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Abdominal wall defects; Gastrosquisis

Fernando Ayala Morales’, Heriberto Rodriguez Gudiel?

" Médico Especialista en Ginecologia y Obstetricia, Dietista y Nutricionista
Médico Especialista en Ginecologia y Obstetricia, Subespecialista Medicina Materno Fetal.

RESUMEN. Introduccion. Los defectos de pared muestran un aumento epidemia como de la prevalencia de 4.5 por cada 10.000
nacimientos presentando anomalias asociadas, fundamentalmente gastrointestinales, como defectos de rotacion y atresia (10-20%),
seguido de las cardiacas 4% vs 0,7% en poblacién normal) y genitourinarias. Métodos: se realizé una busqueda de articulos origina-
les, de revision, y revisiones sistematicas en las bases de datos; PUBMED, SCIELO, e HINARI comprendida entre los afios 2011 a
2016. Desarrollo: Las causas son multifactoriales, entre las mas comunes primigestas, embarazos no planificados de madres jove-
nes, cambio de pareja reciente, déficits nutricionales importantes, consumo de AINEs, alcohol, tabaco u otras drogas. El diagndstico
se realiza mediante ultrasonografia y el tratamiento es quirdrgico. Conclusién: Se recomienda el nacimiento en un centro con cirugia
pediatrica y neonatologia experta para mejorar los resultados perinatales. El desarrollo de técnicas quirlrgicas, la nutricion parenteral,
los cuidados respiratorios y la practica anestésica han reducido las tasas de mortalidad hasta menos del 5%, sobre todo a expensas
de la disminucién de infecciones nosocomiales, que constituyen la causa de muerte mas frecuente.
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INTRODUCCION

El primer caso conocido de gastrosquisis fue publicado por
James Calder en 1773. Se trata de un defecto de cierre en la pa-
red abdominal que da lugar a la eventracion de visceras intraab-
dominales, las cuales contactan de forma directa con el Liquido
Amnidtico. Las visceras extruidas son comunmente el intestino
delgado, en ocasiones el estomago y rara vez alguna porcién
hepatica, de ahi que muchos autores defiendan la termindloga
de laparosquisis, ya que casi nunca se eviscera el estémago."?

Dentro de los defectos de la pared abdominal se encuen-
tran fundamentalmente el onfalocele y la gastrosquisis. Esta se
diferencia del onfalocele por dos datos: ausencia de membrana
que cubre el defecto y situacion lateroumbilical. La accion irri-
tante del LA dafia el intestino eviscerado, produciendo dilata-
cién, inflamacién y engrosamiento de las asas, que simula una
cascara o piel intestinal.

También es frecuente hallar atresias intestinales, zonas de
necrosis y perforaciones del intestino expuesto: es la denomi-
nada gastrosquisis complicada. Esta situacién eleva la morbi-
mortalidad de los pacientes, que pueden fallecer por sepsis de
origen intestinal o llegar a un sindrome de intestino corto tras las
resecciones intestinales necesarias en su reparacion quirurgica.

Por lo general no existe asociacion con defectos cromoso-
micos ni una tendencia familiar establecida %, aunque algunos
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autores describen un 1,2% de anomalias cromosdmicas asocia-
das y un riesgo de recurrencia en un hermano del 3,5%.

La prevalencia se situa entre 0,3 y 4,5 casos por 10.000
nacidos, sin diferencias de género; es mas frecuente en la raza
caucasica, y su incidencia se ha visto incrementada en los ul-
timos afos a 0,5-1/10.000 recién nacidos vivos, quiza por las
notables mejoras en el ambito del diagnostico prenatal.®

El 10-15% de los casos presentan anomalias asociadas,
fundamentalmente gastrointestinales, como defectos de rota-
cion y atresia (10-20%), seguido de las cardiacas 4% vs 0,7%
en poblacion normal) y genitourinarias.

Epidemiologia

La gastrosquisis ha mostrado un aumento epidemia como
de la prevalencia de 4.5 por cada 10.000 nacimientos, que
afecta 1300-1500 de los nifios estadounidenses cada afio con
$ 200-240 millones de ddlares gastados en un promedio de 40
dias de hospitalizacion.

El gasto refleja notables avances quirdrgicos que permiten
a 90-96% de los pacientes a ser dados de alta con normalidad
en la alimentacion y el desarrollo, especialmente para los casos
sin anomalias asociadas que tienen una frecuencia de 10.5%.
El onfalocele tiene la mitad de este impacto (prevalencia en tor-
no al 2 por 10.000 nacimientos) con un éxito quirurgico similar
en casos aislados, si es mayor la proporcion de trastornos ge-
néticos y un 60-70% la frecuencia de anomalias asociadas. **

Etiologia

La etiologia es multifactorial, aunque la teoria mas acepta-
da es un fallo en el desarrollo de las estructuras de los pliegues
laterales en el embridn, y en especial de la hoja somatopleurica.
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Este defecto de la pared abdominal seria secundario a una
disrupcion en la vascularizacion de la arteria onfalomesenterica
derecha, antes de que se desarrolle circulacion colateral que
pueda mantener la integridad del mesenquima con la consi-
guiente herniacién del intestino anterior.5

Asi, aparece un defecto en forma de ojal, yuxtaumbilical,
de tamafio inferior a 4 cm, separado siempre por un puente de
piel normal. Se localiza a la derecha del cordén, aunque en al-
gunos casos el defecto esta a la izquierda.

Factores de Riesgo

Se han descrito mdltiples factores de riesgo asociados:
primigestas, corta cohabitacion, embarazos no planificados de
madres relativamente jévenes, cambio de pareja reciente, défi-
cits nutricionales importantes, consumo de AINEs, sustancias
vasoconstrictoras como la metanfetamina, alcohol, tabaco u
otras drogas. La edad materna temprana es un factor intima-
mente relacionado con la aparicion de gastrosquisis.

Por el contrario, la utilizacion de paracetamol o acetami-
nofen en el primer trimestre parece disminuir significativamente
el riesgo de gastrosquisis (OR = 0,41; IC del 95%, 0,18-0,94).67

El principal factor prondstico son las condiciones del tejido
exteriorizado. La presencia de complicaciones como isquemia,
necrosis 0 volvulacién se asocia a un aumento de la mortalidad
del 5 al 28%, mayor tiempo de hospitalizacion, nutricién paren-
teral prolongada, con sus riesgos acompanantes de infeccion,
crecimiento intrauterino retardado (CIR), alteraciones metabdli-
cas y enfermedad hepatica severa.

Estas tienen lugar de forma mas frecuente a partir de la se-
mana 32. La identificacion de estos factores pronésticos podria
ayudar a seleccionar aquellos pacientes que se beneficiarian
de una precoz intervencion al nacimiento al impedir la necrosis
isquémica de las asas intestinales. &°

Diagnéstico

La ecografia es la herramienta principal en el diagnostico y
seguimiento de esta patologia.

El hallazgo principal es la presencia de asas intestinales
flotando en la cavidad abdominal sin una membrana que las
cubra, hallazgo que suele visualizarse a finales del primer tri-
mestre e inicio del segundo trimestre.*""

Puede encontrarse evisceracion de colon, vesicula biliar,
higado, gonadas y vejiga. Esta entidad también se caracteriza
por un incremento en las concentraciones de AFP en suero ma-
terno. El oligoamnios es la anomalia del Liquido Amnidtico mas
frecuente, pero puede producirse polihidramnios, sobre todo en
los fetos con motilidad intestinal reducida u obstruccion.

El diagnostico prenatal juega un papel fundamental en la
deteccién de complicaciones gastrointestinales, responsables
del prondstico fetal (perforacion, vélvulo o necrosis), aunque no
existe un consenso en la estandarizacion de estos hallazgos.

La dilatacion intestinal de las asas extraabdominales ha
sido estudiada pero no ha sido probada como un marcador del
resultado postnatal. El desarrollo de dilatacién intraabdominal
intestinal en estos fetos es mucho menos comun (entre el 8 y el
17% de los casos publicados en la literatura). Segun Huh et al.,
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este hallazgo se asocia significativamente con complicaciones
intestinales posnatales y, consecuentemente, con un aumento
de la morbilidad, de la nutricién enteral, de las resecciones in-
testinales y de la duracién de la estancia hospitalaria.

La cantidad de asas intestinales dilatadas es un factor pro-
ndstico para la atresia intestinal.

La desaparicion de la dilatacion de forma aguda puede ser
indicativo de perforacién intestinal, cuya sospecha debe orien-
tar a la extraccion fetal tras la pauta de maduracién pulmonar.

El grosor de la pared aumentado también ha sido asociado
a irritacién de la superficie peritoneal intestinal y, por tanto, a
una mayor duracién de la nutricion parenteral total.

Otros hallazgos ecograficos relacionados con peores re-
sultados perinatales son la dilatacién gastrica, el polihidram-
nios, la presencia de fluido meconial y las alteraciones Doppler
de la arteria umbilical.

En ocasiones puede producirse un estrechamiento progre-
sivo del orificio herniario, cuya complicacién mas frecuente es
la dilatacién de las asas intraabdominales y la estrangulacion
de los 6rganos herniados, provocando un sindrome de intestino
corto (gastrosquisis evanescente).

El seguimiento, por tanto, debe ser individualizado en fun-
cién de los hallazgos ecograficos, mas exhaustivo a partir de
las 28-29 semanas, con la realizacién de ecografias seriadas y
perfil biofisico cada 2 6 4 semanas, sobre todo en los fetos que
presenten oligo-polihidramnios y CIR. La restriccion del creci-
miento sucede hasta en un tercio de los fetos, debido probable-
mente a la pérdida de proteinas a través del intestino exevesiot415,

Edad gestacional al nacimiento

La decision de finalizar la gestacion se basa en una com-
binacion de factores, incluyendo la edad gestacional (madurez
pulmonar), los hallazgos ecograficos (perfil de crecimiento fetal,
volumen de LA, hallazgos ecograficos en el intestino fetal) y los
resultados de las pruebas de bienestar fetal (monitorizacion fe-
tal, perfil biofisico y Doppler de la arteria umbilical en los casos
de CIR). La aparicién de complicaciones intestinales e inflama-
cién es mas frecuente a partir de la semana 34-35, por lo que
adelantar el parto a esa edad gestacional seria beneficioso al
reducir la inflamacién, a lo que contribuiria la maduracion pul-
monar fetal con betametasona. "

Atendiendo a su fisiopatologia, el nacimiento pretermito
electivo acorta la exposicién de las asas al LA, causando un
menor dafio tisular y, por tanto, mayores tasas de cierre prima-
rio. Otras alternativas descritas para disminuir la exposicion de
las asas al LA son el tratamiento con furosemida para diluir la
orina fetal o el amniorrecambio de LA.

Via de parto

La via de parto en fetos con gastrosquisis es controverti-
da. En un metaanalisis publicado en el afio 2001, Segel et al.
Recogian los estudios de 805 fetos y concluian que la cesarea
no confiere ningun beneficio comparado con el parto vaginal,
ya que no se encontraba una relacién estadisticamente signifi-
cativa entre la via de parto y la tasa de reparacion primaria del
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defecto (RR =1.22; IC del 95%, 0,99-1,51), sepsis neonatal (RR
=0,70; IC del 95%, 0,30-1,62) o la mortalidad neonatal (RR =
1,14; 1C del 95%, 0,59-2,21); tampoco con el tiempo de nutricion
parenteral, el desarrollo de isquemia intestinal, la obstruccién o
enterocolitis necrotizante y la duracién de la estancia hospitala-
ria. Pero el parto vaginal si” disminuira la morbimortalidad y la
estancia hospitalaria materna. Si bien el unico estudio compa-
rativo publicado hasta la fecha demostraba que la via de parto
no repercute de manera significativa en la evolucién, en el no
se registraban datos como la presencia de diagnostico prenatal
precoz o el nivel de cuidados neonatales disponibles en cada
centro, que podian actuar como factores de confusion.

En otros estudios se ha observado una menor frecuencia
de sepsis neonatal y duracién de ileo adinamico entre los neo-
natos obtenidos por cesarea. La realizacion de una cesarea
programada permite evitar la contaminacioén del intestino por
flora vaginal, proteger al feto de posibles complicaciones trau-
maticas durante el parto (dafio del flujo mesentérico por com-
presion, rotura de asas, etc.) y reducir el dafio tisular por expo-
sicion con una mejor preparacion de los cuidados neonatales y
los cirujanos pediatricos. Otro hecho que apoyaria esta via es
el riesgo incrementado de sindrome de aspiracién meconial en
estos fetos, de un 20-30% mas frecuente. '

Tratamiento

El tratamiento inicial debe ser la estabilizacion del neonato
para luego continuar con la reparacion del defecto de la pared,
con los objetivos principales de reducir visceras herniadas ha-
cia la cavidad abdominal y cerrar la fascia y la piel, creando una
pared abdominal sélida, con resultados estéticos aceptables,
sin afectar al estado respiratorio del paciente, el retorno venoso
o la vasculatura intestinal. Ademas de identificar y tratar anoma-
lias asociadas'®'®" (Figuara 1).

Se recomienda el nacimiento en un centro con cirugia
pediatrica y neonatologia experta para mejorar los resultados
perinatales®. El desarrollo de técnicas quirlrgicas, la nutricién
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Figura 1. Técnica de cierre del defecto parietal en etapas con un silo.
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parenteral, los cuidados respiratorios y la practica anestésica
han reducido las tasas de mortalidad hasta menos del 5%, so-
bre todo a expensas de la disminucién de infecciones nosoco-
miales, que constituyen la causa de muerte mas frecuente.®'®

Para decidir el tipo de tratamiento quirdrgico se evallan
parametros como el tamafio del defecto, la capacidad de la ca-
vidad abdominal, las visceras herniadas y el estado clinico del
paciente. Se utiliza la medida de la presién intraabdominal via
vesical o gastrica y de la presion venosa central (PVC) para
definir las limitaciones del cierre.

El primer cierre primario exitoso de defectos pequefios de
la pared abdominal fue realizado por Gross en 1948. El cie-
rre primario o inmediato del defecto conlleva un aumento de la
presion intraabdominal, con el consiguiente riesgo de sindrome
compartimental. Es el procedimiento mas frecuentemente utili-
zado y permite el inicio de la via oral mas rapidamente, dismi-
nuyendo la estancia hospitalaria. Posteriormente Schuster, en
1967, propuso el uso de una vaina plastica para reducir progre-
sivamente el tamafio del defecto, que fue modificada por Allen y
Wren en 1969 por una capa Unica de silastic.

El cierre por etapas o diferido se reserva para casos de
desproporcion visceroabdominal o para aquellos con poca com-
pliance al aumentar la presion intraabdominal. Si la presion in-
travesical es mayor de 20 mmHg o la PVC excede

4 mmHg, el cierre se hace por etapas. Un cierre primario
en defectos grandes puede originar aumento de la presion intra-
abdominal y causar insuficiencia respiratoria por elevacion de
los diafragmas, disminucion del retorno venoso por compresion
de la vena cava y reduccién del flujo de la arteria renal, por lo
que las visceras se alojan en un silo temporal de nilén o silas-
tic que se sutura a la fascia. Esto permite la reduccién gradual
de las asas en 5-9 dias, con cirugia correctora posterior. En el
postoperatorio se observa un periodo prolongado de hipomotili-
dad intestinal que obliga a una nutricién parenteral y a una ma-
yor estancia hospitalaria. Conlleva un mayor tiempo de soporte
respiratorio y mas riesgo de infeccion.?

Las complicaciones mas frecuentes en estas pacientes
son la sepsis seguida por el ileo, infeccion del sitio operatorio,
evisceracion e hipertension intraabdominal.

La incidencia de sepsis es del 25 al 38%, y se ve incremen-
tada por la prematuridad, la perdida de barreras naturales, la hi-
poglucemia, la hipoalbuminemia, la ventilacion mecanica mayor
a4 dias, la nutricion parenteral total, el uso de la via central y los
cierres diferidos. Los gérmenes mas frecuentemente implicados
son Staphylococcus epidermidis y Klebsiella pneumoniae.

Ademas, constituye un factor predictivo junto con la dehis-
cencia de la fascia para la aparicién de adherencias postopera-
torias, responsables de la aparicion de estrefiimiento, infertili-
dad femenina, dolor crénico o cuadros de obstruccion intestinal
que obligarian a la reintervencion, y que seria la causa mas
frecuente de morbimortalidad en el primer afio de vida.?!
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ABSTRACT. Introduction. The wall defects show an epidemic increase as of the prevalence of 4.5 per 10,000 births presenting
associated anomalies, mainly gastrointestinal, such as rotation and atresia defects (10-20%), followed by cardiac ones 4% vs 0.7%
in normal population) and genitourinary. Methods: a search was made of original articles, of revision, and systematic reviews in the
databases; PUBMED, SCIELO, and HINARI comprised between the years 2011 to 2016. Development: The causes are multifactorial,
among the most common primitives, unplanned pregnancies of young mothers, change of recent couple, important nutritional deficits,
consumption of NSAIDs, alcohol, tobacco or other drugs. The diagnosis is made by ultrasonography and the treatment is surgical.
Conclusion: We recommend birth in a center with pediatric surgery and expert neonatology to improve perinatal outcomes. The deve-
lopment of surgical techniques, parenteral nutrition, respiratory care and anesthetic practice have reduced mortality rates to less than
5%, especially at the expense of the reduction of nosocomial infections, which are the cause of death More frequently.

Keywords: Defect, Abdominal wall, Gastroschisis, Omphalocele.
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