentéricos
y por consiguiente isquemia intestinal. Se
iniciard estudio de malformaciones aso-
ciadas y la aplicacién de antibidtico hasta
la realizacion del tratamiento definitivo. Si
el onfalocele presenta ruptura, el manejo
debe seguir los mismos pasos que la gas-
trosquisis. 23

Tratamiento

Hacia 1957 se utilizaron tratamientos no
quirdrgicos para la estabilizacion del onfa-
locele, como el uso de mercurocromo di-
luido al 2% . Actualmente no se han repor-
tado beneficios al realizar estas técnicas.
El tratamiento ideal para cualquiera de las
dos patologias es el cierre primario. 2

El tratamiento quirdrgico de estos padeci-
mientos depende del tamafo del defecto,
la principal opcién quirdrgica que se reco-
mienda es el cierre primario. ** Este cierre
fue descrito por Gross en 1953 y su técnica
aun sigue siendo utilizada con ligeras mo-
dificaciones. El tratamiento del onfalocele
no se ha modificado significativamente a
pesar del paso del tiempo, las modificacio-
nes se han centrado a sus malformaciones
asociadas. La técnica utilizada sigue sien-
do la propuesta por Gross indicada para
el tratamiento de defectos de pequefo y
mediano tamano, descrita en la tabla 4.
Para los defectos de gran tamano, se reco-
mienda la técnica de cierre por etapas que
consiste en 1) Extirpar la cubierta y ligar
los vasos umbilicales, 2) Liberar la piel y
planos aponeuroéticos, 3) Recubrir las vis-
ceras con el proceder anterior, 4)Dejar una
hernia incisional que se recuperard en 3- 6
meses.>> También se ha encontrado util la
técnica de Shuster la cual se diferencia de
la anterior por la presencia de una hernia
sintética de lamina plastica estéril. La téc-
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nica se describe en la figura 4. 2 Aunque
la gastrosquisis también puede ser mane-
jada con los procedimientos del onfalocele
5, un estudio realizado en 2007 en Chile
y Argentina propone la utilizacion del cie-
rre primario modificado conocido como Si-
mil-Exit. Esta técnica consiste en reducir la
totalidad de las visceras con el soporte de
la circulaciéon feto-placentaria, evitando la
demora entre el nacimiento y la resolucién
quirurgica, y la deglucién del aire duran-
te el llanto, procesos que pueden interferir
negativamente en dicha reduccion.®® Los
pasos de este procedimiento se enlistan en
la figura 5. Los procedimientos Exit fueron
desarrollados, originalmente, para revertir
la obstruccién traqueal producida antena-
talmente en forma quirlrgica en el trata-
miento de algunas hernias diafragmaéticas.
Luego quedaron reservados para aquellas
patologias que pudieran conllevar obstruc-
cion de la via aérea al nacer. 2

En este estudio se observaron benefi-
cios significativos al reducir el tiempo de
exposicion visceral mostrando un mejor
pronostico y evolucién. Las desventajas
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Principales Factores de Riesgo para Gastrosquisis y Onfalocele

Gastrosquisis Onfalocele

Edad de la madre < 20 afos Edad avanzada de la madre

Tabaquismo materno Aberraciones comosémicas

Peso Bajo al Nacer (desnutricién) Trisomia 13
Bajo estado socioeconémico Trisomia 18
Medicamentos (Salicilatos y vasoconstrictores) Trisomia 21

Abuso de drogas Ausencia de Vitaminas y Ac Fdlico durante el embarazo.

Muestra los principales factores de riesgo relacionados con el desarrollo de gastrosquisis y onfalocele

Diagnostico Clinico y principales diferencias en Gastrosquisis y Onfalocele

Gastrosquisis Onfalocele
| 0.9:1000 0.4:1000
L Paraumbilical (predominio derecho) Central
SDP Ausente Presente
MA Asas intestinales libres en liquido amniético Visceras en saco peritoneal
PCA PCA
CIA Trisomias
Atresia Intestinal Aberraciones Cromosémicas
Criptorquidea Anormalidades de tubo neural
p Exelente a Bueno Depende de malformaciones asociadas
M 5-10% Varfa de malformaciones asociadas (80%)

Tabla 2: I: incidencia, L: localizacion, SP: Saco peritoneo, D: Descripcion breve, MA: malformaciones asociadas, P:
Prondstico, M: Mortalidad, PCA: Persistencia de conducto arterioso, CIA: Comunicacion interauricular. Modificado de
Christine Gleason 17
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Tabla 3

Cuidados perinatales

a) Cesarea

Gastrosquisis y onfalocele. Articulo de revision :

b) Control de temperatura evitando la pérdida de calor

c) Colocacién de vias I.V. sélo en extremidades superiores

d) Colocar una sonda nasogastrica para la descompresion gastrica

e) Iniciar alimentacién parenteral

f) Administracion de antibi6ticos que cubran Gram negativos y Gram positivos hasta la realizacién del tratamiento

definitivo.

Tabla 3: Principales cuidado perinatales

Tabla 4

Descripcion de la técnica de Cierre Primario

1  Extirpacién de la cubierta y ligadura de los vasos umbilicales

2 Lapiel y el tejido celular subyacente se liberan del plano aponeurético con simultanea y minuciosa hemostasia por

electrocoagulacion.

3 Los planos aponeuroéticos anteriores, musculares y peritoneo aponeurético posterior se aproximan en masa hacia

la linea media mediante puntos sueltos de material reabsorbible.

4 Los planos cutaneos se aproximan mediante puntos del mismo material, simulando un neo-ombligo mediante

sutura intradérmicaen bolsa de tabaco.

Tabla 4: Explicacion breve del método de cierre primario

Figura |

Diferencias anatémicas entre Gastrosquisis y
Onfalocele

Figural: Diferencias anatomicas entre anormalidades
de la pared ventral del abdomen, Gastrosquisis (a) y
Onfalocele (b)

lUX Mfm Numero dieciocho, mayo-agosto del 2011

Figura 2

Ultrasonido en 2D de paciente con gastrosquisis

Figura 2: Ultrasonido en 2D de paciente con gastrosquisis
donde se observan las asas intestinales flotando libremente
en el liquido amnidtico mostrando también una pared
engrosada. (Tomado de Bonilla y cols. 2004)
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Figura 3

Ultrasonido en 2D y 3D de Figura 4
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Figura 3: Ultrasonido en 2D (arriba)
de paciente con onfalocele donde
se observan una fina membrana
llena de liquido alrededor de las
visceras herniadas, el liquido y la
membrana son evidencia de que las
visceras se encuentran dentro de un
saco. El ultrasonido en 3D (abajo)
nos muestra el saco peritoneal que
envuelve las visceras. (Tomado de
Bonilla y cols.)

a b

Figura 4: Una vez extripada o no la cubierta del onfalocele se procede a
suturar con un material insoluble una ldmina de material pldstico inerte y
monofilamento, de forma continua, a los mdrgenes del defecto construyendo
un silio (a). En dias posteriores y sin necesidad de anestesia, el contenido del
mismo se ird reduciendo hacia la cavidad abdominal gracias a la hipertension
que se ejerce en la ciipula que se mantiene colgada con ligaduras(b). Este
procedimiento permite que, transcurridas un par de semanas, se retire la
protesis para proceder con el cierre definitivo por planos de las cubiertas
abdominales. (Tomado de Svetliza J. 2007)

Figura 5

Descripcion de la técnica de Simil-Exit segun Svetliza y cols25.

a) Uno de los obstetras
palpard en forma continua el
latido del cordon. El cirujano
pediatra, asistido por el 2°
obstetra, comenzard, sin prisa
y sin pausa, la reduccion
visceral respetando el orden
de la herniacion intestinal.
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Gastrosquisis y onfalocele. Articulo de revision :

b) Primero, se reduce el colon, que
se encuentra dilatado, dirigiéndolo
hacia el sector izquierdo del
abdomen. Generard salida de
meconio por el ano una vez dentro
del abdomen, y desaparecerd la
dilatacion.
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c) Se introduce el intestino delgado, que se acomodard d) Se completa la reduccion. El cordon se ligard cuando
en el sector derecho del abdomen. Esta maniobra se se advierta cese del pulso, o bien cuando se consiga la
acompariard de salida de material entérico por la boca. reduccion visceral.

M Mm Numero dieciocho, mayo-agosto del 2011

e) El iltimo paso consiste en la

infiltracion anestésica de la pared y

la pldstica de ésta.
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