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Conceptos generales

Con el progreso de la medicina y nuevas tecnologias, es importante considerar que para el
manejo de las malformaciones congénitas de la pared abdominal asi como para todas las
malformaciones congenitas del recién nacido, es fundamental consolidar centros que cuenten
con equipos multidisciplinarios para realizar un trabajo integral con las unidades de medicina
fetal.

Por otro lado, es estandar global que el cirujano pediatrico esté presente en el parto para
un manejo optimo de las visceras y para la oportuna evaluacion inicial y programacion de
los tratamientos quirdrgicos correspondientes. Por frecuencia nos referiremos a Onfalocele
y Gastrosquisis, que si bien, comparten denominador comun, como es la eventracion de
visceras a traves de la pared abdominal, tienen caracteristicas muy particulares.

Definicion

Gastrosquisis

Anomalia congenita caracterizada por el cierre incompleto de de la pared abdominal,
generalmente con un defecto para-umbilical derecho, sin saco y con herniacion de contenido
intestinal en cantidad variable. Ademas pueden protruir genitales internos v vejiga.

Esta relacionado con embarazos de madres jovenes y primigestas, y es mas frecuente en
el sexo masculino.

En los Ultimos afios se ha descrito un aumento en la incidencia a nivel mundial, que ain no
tiene explicacion cientifica clara. Sin embargo se conoce la asociacion con el consumo de
drogas.

Como etiologia se postula una disrupcion de la arteria onfalo-mesentérica durante el proceso
embriologico del intestino medio, lo que da lugar a falta de fusion de los pliegues laterales que
provoca fallo en el cierre de la pared abdominal.

Las malformaciones asociadas alcanzan aproximadamente un 10 a 15%, siendo las
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mas comunes las que afectan al tracto intestinal (atresias, estenosis, intestino corto). Las
malformaciones asociadas se explicarian por fendmenos isquémicos secundarios a la
alteracion de la irrigacion mesentérica por torsion o compresion de asas a nivel del defecto.

Onfalocele

Consiste en un defecto centro abdominal de la pared, con herniacion en cantidad variable de
visceras intra-abdominales que pueden o no incluir el higado. Siempre estan cubiertas por un
saco translicido compuesto por gelatina de Wharton y el corddn en apex del saco.

Tiene una incidencia General de 1/3000 — 1/5000 por RNV y en Chile se etima en: 3,8
/10000 RN. Es mas frecuente en madres de mayor edad. Aproximadamente el 40% - 70% de
los casos se asocian a otras malformaciones (cardiovasculares, gastrointestinal, genitourinaria,
musculo- esqueléticas, SNC) y Sindromes como Pentalogia de Cantrell, Sd. de Beckwith —
Wiedemann, Sd. Regresion caudal y Trisomias 13,18y 21,

Si presentahigado, se clasifica como onfalocele gigante, lo que constituye un mayor desafio
quirdrgico, pero en general tienen menos malformaciones asociadas. Por otro lado cuando no
hay presencia de higado, la incidencia de cromosomopatias aumenta.

Se postula que su etiologfa se debe al fracaso en el depésito de celulas ectodérmicas en la
placoda de la pared abdominal, lo que produce una falla en cierre de pliegues embrionarios de
la pared a nivel cefalico, medio, 0 caudal explicando los diferentes tipos de defecto

Diagnéstico

Antenatal:
»  Fetoproteina en sangre materna:
»  Aumenta en defectos del tubo neural (2° trimestre)
*  Aumenta en el 100% de las Gastrosquisis y 90% de los Onfalocele
»  GCH en sangre materna: Aumenta en defectos de pared abdominal (segundo trimestre).
»  Acetilcolinesterasa en liquido amniotico:
»  Aumenta en defectos del tubo neural y Gastrosquisis (NO en Onfalocele).

»  ECO prenatal: después de las 12 semanas se puede ver:
»  Onfalocele: una masa redondeada, bien delimitada, medial, presencia de higado
. Intestino , estémago, corddn inserto en saco, ascitis bajo saco, etc.
»  (astroquisis: defceto paraumbilical derecho, herniacion sin memebrana, insercion
norma del cordon, asociacion con RCIU, oligoamnios, polihidroamnoios,
dilataciones y aumento en grosor en pared de asas

Postnatal:
»  Visualizacion directa del defecto.

ﬂ Manual de Neonatologia | Malformaciones de Pared Abdominal



Tratamiento defectos de pared abdominal
En general para ambas entidades existen consideraciones generales y especificas.

Manejo General
En caso de contar con diagnostico antenatal, referir a la madre a un centro terciario (nivel de

atencion), donde se pueda coordinar el equipo multidisciplinario.

Se debe coordinar la resolucion del parto con cirujano infantil idealmente presente durante
el parto.

El tratamiento dependera de: contenido herniado, tamafio del defecto, indemnidad del
saco para onfalocele y grado de peel inflamatorio en el caso de gastrosquisis, peso y edad
gestacional al momento del parto.

Manejo en atencién inmediata

Monitoreo no invasivo - Mantener via area estable y permeable (Intubar en caso necesario)
Aspirando el contenido géstrico - Instalacion de sonda Replogle (sonda de aspiracion de
doble circuito).

Instalacion de via venosa. Planificar soporte nutricional total por catéter percutaneo o central.
Posicionar al paciente en dectbito lateral para favorecer el retorno venoso y evitar la
angulacion de las asas intestinales.

Mantener normotermia en todo momento hasta resolucion quirdrgica.

Segun esquema de cada unidad y cuando el RN esté estabilizado, se procedera con la
intervencion quirlrgica y/o traslado a la unidad de cuidados intensivos neonatales para
continuar con reposicién de voldmenes y manejo de pérdidas.

Manejo Especifico

Gastrosquisis

Los recién nacidos con Gastrosquisis deben ser operados inmediatamente una vez realizada
la atencion inmediata y estabilizado el paciente.

Instalar bolsa plastica estéril transparente para proteger asas y asi evitar manipulacion excesiva
y perdidas, sello lo mas hermético posible, con telas a nivel corporal.

Posicionar al paciente en decUbito lateral para evitar que se bascule el intestino 0 comprima
el abdomen alterando el retorno venoso.

Contraindicado esta el uso de: gasas himedas, campos estériles directamente sobre las asas.

Tratamiento quirdrgico.

El objetivo terapéutico es el cierre primario del defecto.

Este puede ser inmediato y definitivo en pacientes con defectos pequeros.

En caso de no poder realizar el cierre primario por tamarno del defecto o cantidad de asas
profruidas, se debe instalar un Silo de Shuster, al cual se le realizaran reducciones progresivas
e intermitentes segun tolerancia y evolucion del paciente.

Se iniciara la via enteral de acuerdo a la evolucion clinica del paciente.

Malformaciones de Pared Abdominal | Manual de Neonatologia a



Onfalocele

Lo primero es evaluar al indemnidad de la membrana post parto, la extension de la cobertura
cutdnea y la presencia o no de higado.

Los recién nacidos con Onfalocele intacto, se pueden dejar expuestos sin cobertura.

Evaluar la presencia de malformaciones asociadas desde el punto de vista clinico y con
ecografia cardiaca, abdominal ademas de radiografias de torax y columna.

La intubacion o soporte ventilatorio no invasivo dependera de la evolucion del paciente.

El uso de antibidticos es controversial y se indicaran segun presentacion, caso clinico y
antecedentes perinatales.

Tratamiento quirtrgico.

El objetivo terapéutico es el cierre primario del defecto.

Este puede ser inmediato y definitivo en pacientes con defectos pequefios.

Tecnicamente puede ser con cierre simple 0 un cierre cutaneo de Gross y/o protesis.

En caso de no poder realizar el cierre primario por tamario del defecto o cantidad de asas
protruidas, se debe instalar un Silo de Shuster, al cual se le realizaran reducciones progresivas
e intermitentes segun tolerancia y evolucion del paciente.

Se iniciara la via enteral de acuerdo a la evolucion clinica del paciente.

Tratamiento No Quirdrgico

El tratamiento No_Quirdirgico cuyo objetivo es la reduccién progresiva para disminuir las
infecciones y el sindrome compartamental, corresponde al manejo médico-quirlrgico que es
necesario en pacientes con: defectos gigantes, en casos de prematurez extrema o en pacientes
con malfornmaciones severas asociadas. En estos casos es necesario evaluar el pronostico de
las otras malformacions, antes de proceder con el cierre quirurgico del onfalocele.

Las alternativas son:

»  Compresion simple v/s traccion compresion.

Coberturas con parches (dura madre, pericardio bovino, Alloderm).

»  (Coberturas con mallas (Prolene mesh, Permacol. Surgisis mesh, Gore: DualMesh / Bio
A, ofras)

o Topicos (sulfadiazina de plata, clorhexidina alcohdlica, — Acticoat / Acuacel,
Mecurochrome, 0tros)

Considerar que segun regulacion de cada pais, no todos los topicos se pueden usar.

+  VAC: Vacuum-assisted closure.

La epidermizacion tomara semanas segun cada caso y dejara un defecto ventral que se
resolverd en diferido segun crecimiento y desarrollo del paciente.

Manejo postoperatorio

En ambas entidades:
Todos los pacientes requeriran apoyo ventilatorio y monitoreo continuo de signos vitales y
diuresis.
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Manejo del dolor preferentemente con morfina o Fentanyl.

Control y balance hidrico estricto, ademas de normotermia.

Medicion de presion intra-abdominal

Nutricion parenteral total precoz, que se mantendra segun tolerancia enteral progresiva y
evolucion del transito intestinal.

Prondstico

Onfalocele
El prondstico dependera de las malformaciones asociadas y su severidad.
Gastrosquisis
El pronostico dependera del grado de inflamacion de las asas (peel inflamatorio) y la
posibilidad de cierre primario seguin caracteristicas del defecto y cantidad de intestino herniado.
La prematuréz y el peso también son relevantes en términos de la resolucion primaria. En
nuestro centro dado que seguimos un protocolo especifico para gastrosquisis, hemos visto
que a menor edad gestacional, la tasa de cierre primario es mayor, dado que en general hay
menos peel inflamatorio lo que condiciona:
»  Menor hipomotilidad intestinal, logrando inicio precoz de aporte enteral y disminucion en
el iempo para lograr alimentacion enteral total y dias de NPT,
Disminucion en los dias de hospitalizacion.
Disminucion en la necesidad de asistencia ventilatoria (< sedacion).
No aumenta morbilidad asociado a la prematuréz.
Disminucion en costos de ALPAR y hospitalizacion.

Bibliografia

1. Manual De Procedimientos Para La Atencion Del Recién Nacido En El Periodo Inmediato
y Puerperio En Servicios De Obstetricia Y Ginecologia Afio 2013,

2. Mangjo Perinatal de Gastrosquisis: Protocolo de Manejo con Parto Pretérmino.
Valenzuela M. Menchaca P_, Ibafiez TR. , Gutierrez J. , Gonzalez A. Hospital Roberto
del Rio / Hospital San José.

3. ECLAMC Study (Estudio Colaborativo Latinoamericano de malformaciones Congénitas),

Rev Chil Pediatr 77 (5); 481-486, 2006.

Schuster SR . A new method for the staged repair of large omphaloceles .

Surg Gynecol Obstet 1967; 125 : 837 — 850

Morabito A, Owen A, Bianchi A. Traction-compression-closure for exomphalos major..
J Pediatr Surg. 2006 Nov;41(11):1850-3 , Neonatal Surgical Unit, St Mary's Women
and Children's Hospital, Manchester M13 9WL, UK.

O O~

Malformaciones de Pared Abdominal | Manual de Neonatologia ﬁ



