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PRESENT ACION 

Los defectos congénitos de la parte 
media de la pared abdominal anterior se 
han presentado desde las épocas más 
remotas con severas implicaciones sobre 
el funcionamiento de los órganos afecta
dos y graves consecu encias de morbilidad 
y mortalidad en los niños que nacieron 
con dichas anoma li'as. 

Algunas de estas malformacion es son 
relativamente raras, pero siempre requi e
ren un manejo adecuado o inmediato por 
un equipo médico con un profundo juicio 
el ínico y quirúrgico. 

Los extraord inari os adelantos en las 
diferentes á1·eas de la medicina y par
ticularmente en la pediátrica, nos impul
san para estud iar a fondo el proceso de 
estas anoma li'as, con el objeto de estab le
cer un manejo apropiado y procurarles 
una vida digna a esos seres humanos cuya 
malformación les demarca un fu turo mu y 
incierto . 

* Maestro Universitario Universidad Nac ion al 

Estructuramos el estudio partiendo 
de las Celosomias medias e in ferior, que 
so n las más frecu entes y qu e hemos teni
do la opo1·tunidad de man ejar. 

Analizamos las bases de las p1·incipales 
afecc iones que las integran, consideramos 
las diferentes posibi lidades de tra tam iento 
y finalmente razonamos sob 1·e los funda
mentos de su prevenc ión, con el propósi
to de proyectar nu es tras ex periencias e 
in vestigaciones a la com unid ad méd ica y 
con el lo promover un acertado manejo a 
estos pac ientes . 

INTRODUCCION 

Los trastornos que suceden en el 
proceso de afrontamiento de los pliegues· 
laterales para el cierre de la pared abdo· 
minal, traen malformaciones que depen
den de la altura y grado de dicha fa ll a 
durante el desa1-rollo embrio lógico. 

Los defectos en I a formación o fusión 
de la capa somática de los pliegues 
cefálicos o Celosomia superior, causa ec
topia cardiaca o la Pentalogía desnita 
por Centrell. 
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La falla en la migración y fusión de los 
pi iegues latera les o Cel osom ia media 
tendrá como resultado el Onfalocele y 
Gastrosquisis. La formación incompleta de 
los pliegues caudales o Celosomia inferior 
produce laparosqu isi s, ectopia vesical y 
Extrofia de la cloaca (31). 

Existen otras lesiones en la I ínea me
dia de la pared abdominal de moderada 
trascendencia como son las hernias epi
gástrica, supraumbilical y umbilical. 

El propósito de este estud io es el 
ana li zar la etiopatogenia, e l diagnóstico 
y la conducta a seguir en los pacientes 
portadores de lesion es graves de la parte 
media de la pared abdominal , que desen
cadenan enorme morbilidad y mortalidad 
en el recién nacido. 

La Penta logía de Cantrell consiste en 
defec to del extremo in ferior del esternon, 
cardiopatía congénita, hernia diafragmá 
tica, ec topia cardiaca y onfaloccle en el 
epigástrico (19). 

En el se rvici o no hemos tenido la 
oportun id ad de ver la Pentalog1a comple
ta sino so lam ente un paciente con car
diopatía congénita, hernia diafragmática 
y onfa locele en el ep igástrico. 

Por la sever id ad de la cardiopat1a y las 
comp licac iones pulmonares el paciente 
murió en las primeras 24 horas sin po· 
derle efectuar intervención quirúrgica . 

Celosomia Media 

En el área del ombligo los defectos 
congén itos de mayor imp ortancia son el 
Onfalocele y la Gastrosquisis. 

Las p1-imeras descripcion es del onfa
loce le que figuran en la literatura médica 
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corresponden a Ambrosio Pare (151 0-
1590), quien la consideró como un a 
malformación complicada y de pronósti
co reservado. Su evo luci ón fue de carácter 
fatal hasta fi nal es del sigl o XIX y en los 
últimos años se han logrado notabl es 
avances en su tratamiento y sobrevida . 
grac ias a los progresos en la anestesia , 
la Cirugía Pediátrica, en la Metodología 
del manejo del rec ién nacido y la Ali
mentación Parenteral . 

En la li teratura internacional se repor
ta una frecuencia entre 1 por 3.000 a 
10.000 nacidos vivos (34). 

MATERIAL Y METODOS 

Se practicó la revisión retrospectiva 
de las historias clínicas de los niños recién 
nacidos que presentaron defectos de la 
parte media de la pared abdom in al du
rante un período de 5 años comprendido 
entre los años 1979 a 1984, en la clínica 
Jorge Bejarano del Seguro Social y el 
Institu to Materno Infantil de Bogotá. 

Se hallaron en el Seguro Social 20 
pacientes con una defunción de 12 de 
el los y 8 sobrevivientes. 

En el In st ituto Materno Infan ti l se 
encont raron 28 pacientes con una sob1·c
vivencia de 20 y una mortalidad de 8 de 
los niños estudiados. 

La sobrevivencia total fu e de 8 pacien
tes en el In stituto del Seguro Social y 20 
en el In stituto Materno In fant il. 

La distribución anua l fu e en la sigu ien 
te proporción: 1979: 7 pacientes; 1980: 
5; 1981: 7; 1982: 5; 1983: 15; 1984: 
9 niños, con un total de 48 niños con 
Onfalocele y Gastroquisis. 
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RESULTADOS gigantes entre los cuales : rotos 2 y con 
Hepatocel e 3. 

De los 20 pacientes de la CI ínica 
Pediátrica Jorge Bejarano 18 nacieron 
con Onfalocele, la mayo1·1a de tamaño 
gigante y uno roto; 2 con Gastrosquisis. 

Tres niños presentaban mal fmmaci O· 

nes asociadas y tres prematurez severa. 

Todos los pacientes se colocaron en 
Incubadora y se les aplicó localmente 
Mercuriocromo, gasa fu1·acinada, com
presas estériles y venoclisis. 

A 14 de ellos se les continuó con 
tl"atamiento conservadm, porque sus con · 
diciones no permitt'an interve ncion qui 
rúrgica. 

A 5 niños con Onfal ocele se les practi
có corrección quirúrgica del defec to de la 
pared y a una Gastrosquisis colgajo con 
sutura de piel sobre los intestinos y a los 
tres meses plástia de la eventt"ación 

La mortalidad fue de 12 pacientes 
así: 11 sin interve nir y un operado con 
malformaciones múltiples. 

Las causas de defunci ón consistieron 
en dificultad respiratoria, en las p1·imeras 
4 horas; sepsis en su gran mayor 1·a, du 
rante el p1'imer mes y prematurez, en los 
prim eros 49 días. 

Las historias eran muy deficientes 
por lo cual no fue posible efec tuar un 
estudio científico más profundo 

Se revisaron las historias del Servicio 
de Cirugía Neonatal del Hospital Materno 
Infantil de los niños portadores de defec-
tos de la parte media del abdomen, y se 
encontraron 6 Gastrosquisis y 22 Onfalo
cel es clasificados as í: pequ e1ios 7; 15 

La distribución por sexo fue de mas
culinos 12 y femeninos 16. 

La edad de la madre fluctuó entre 17 
y42años. 

En relación con Paridad predominó 
en las primigestantes y se presentó entre 
uno y cuatro embarazos. 

La edad de gestación fluctuó entre 34 
y 40 semanas con un a mayor frecuencia 
a las 38 semanas. 

Entre la Patolog(a que presentaron las 
madres durante el cmba1·azo, llamo la 
atención la tóxemia, placenta inmadura, 
Hematoma de la pl acenta y escasos abor
tos prev ios. 

La patología del cordón consistió en 
torción uno; cordón corto dos (2) y ar· 
tc1·ia única en otro. 

El peso de los recién nacidos es tuvo 
comprendido entre 1.500 y 3.200 gramos. 

El apgar en el momento del nacimien
to fue de 8/1 O en su mayoría. 

Las complicacion~s que presentaron 
los niños inmediatam ente después del na
cimiento fueron: Cianosis 5; dificultad 
resp iratoria 5; Ictericia 3; Hipoglicemia 
2; Vómito Bilioso 1; 1 nsuficiencia car
diaca 1 y muerte 1. 

Las anomalías asociadas consistieron 
en Malrotación intestinal 2; Bridas Me
sentéricas 2; Persistencia del Canal On
falomesentérico 1; Hipoplasia de los 
Músculos abdominales 1. 
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Las malformaciones concomitantes 
que presentaron los niños con Onfalocele 
fu eron: Cardiacas 7; Gastrointestinales 4; 
de órganos de los sentidos 4; Neurolog(as 
3; de los Miembros 5; otras 4. 

A siete pacientes qu e presentaban 
Onfalocele con mal fo rmaciones múltipl es 
se les practicó estudio genético en el 
Departamento de Genética de la Univer
sidad Nacional con los siguientes resulta· 
dos: Antecedentes familiares sin trastor
nos ge néticos ni malformaciones apa
rentes. 

Cu atrn de estos n1nos presentaron 
s(ndrome de Beckwith Wiedeman. 

En todos fue demostrado un Cariotipo 
nmmal. 

Se les orientó dentro de un protocolo 
de Consejer(a Genética. De estos resulta
dos se puede concluir que la etiolog(a 
del Onfalocele fu e multifactorial y qu e 
en el S(ndrome de Beckwith Wiedeman 
no podemos descartar la Poli genia. 

En las Gastrosquisis no se encontró 
ninguna malformación concomitante ni 
factor genético patológico, solamente dos 
niños con Bridas amnióticas secundarias; 
luego la consideramos como una Embrio
patia mecánica, impl antada en una hipo
plasia localizada de la pared abdominal. 

El diagnóstico se vislumbró en dos 
paci entes, durante la época prenatal por 
medio eje la Ecografi'a. 

El manejo médico inmediato consistió 
en: Venoclisis a la mayor(a; Aplicación 
local de solución de Mercuriocromo al 
2 % y compresas estériles a 14. Se coloca
ron en Incubadora 13 niños; Se le apli-
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caron Antibióticos endovenosos a 8 y se 
les aplicó Sonda Nasogástrica a 3. 

A 1 O pacientes que presentaban mal 
estado general, malformaciones concomi
tantes severas y un Onfalocele tan grande 
qu e no permiti'a cubrirlo con piel, y como 
no se dispon (a de membranas plásticas, 
se les practicó tratamiento conservador 
con aplicación de solución de Mercurio
cromo y se colocaron en incubadora pro
curando sostener el Onfalocele en posi
ción perpendicular al cuerpo, por medio 
de compresas estériles o colgado del 
cordón. 

Se practicó intervención qu 1rurgica a 
18 pacientes en el tiempo más adecuado 
de acuerdo con los requerimientos y las 
condiciones generales as (: a las 12 horas 
5; el primer d(a 3; la primera semana 8; 
y en los primeros 23 d(as 2. 

Las intervenciones quirúrgicas prac
ticadas consistieron en corrección de la 
pared abdominal 13 pacientes; disección 
de colgajos de piel y sutura media 4; 
y aplicación de membrana plástica de 
Silo 1. 

Las complicaciones que presentaron 
en general fueron: Dificultad respiratoria, 
9 pacientes; Sepsis 3; Adherencias 2; 
lnfecdón local 2; Moniliasis 1; Edema 
general izado 1. 

La mortalidad en general sucedio en 
6 pacientes a quienes no se les practicó 
ninguna intervención y dos operados. 

Los dos pacientes operados murieron 
el segundo d(a de la intervención por 
insuficiencia 1·espiratoria y uno de ellos 
en anasarca. 
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Los 6 paci entes que no se intervinieron 
quirúrgicamente murieron entre el segun 
do y octavo d (a, en genera l por Sepsis 
e insuficiencia respiratmia y un o inme
di atamente después del nacimiento pro
ve niente de mad re tóxemica y placenta 
inmadura. 

DISCUSION 

Consideraciones Embriológicas 

Por tratarse de defectos congénitos de 
la parte media del abdomen, su es tudio se 
basa en el desarrollo embriol ógico de los 
órganos y tejidos qu e toman parte en su 
composición. 

Músculos de la Pared Abdominal 

El embrión a las dos semanas es un 
disco germ inal oval. La capa dorsal, 
ectob lasto, se continúa con la pared de la 
vesi'cula amn iótica y la capa ve ntral , 
entob lasto, se proyecta en el saco vi
telin o. 

Formación de las Capas Musculares 

Las dos capas están se paradas por una 
capa de mesob lasto. 

Hac ia la sex ta semana la somatopleura 
del abd ornen y el tó1·ax es in vad id a po1· el 
mesode 1·mo de los mi otomos situados 
a cada lado de la co lumna vcrtc b1·a l. La 
formación del músc ul o recto abdom in al 

• sucede pm la fusión de las pmcion es 
ve ntrales de los últimos 6 a 7 miotomos 
torácico s infer iores y de los lum bares 
su per1ores . 

Proyección Intestinal hacia el Celoma 
Extraembrionario 

Haci a la 8 se mana , por hendidu1·as 
ta ngencial es de los miotomos se van fo1· · 
mando las capas superficial es y profundas 
musculares, a manera de pa1·ejas o bandas 
longitudinales. 

Durante la octava se mana continua el 
desarrollo de las capas superfici ales y 
profundas, suced e la fusi ón de los mi o
tomos ady acente s y cambios de .dirección 
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para la sepai-ac ión de las fib1·as del 
muscu lo oblicuo exte rno de las del recto 
abdo minal y por remp lazo de cie rtas fi
bras mu scul ares se fo rma la aponeurosis. 

Hacia la 12a. se mana se unen los dos 
rec tos abdomina les dejando abi er to el 
or ifici o del ani ll o umbilical (27) . 

Hígado 

El d ive1·ücul n de form ac ión hépatica 
pe rmanece fo ti mame n te I igado a la pa1·ed 
de los vasos vite linos, cuyas ramas envt'an 
vasos de pro li ferac ión hacia el hígado. 

En la cuai-ta semana existe un a re lac ión 
común entre los vasos vitelin os y los 
conductoshépaticos. 

El hígado se encorva caudalmente 
hac ia la cav idad abdom in al y va sepai-an
dóse prog1·esivamente del septum, a me
did a que el intestino se proyecta hac ia el 
ce loma extraemb1· iona1·io, para produc irse 
el mese nterio ventral defini tivo. 

Hac ia la 9a. seman a su tamaño cons
tituy e el 10% del vo lum en de l cuerpo del 
fe to (28). 

Celoma Extraembrionario 

Hacia la 5a. se mana el cond ucto vite
iino se desp1·ende del asa in testina l. 

El intestin o en su desarrollo sufre una 
rotació n eran ial hacia la derecha y caudal 
hacia la izq uierda, se alarga y se introd uce 
por el 01· ificio de l cordón umbilical en el 
ce loma ex traembri onari o, en for ma de 
repli egues, desde el yey un o hasta el co lon 
tran sve 1·so. 

Este proceso oc u1-re desde la 6a. hasta 
la 1 Oa. semana. 
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Presión de Miembros sobre el Abdomen 
Fetal Ausencia Uro-genito-anal. 

Las asas intestin ales 1·e tornan a la ca
vidad abdomina l, cu and o el fe to mide 35 
a 42 mm,quedando de últ im o el in testi no 
gru eso por el ede ma y dil atación de l 
ci ego (1 O). 

ONFALOCELE 

Pato log(a 

El On fa locele consiste en la persisten
cia de la normal herniac ión de las v(sceras 
abdom ina les, a tr·avés del orific io umbili 
ca l en el ce loma ex trae mbrionari o. 

El saco emb rionar io es tá constituido 
por una membrana in te rn a de prol onga
ción del peritoneo, un a membrana exter-
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na amn1ot1ca con segmentos de ge lat in a 
de Whar ton, por cuyas paredes emergen 
los elem entos del co rdón um bi lical. 

El tamaño del or ificio umbili ca l es 
mu y variab le de 3 a 1 O cms, y sin ningu
na corre lac ión con el tamaño de l saco 
ext raembri onar io. 

El diámetrn del saco del Onfalocele 
se ha cons iderado de tamaño meno1· 
cuando mide menos de 5 cms y Onfal o
cele ma yor o gigante de más de 5 cms, el 
cua l ocasionalmente alcanza hasta 12 
cms, (25) . 

Ecograf¡'a Orificio Abdominal Amplio. 

El contenido del saco del Onfa locele 
puede ser solamente intest ino delgado en 
los Onfa loce les peq ueños o todo el in tes
t ino, el h(gado y au n las otras v(sceras 
abdomi na les en los Onfal oceles gigantes. 

La cav idad abdomina l general mente 
esta reduc ida de tamaño de ac uerdo con 
su conten ido visceral. 

Los vasos y re manen tes em b1·i onarios 
del cordón umbi lical van en la pared del 
saco embrionario y se continuan a part ir 
de l ápice de es te. 

La memb1·ana amni ótica qu e compone 
el saco, la cua l es avascular, puede ha
berse roto en cua lquier época de la vi da 
intrauter ina o en el momento del naci 
miento y los restos de dich a membrana 
re traNse hasta cas i desaparecer; pero, el 
cordón umbi lical siempre conserva su im 
plan tac ión en la base sobre el or ificio 
umb il ical (34) . 

Los intestinos qu e han estado fuera 
de la cav idad ab dominal en contac to con 
el l(quido amniótico sufren una peritoni
tis qu (mica, con edema, infiltrac ión de la 
pared intestina l, retracción mu scular y 
múltip les adh ere ncias, de acuerdo con el 
ti empo de exposici ón a es te am bi en
te (14). 

Etiopatogenia 

No se conocen factores hered itarios 
espedficos que desencadenen el On fa lo
cele. Pos ibl emente ex istan algunos defec
tos genét icos o influencias po ligén icas o 
plu rifactoria les que favoresca n el desa
rro ll o de está anomal (a, pues es frecuente 
qu e se asocie de otras malfor maciones y 
trastornos ge néticos . 

En el proceso de la persistencia de l 
estado embri ológico del ce loma ex tra
embrion ari o juegan varios facto res entre 
los cua les se pueden mencionar los si
guientes : 
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a. Trastornos en el desarrollo de los
pliegues laterales {Celosomia media) 
y en la fusión de los miotomos 
muscul ares en la reg ión media ab
dominal. 

b. El intes tino que debe retornar haci a la 
décima se mana al celom a intra-embrio
nario, sufre alguna dificultad en su 
evol uci ón natu1·al, pm edema y dil a
tación del ciego, trastorn os peristalti
cos o de fu erzas subyacentes y defec
to de la contracción del tej id o fib ra
muscul ar que rodea la ar te ria mese n
térica superi or {7). 

c. Por trastorn os bioquímicos y osmola-
1·es del medio en que se desa rro ll a el 
feto, hay tra slocación de las fuerzas 
subyacentes y no sucede la disminu
ci ón del di ámetro del celoma extra
embrion a1·io para transfo rmarse en el 
cordón umbili ca l normal {24). 

d. El crec imi ento exagerado del intestino 
medio y su proyecc ión en la bolsa 
ex traemb1·i onari a sin relac ión tempo
ral con el desarrollo del abdomen, 
no favorece la amplitud adecuada de 
la cavidad abdomina l para su retor
no (2). 

e. Por circunstancias metabólicas o tras
tornos circulatorios, el hígado no dis
minu ye su tamaño en t iempo oportu
no, lo cual obstruye parcialmente el 
or ific io umbilical e impide el proceso 
de reducci ón del celoma ex traembrio
nar io . 

Cuadro CI ínico 

El recién nacido presenta una protru
ción del o mbligo en la base del cordón 
umbilical, con una amplitud del ani ll o 
de implantac ión en la pared abdomin al 
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variable de 3 a 12 cms y cubierta por 
una membrana transparente. Se observan 
los vasos del cordón umbilical, los intes
tinos y el h(gado, cuando esta incluido. 

La amplitud de la cavidad abdomin al 
esta en re lación in versa a la cantidad de 
vísceras que hayan sa lid o al saco del 
Onfalocel e: a may or contenido del saco, 
menor el tamaño del abdomen. 

Contenido Intestinal. Cuello Estrecho. 

Si el intestino t iene alguna anomal (a 

concomitante ya sea: persistencia del 
canal On fa lomesentérico, remanentes de 
vasos vitelinos, volvulos o necrosis , el 
niño principia a presentar desde las pri
meras 12 horas mani festaciones de una 
obstrucci ón intestinal, como vómito y 
distensión abdominal. 

De las 24 a 48 horas en adelante, la 
membrana por ser avascular, se va endu
reciendo , opacando su transparencia y 
resecándose junto con el cordón um
bilical. 

Si la membrana se ha roto antes del 
nacimiento los intestinos han salido a la 
cavidad amniótica, lo cu al implica la 
reacción de defensa de la serosa perito
neal al contacto con el líquid o am niótico 
y por tanto el intesti no se encuentra 
indu rado, adhe rido entre si, como acarto · 
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nado y cubierto por segm entos con un a 
capa fibronosa . Dichos cambios dependen 
del ti emp o qu e han estado sometidos a 
la influ encia osmolar y química ex tra
peritoneal. 

Si la ruptura sucede durante el nac i
miento los in tes tinos eviscerados pre
sentan una apariencia nor mal, pero siem
pre, con las consecuencias de la exposi
ción al medio ambiente. 

El niño está hipotérmico con tenden 
cia a la deshidratación rápida, al estado 
de Shock y a la sepsis (1 O). 

Medios de Diagnóstico 

Es conveniente investigar la evolución 
clínica prenatal minuciosamente, especial
mente en la embarazada con toxemia, 
polihidramnios o que haya sufrido algún 
factor tera togén ico. 

Ecografía prenatal, con especial visua
lización de la conformación fe tal. 

Evaluación clínica local , del tam año y 
tipo de Onfalocele y en general del estado 
clínico del niño e investigar malforma
ciones asociadas. 

Radiografía de tórax, para detecta r 
anomalías diafragmáticas o cardiacas. 

Radiografía del abdomen, con el fin 
de observar la continuidad intestinal y 
descartar su obstrucción o mal rotación 
y la posible presencia de canal Onfalo
mesentérico. 

Estudios bioquímicos como cuadro 
hemático, glicemia y clasificación san
guínea. 

Estudi o genético, particul armen te en 
niños con malformac iones concomitantes 
o sospechas de la existencia de anormali
dades crom osómicas (37). 

Malformaciones Asociadas 

Las malfo rmaciones asoci adas al On fa
loce le son de tres grandes variedades: 1. -
Las asociadas con el proceso mism o de 
desa rroll o del Onfal oce le. 

2. - Las coexistentes, desencadenad as 
por defectos en la conformación de la 
pared abdominal. 

3. - Sínd romes concomitantes por 
anormalidades cromosómicas. 

1. - Las anomalías asoc iadas al pro
ceso local de la estructura del Onfaloce
le son la persistencia del conducto Onfal o
mesentérico, la impl antac ión defectuosa 
del mesente ri o, la malrotac ión intestinal, 
la persistencia de remanentes de los vasos 
vitelinos o bridas, persistencia del uraco, 
atresia intestinal, infarto in testina l, vol
vulu s y las causadas como consecuencia 
de la ruptwa del saco ex traembr ionar io 
(40). 

intestino en Celoma Extraembrionario. 
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2. - Las anomalías coex istentes, cau
sadas por tras tornos en el desarro ll o de 
las ce loso mias, que constitu yen la inte
gridad de la pared abdominal a saber: 

a. Los defec tos causados por deficiencia 
de desa rrol lo de los pliegues superiores 
o celosomia cefáli ca hacen parte de la 
Pentalog ía de Cantrell: On fa locele, 
toracoabdo minal, ecto pia ca rdi aca, 
mal for maciones intra-cardiacas, hendi
dura o ausencia del extremo inferior 
del estern ón, y ausencia del sep tum 
transverso del di afragma (19). 

Atresia y Prolapso Intestinal 

b. Las anomalías producidas por el de
sarrollo defici ente de los pliegues infe
riores o celosomias caudales compren 
den además del Onfalocele, la Japa
rosquisis, extrofia de la vejiga, agnesia 
rectoana l, at resia de colon, fisura ve
sicointestinal o extrofia de la cloaca, 
anomalías del sacro y coxis y mielo
meningocele (21 ). 

3. - Entre los síndromes concomitan
tes encontramos el de Beckwith-Wei-
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deman n que inclu ye: Onfalocele, gigan
tismo, macrogl osia, hiperpl as ia de los 
islotes celulares pancreáticos (hipoglice
mia) (29) . 

Se han encontrad o otros síndromes 
asoc iados como la trisomia 13-15 y la 
trisomia 16-1 8 (31) . 

Bridas y Atresia Intestinal 

CONSIDERACIONES SOBRE EL 
TRATAMIENTO 

Factores de Riesgo 

Para el manejo de estos niñ os es 
indispensabl e te ner en cu enta los factores 
patológicos, que influ ye n en el funciona
miento fis iológico y su repercusión sobre 
el equilibrio metabólico y la vida mism a 
de l recién nacido. El factor patológico 
básico es la ex posición de las vísceras al 
medio ambiente y los defectos órganicos 
concomitantes y asociados. 

Esta anom al 1a desencadena algun os 
trastornos de alto riesgo como la hipo-
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termia, por la falta de protección de los 
tejidos integrantes de la pared abdominal; 
la infección por el contacto directo con 
el medio ambiente, el manipuleo local, 
la aplicación de elementos sin la debida 
asepsia y además la hipogamaglobulinemia 
fisiológica; la misma falta de cubrimiento 
visceral implica pérdidas hidroelectro-
1 íticas y proteínicas que lo conducen 
pronto al desequilibrio respectivo, espe
cialmente cuando el Onfalocele se ha roto. 
La prematurez o inmadurez, también tiene 
repercusión térmica e hidro electro! íti
ca (37). 

Hepatocele Taponando Orificio Umbilical. 

Las anomalías coexistentes y asociadas 
producen estos mismos desequilibrios y 
además repercuten sobre el funcionamien
to orgánico, de acuerdo con el órgano 
lesionado. 

Manejo Preliminar 

El tratamiento preliminar estará orien
tado a evitar las consecuencias funestas 
de estos factores de riesgo tales como: 

Protección contra la pérdida de calor, 
por medio de la aplicación sobre el saco 
Onfalocele de compresas estériles secas y 
colocar al niño en incubadora, con la 
adecuada temperatura y humedad. 

Para evitar la infección, se procurará 
el mínimo manipuleo y sobretodo mane
jarlo con las manos limpias o guantes y 
con la mayor asepsia en la incubadora. 
Algunos aplican Antibióticos desde el 
primer día. 

La pérdida hidroelectrol ítica se pre
viene con la humedad de la incubadora, 
la aplicación de venoclisis con dextrosa 
al 10% y eléctrolitos según necesidades 
(17-80 cc/Kgm/24 horas). 

Control H idroelectrol ítico y ácido-
básico. 

Sonda Nasogástrica conectada a reci
piente, con el fin de evitar la bronco
aspiración del vómito, medir los I íquidos 
eliminados y evitar la distensión gastro
intestinal en caso de obstrucción in
testinal. 

Aplicación de 1 mgm de Vitamina K 
y el Ox (geno hu medo necesario en la 
incubadora. 

Hemoclasificación y solicitud de san
gre para cirugía (13). 

Para detectar otras malformaciones se 
tomarán radiografi'as de tórax y abdo
men, se evaluará la evolución cl(nica y se 
efectuaran controles de Glicemia. 

El Onfalocele se debe colocar per
pendicular al abdomen con el fin de evitar 
torciones y presiones extr(nsecas en las 
v(sceras. 
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El manejo del Onfalocele roto lo 
analizaremos en el tratamiento de la 
Gastrosquisis. 

En algunos serv1c1os de neonatología 
práctican irrigaciones anorectales para 
procurar la expulsión de meconio y ga
ses (28). 

Evaluación para el Tratamiento 
y el Pronóstico 

Es conveniente efectuar el análisis de 
los hallazgos clínicos y la evolución de 
los procesos fisiológicos así: 

Evaluar la integridad de las membranas 
del saco, el diámetro del anillo umbilical, 
la amplitud de la cavidad abdominal, el 
tamaño y la localización del Onfalocele 
y su contenido, especialmente hígado 
u otra víscera . 

Tener en cuenta las prematurez o in
madurez del paciente y las anomalías 
concomitan tes o asociadas. 

Si el Onfalocele está localizado en la 
región media umbilical normal y su ta
maño es de menos de 5 cms de diámetro, 
con membranas intactas, el pronóstico es 
favorable, especialmene si su manejo es 
adecuado con estricta asepsia y control 
de las funciones vitales en los primeros 
días. Se puede efectuar la intervención 
quirúrgica primaria, tan pronto las con
diciones generales del paciente lo per
mitan. 

Sí el diámetro del Onfalocele es 
(gigante) de más de 5 a 6 cms y sobretodo 
si esta ocupado parcialmente por el h í
gado, el pronóstico es más réservado y 
su manejo requi ere un conciente análisis 
de las posibilidades quirúrgicas tempra
nas o la preservación de la membrana 
con desinfectan tes. 
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La presencia de anomalías asociadas 
que impliquen obstrucción intestinal, 
ameritan pronta intervención quirúrgica 
y la reparación adecuada del Onfalocele. 

Las malformaciones coexistentes de 
los órganos vecinos ensombrecen el pro
nóstico e imponen un exhaustivo análisis 
del defecto, de su repercusión sobre las 
funciones fisiológicas y vitales y de la 
posibilidad de tratamiento quirúrgico, 
por etapas, en relación con los órganos 
afectados (25). 

Tratamiento Conservador 

Para los pacientes prematuros o por
tadores de Onfaloceles gigantes o con 
malformaciones asociadas que implican 
un alto riesgo quirúrgico, algunas escuelas, 
especialmente las europeas, aconsejan un 
manejo conservador, mientras es posible 
el tratamiento definitivo por etapas (28). 

La aplicación local de sustancias de
sinfectantes que paulatinamente retraen 
las membranas y van reduciendo las 
vísceras a la cavidad abdominal, mientras 
sucede la epitelización cutánea, tales co
mo: tintura de Mercuriocromo al 2% 
aplicación diaria; o Nitrato de Plata al 
0.25 % por pocos dl'as y luego Sulfaplata; 
Cloruro de Benzaconio; Alcohol al 70%; 
Povi dona Yodada, son sustancias que se 
usan según la experiencia de los diferentes 
servicios (45). 

El niño debe permanecer en incubado
ra en las mejores condiciones de asepsia, 
el Onfalocele cubierto con compresas 
estériles y sostenido en posición vertical 
por medio de las compresas o fijo por el 
cordón al techo de la incubadora. 

La aplicación de sonda nasogástrica, 
de irrigaciones anorectales y la alimenta-
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ción parenteral periférica, sostienen por 
algunas semanas la vitalidad del paciente. 

Se realiza la reparación quirúrgica de 
la hernia ventral cuando las condiciones 
del niño lo permitan o surjan compli
caciones (14) . 

La irritación del peritoneo contiguo 
a las membranas y la propagación de la 
infección produce adherencias intestina
les y sepsis en corto tiempo (40). 

La falta de alimentación por vía oral 
especialmente calostro materno, acarrea 
trastornos metabólicos, facilita la infec
ción y el retardo de la motilidad del 
intestino (42). 

Tratamiento Quirúrgico 

En los últimos 30 años las técnicas 
de tratamiento del Onfalocele han pro
gresado gracias al desarrollo de la anes
tesia, el uso de materiales plásticos y los 
adelantos en los cuidados intensivos del 
neonato. 

Para los ninos portadores de Onfalo
c~le existen varias alternativas quirúrgicas 
q\ie si lo permite el estado general del 
paciente, se puede aplicar: 

a. Cierre primario del defecto con pe
ritoneo, aponeurosis y piel. 

b. Cierre inicial con colgajo de piel, para 
después terminar la reconstrucción en 
dos o más tiempos quirúrgicos. 

c. Uso de material de protesis en el pri
mer proceso y luego múltiples tiempos 
de reparo quirúrgico. 

(a). La reparación primaria del defecto 
en un sólo tiempo, conservando la inte-

gridad del peritoneo y suturando la 
aponeurosis y la piel, se puede efectuar en 
los Onfaloceles pequeños o medianos, en 
los cuales la cavidad abdominal pueda 
alvergar sin demasiada compresión las 
vísceras,permitiéndole su pronta función. 
Es siempre indispensable revisar el intes
tino en busca de malrotaciones, atresias, 
bridas, adherencias o persistencia del ca
nal Onfalomesentérico. 

Colgajos de Piel 

Cuando hay una desproporción entre 
las vísceras y la amplitud de la cavidad 
abdominal se pueden presentar fatales 
consecuencias por la compresión intrab
dominal de mas de 30 cms de agua, tales 
como: la elevación y limitación de las 
excursiones del diafragma, lo cual inter
fiere en la ventilación pulmonar; la com
presión sobre la vena cava inferior que 
reduce el retorno venoso del corazón; 
la presión sobre el intestino y el mesen
terio compromete la suplencia sanguínea,. 
la irrigación y la función intestinal (44) . 

(b) Si el Onfalocele es gigante con el. 
saco intacto, este se limpia y desinfecta 
y se cuore con los colgajos de piel 
circundante, previa disección lateral, co11-
servando en lo posible su buena circu
lación; 
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Malla sobre Peritoneo 

Si el anillo umbilical es estrecho se 
puede ampliar seccionado la aponeurosis 
en la línea media inferior y superior. Se 
sutura la piel con puntos separados y lue
go se cubre con una membrana plástica 
delgada y transparente, que permita ver 
la vitalidad de los colgajos y evitar la 
infección y pérdida de calor. 

Este método tiene lo.s inconvenientes 
de la infección subdermica, la dehiscencia 
de la sutura y si se diseca la piel hacia el 
tórax se compromete la circulación cu
tánea y además los intestinos se proyec
tan hacia la reja costal sin estimular fa 
amplitud de la cavidad abdominal (26). 

(c). Con el incremento de las membra
nas plásticas de materiales aptos para 
permanecer en contacto con los tejidos 
humanos sin reacción, ya sea mallas po 
rosas como Marlex o Teflon o de mate
rial no poroso como hilo o estropajo de 
silicon, con o sin refuerzo de Dacron in
terno (silastic), se están aplicando dichas 
membranas para cubrir temporalmente 
estos defectos, especialmente en los Onfa
loceles gigantes o con membranas rotas. 
Luego se reducen progresivamente las 
vísceras y a la semana se retira la malla 
y se práctica el cierre de la hernia 
residual (8). 
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Lá aplicación de estas mallas también 
presentan serias complicaciones como la 
infección local, fistulas intestinales, sec-
ciones del intestino, dehiscencia tempra
na de la sutura, peritonitis y sepsis (6). 

Algunos cirujanos emplean membranas 
biológicas como la membrana amniótica 
de placenta previamente desinfectada 
con antisépticos y antibióticos para cu
brir el defecto provisionalmente (28). 

Otros ejecutan una plástia sustitutiva 
del defecto de la pared abdominal con 
dura madre, desecada de salven te y 
rehidratada, previa inyección de Gastro
grafina en el intestino con el fin de 
facilitar la expulsión de meconio (43). 

GASTROSQU ISIS 

Patología 

La gastrosquisis (evisceración intesti
nal) consiste en la salida de los intestinos 
a través de un defecto paraumbilical de la 
pared abdominal, en el período pre
natal. 

El orificio por donde salen los intes
tinos es un defecto de todo el espesor de 
la pared, localizado generalmente al lado 
derecho del ombligo y de poco diámetro. 
El cordón umbilical esta bien implantado 
en el ombligo. Los órganos eviscerados 
son el estómago y los intestinos, los 
cuales, por el contacto con el I íquido 
amniótico durante la vida intrauterina 
han sufrido una reacción química y 
osmótica y se encuentran infiltrados, 
edematizados, adheridos, retraídos en 
montan y cubiertos por exudado o mem
branas fibrinosas (1 O). 

Así los intestinos parecen más cortos 
por la retracción muscular. 
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Gastrosquisis 

El hígado, aún cuando puede hallarse 
descubierto parcialmente, esta bien loca
li zado dentro de la cavidad abdominal. 
Generalmente no se observa salida de otras 
v(sceras y son raras las malformacion es 
asoc iadas, a excepción de las consecuen
cias de las adherenc ias am ni óticas. 

En ocasiones la difere nciac ión entre 
Gastrosquisis y Onfalocele roto en la 
época pre natal es dif(cil, por lo cua l es 
conveniente definir la caracter(stica di
ferenc ial entre las dos entidades (31 ). 

Característica Diferencial 

Onfalocele Roto Gastrosq ui sis 
Salida de v(sceras Orificio Umbilical O. Paraumbil ical 
Saco Amniótico 
(Restos) Presente Ausente 
1 mplantación cordón 
Umbilical Peri-umbilical Ombligo,hacia la 

izqu ierda 
Evisceración Intesti no e Hígado In testino 
Tiempo de 
Evisceración Prenatal o Perinatal Prenatal 

Prematurez Ocasional Frecuente 
Malformaciones 
Asociadas Frecuentes Raras 
Anomal(as Frecuentes Escasas 
Coexistentes 

Etiopatogen ia 

Existen varias teo r(as relacionadas con 
el proceso de formación de la Gastros
quisis y bastante controvers ia entre los 
autores: Gray dice que "se debe al fa ll o 
de la migración muscular de los miotómos 

dorsales para invadi1· la esp lacnop leura 
de la pared abdo minal del embrión", 
(2), (17). 

Shaw dice que "en el embr ión hay dos 
ve nas umbilicales y la derecha in vo luc iona 
y desaparece dejando debilidad en la 
pared, al lado derecho del ani ll o del 
ce loma extrae mbrionario, a través de la 
cua l el intes tino se hernia, entre la 5a. 
y 1 Oa. se mana de la vida feta l; lu ego la 
pie l crece fo rmando un pu ente entre el 
defecto y la imp lantació n del cordón" 
(35). 

Duhamel la atl'ib uye a "una interfe
rencia teratógénica localizada, con d ife
renciación de la somatop leura mese n
qu imatosa, cuando el mesodermo esp lác
nico y la organogénes is no se afecta" 
(18). 

Bremer lo atrib uye al "trauma de las 
som itas y la consigu iente fa ll a en la 

Laparosquisis. Defecto de Ombligo a Pubis 
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proliferación y distribución de las células 
primitivas, muscul ares" . 

De Vries dice que "la prematura 
atrofia de la vena umbilical, an tes de que 
se haya establecido una circulación se
cundaria, dejará un daño de la somato
pl eura en la uni ón con el cordón umbi
lical; después de los 37 días, el intestino 
medio se prolapsa del celoma intra
embrionario por el defecto paraumbilical 
de la somatopleura, hac ia la cavidad 
amniótica" (7). 

Si a dicho segmento derecho vulnera
ble de la pared abdominal, agregamos la 
presión ext rín seca que ejerce el codo en 
la posición de fl ex ión fetal, sobre la masa 
firme del hígado, este obstáculo impide 
el desarrollo de las somitas musculares 
dejando un orificio latera l de la pared, 
por donde buscan la salida los intesti nos. 

Cuadro Clínico 

Los niños en el momento del naci
miento prese ntan la pared abdominal de
primida y en el lado derecho de l ombligo 
un orificio de mediano tamaño por donde 
salen los intestinos; ocasionalmente se 
observa el borde! del hígado dentro de la 
cavidad abdominal de un color pálido, 
por e l contacto con el líquido amniótico. 

La casi totalidad del intestino fuera 
de la cavidad abdominal, se hal la ede
matoso, semirigico, grisáceo, cubierto por 
una capa gelatinosa o de fibrina y apa
ren temente más corto de lo normal por la 
infiltración y las adherencias entre si. 
Todo este proceso se explica por la 
peritonitis química y el trastorno osmóti 
co causado por el I íquido amniótico (1 O}. 

El cordón umbilical esta impl antado 
en el ombligo sin restos del saco am
niótico. 
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La función intestinal es deficiente 
por la frecuencia de malrotación intesti 
nal coexistente y la falta de peristaltismo 
debido al ede ma de la pared. 

Pueden encontrarse ocasionalmente 
atres ias o necrosis intestin ales, y con 
cierta frecuenc ia prematurez. 

Factores de Riesgo 

La salida de las vísceras al medio am
biente por un orificio estrecho, trae 
repercusiones severas locale s y trastornos 
metabólicos que pronto pueden ser 
fatales. 

Localmente pueden presentar com
presion de los vasos mesentericos, con 
compromiso circulatorio y necros is in
test inal, re secamiento de los intestinos 
con pérdida de calor y de líquidos e 
infección. 

Por los trastornos osmóticos se en
cuentran disminuidas las proteínas sé ricas, 
la albumin a, la inmunoglobulina, el trans
fe rrin y en algunos la glicemia (16). 

A estos se agrega las consecuencias de 
la prematurez y las anomalías coexis
tentes. 

Consideraciones sobre el Manejo 
Preliminar 

El tratamiento de los niños portadores 
de Gastrosqu isis es de u1·ge nci a inmed iata 
y las primeras medidas deben estar orien
tadas a evitar las consecuencias de los 
facto res de riesgo. 

Se cubren las asas intestinales con 
compresas estériles humedas con suero 
fis iológico tibio; el abdomen y el tórax 
se envuelve en una membrana plástica 
suave y se aplica una sonda nasogástrica. 
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Se coloca al n1no en incubadora, 
donde se le proporcion a calor para man
tenerlo en normoterm ia, oxígeno y hu
medad suficiente para una adecuada ven
tilación pulmonar. 

Instal ación de venoclisis en las ve nas 
de los miembros superiores o cervicales, 
con dextrosa al 10 % y so luci ón salina, 
para mantenimiento: (17 a 80 ce por 
Kg de peso en 24 horas); si hay hipovo
lemia se aplicará solución de lac tato de 
Ringer y si se detectan signos de ac id os is, 
bicarbonato de sodio. 

Ante la presenci a de shock se aplicara 
plasma o albumina (20 ce por kilo de 
peso). 

Antibióticos de amplio espectro I.V .; 
Gamaglobulina 1 a 2 ce y Vitamina K, 
1 mg. IM . 

Radiografía con aparato portatil, de 
tórax y abdomen. 

Se procurará extrema asepsia, mínima 
manipulación y movimientos. 

Control de la posici ón intestinal para 
permitir la eficiente perfusión sanguínea 
por los vasos mesentéricos (11 ). 

El tratamiento definitivo se debe efec
tuar en las primeras horas. 

El procedimiento técnico depende de 
la relac ión del volumen de las vísceras 
y la amplitud de la cavidad abdominal, 
de la estrechez del orificio de salida, de 
la integridad y estado de los in test inos y 
de las anomalías asociadas. Además se 
debe tener en cuenta la disponibilidad 
de elementos propios para un a repación 
adecuada y la experiencia del cirujano. 

El transporte del pac iente al quirófano 
debe ser oportuno y cons~rvando las 
condiciones enunciadas. 

Tratamiento Quirúrgico 

Tan pron to como el paci ente presente 
un a ace ptabie estabilidad respiratoria, 
h idroelectro l 1tica y ácido-básica, el ciru
jano debe evaluar el aspecto el ínico y las 
posibilid ades quirúrgicas para determinar 
la técnica apropiada con el fin de estab le
cer el funcionamiento de los órganos 
comprometidos. 

Con la mayor aseps ia se procede a la 
limpi eza y desinfección de la pared ab
domin al, al lavado met icul oso de los in
testin os, con suero Fisiológico tibio y al 
aislami ento en compresas estér il es. 

Se pract ica la ligadura y secc ión de los 
elementos del cordón umbilical y si es 
necesario, se separa y cateteriza un vaso 
umbilical para la ap licac ión de líquid os . 

Se amplia el ori fici o de salida de los 
in test in os por med io de incisión late ral 
derecha y lu ego suavemente, con la mano 
se dil atan intern amente las paredes ante
rior y laterales del abdomen . 

Los intestinos que ya se han limpiado 
de sustancias extrañas, aunque se encuen
tren ademat izados y ad heridos en tre sí, 
no se debe t rata r de separarlos ni de des
prenderl es las membranas fibrinosas, si no 
solamente liberarlos de las bridas obstruc
tivas y con suave ex presión impul sar su 
contenido inte rn o (19). 

Al gunos cirujanos in tentan la evacua
ci ón intestinal hac ia el estómago y el 
recto, exprimiendo los intestinos entre los 
dedos, con tacto mesurado (17) . 
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En este momento es conveniente un a 
eva lu ac ión estricta del volumen de los 
intes tinos y la capacidad de la cav idad 
abdomi nal para albergarlos. 

Se introducen los intestinos con ex
trem o cu id ado, sin forzarlos ni lesionarlos 
y localizándolos de manera que se les 
permita su fun ción fisio lógica y conserven 
buena circul ación. 

La observación deta ll ada de el color y 
la perfusión intestinal, la tensión y el 
co lor de la pared abdo min al, el as pecto 
de los miembros in fer iores y la función 
card iorresp iratoria, orientan al cirujano 
y anestesiólogo sobre la intensidad de 
compresión del intestino dentro de la 
cav id ad abdomin al. 

Esta evalu ación determina a juicio del 
grupo quirúrgico, la técnica más aprop ia
da para el cierre de la pared: 

1. - La proporción del vo lumen intes
tinal y la cav idad abdominal es aceptab le 
como para efectuar el cierre de la pared 
en el primer tiempo. Se hace incisión en 
el borde cutáneo del an ill o. 

Se practica in cisión longitudinal en la 
parte lateral de la aponeurosis de los 
músculos rec tos, se di seca hacia la parte 
media y se suturan los bordes cubriendo 
el orific io; esto con el fin de dar un poco 
más de ampli tud a la cavidad y liberar los 
mú sculos qu e se encuentren ap ri sionados. 

Sutura de la piel con puntos separados 
en '8' y algun os si mples de afronta
miento (31 ). 

2. - Si el volumen de las asas intes
tinales es mayor que fa cavidad abdo mi
nal se pueden practicar dos conductas . 
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(a). Si no se dispone de membranas de 
pro tesis, se practica in cisión de fa I ín ea 
med ia alba supra e infraumbilicaf, que 
permita ampliar el or ifi cio de salida de las 
vísceras y su aco modación, sin compre
sión ni agulac ión (14). 

Se hace incisión longitudinal de la 
aponeu ros is de los músculos rectos, con el 
objeto de liberarlos de su retracción y 
permitirles su ex pansión progresiva . 

Se efectua disección lateral de la piel 
por el tejido celular subcutánea, sin pasar 
del bord e de la rej a costal, cuidando de 
dejar una bu ena circulación de los colga
jos y meticul osa hemostasia; luego se 
suturan los bordes de la piel con materi al 
res is ten te en puntos separados en '8 ' y 
algun os puntos intermed ios de afron
tamiento. 

Se pue de dejar drenes pequeños la
terales y cubrir el abdomen con una 
membrana plástica, con el fin de evitar 
perdida de calor, infecciones y observar 
la vitalidad de la piel (23) . 

Esta es la técnica que consideramos 
más adecu ada para los niñ os en nu estro 
med io, donde no disponemos de mem
bran as de prótesis, las infecciones son 
muy frecuentes y el contro l de la ve ntil a
ción respiratoria un tanto difícil , pues, 
los intesti nos se cubren con sus propios 
tejfdos, se conservan dentro de su medio 
fisiológico de líquid o peritoneal y con 
suficiente amplitud para su acomodación 
e iniciación del peristaltismo, además, 
están protegidos contra la pérdida de 
calor y la penetrac ión de infección . 

Desaparece pron to la capa fibrinosa 
que cubre el intestino y el edema de la 
pared y se acelera el per is tal tismo, lo cual 
favo rece su función y por tanto la posi-
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bilidad de ingestión relativamente pronto 
de leche materna. 

Al tercer día, cuando ·se está seguro 
de la vitalidad de la piel, se cub1·e el 
abdomen con bendajes elásticos, a mesu
rada tensión, como protección y est(mulo 
de los esfuerzos del mismo niño para 
dilatar su cavidad abdominal. 

A la semana puede salir del Hospital 
y en uno o dos meses, se practica 
fáci I mente I a reparación definitiva de I a 
eventración abdominal. 

(b). Si se dispone Je membranas de 
prótesis, la más adecuada para retiro 
pronto, es la de Silicone reforzado con 
Dacron (8). 

También se amplia el orificio de sa
lida de las vísceras por medio de incisión 
lateral de la pared abdominal y se sutura 
la membrana plástica a los bordes de di
cha pared, por cuadrantes, para formar 
un cilindro en el cual se acomodan los 
intestinos (44). 

El saco formado perpendicularmente 
al abdomen se envuelve en gasas em
papadas en unguento desinfectante y 
luego con rollos de gasas secas. 

Algunos Cirujanos humedecen las ga
sas con solución de Neomicina al 0,25% 

Las gasas se cambian diariamente con 
absoluta asepsia y se trata de presionar 
paulatinamente los intestinos hacia la 
cavidad abdominal. 

A la semana se retira la membrana 
plástica y se suturan los bordes del ori
ficio de la pared abdominal, con propile
ne 3 ceros, bajo anestesia general. 

Se deja dren subcutáneo y sonda 
nasogástrica . 

3. - Si existen anomal (as asociadas, 
como atresias o necrosis intestinal, se 
pueden resolver de dos maneras: 

(a). En el mismo tiempo de la repara
ción de la Gastrosquisis practicar la re
visión total del intestino y entero
anastomosis . 

Presenta el inconveniente que el in
testino esta adematizado e infectado y 
pueden existir otras atresias distales, lo 
cual dificultad la cicatrización de la anas
tomosis y la función intestinal y puede 
termina1· en perforación (42). 

(b). Practicar la reparación de la Gas
trosquisis por la técnica más apropiada y 
en un segundo tiempo, a las dos o cuatro 
semanas, efectuar la revisión intestinal y 
la enteroanastomosis (30). 

Tiene la ventaja que el intestino ya 
esta limpio, sin edema y es más fácil 
detectar otras anomal (as y efectuar la 
anastomosis. 

Pero se prolonga por más ti empo la 
alimentación parenteral y se som ete al 
niño a dos intervenciones quirúrgicas, 
con la implicación de mayor posibilidad 
de infección y desnutrición (26). 

Cuando se usa material plástico es 
aconsejable efectuar la anastomosis pos
teriormente. 

Los doctores Othersen y Hargest 
aplican una membrana de silastic no 
poroso, como una campana con cámara 
neumátíca, con el fin de insuflarla y re· 
ducir el intestino paulatinamente (42) . 

Post-Operatorio 

El post-operatorio es tan trascendental 
para la supervivencia, como el pre-opera
torio y el tratamiento quirúrgico. 
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Su proceso depende en gran parte de 
la técnica qu irú rgi ca practicada, de la 
compresión in trabdomin al y de la vita li 
dad del niñ o, pe rn en genera l se puede 
seguir un a conducta adecuada para to
dos (13). 

Continuar con la ve nocl isis y propor
cionar alimentac ión parentera l, desde las 
primeras 48 horas, hasta cuando la fun
ción intesti nal le permita un a suficiente 
nutrición por vía oral. 

Antibióticos de amplio espectro po r 
vía endovenosa y sí es el caso, también 
ap li car para anae robios y candid iasis. 

Vent il ac ión mecáni ca con respirador, 
hasta cuando el niño sea capaz de respirar 
por sí só lo, entre 24 y 48 horas, espe
cialm ente a los qu e se les ha practicado 
la técnica de cier re pri mari o. 

Sonda nasogástrica 

Pl as ma o album ina si es necesa rio. 

Medida de I íquidos elimia11d os: Orina, 
Secreción gastro intesti na l, etc . 

Control de temperatura y funci ona
miento respiratorio y ca rdiovascul ar 

Obse rvación del aspec to de la bolsa de 
piel o de membrana pl ást ica . 

Rev isión de los signos que indiqu en: 
In fecc ión, demasiada presión intrabdo
minal , obstrucc ión o necros is intestinal. 

Las curac iones diar ias deben efectuarse 
con estricta aseps ia, en el mínimo tiempo, 
con apropiada te mpera tu ra amb iental y la 
ap li cación de sustancias dedinfectantes 
loca les, muy cautelosa (11 ). 

282 

La presión externa debe ser muy 
moderada para red ucir len tamente la he r
nia ve ntral, ya sea con vendajes elásticos 
o cualquier tip o de presión mecánica. 

La función intestina l con frecuenc ia 
es retardada, espec ialmente en los casos 
a los cuales se les ha ap licado membranas 
plás ticas . Tener en cuenta qu e su demora 
puede significar íleo adin ámico u obs 
trucción mecánica por bridas, angulaci on, 
ad herenci as, necrosis o pe rfo racion in
testinal (3 1) . 

Laboratorio 

Cuadro hemático , recu ento de pla
quetas y proteinem ia. 

Estudi o de El ectrolítos y Gases Ar
teria les. 

Radiograf ía de abdomen y tórax , 
cuand o se considere necesari o. 

COMPLICACIONES 

En Preoperatorio : 

La ex posici ón prol ongada de los in
test in os produce: Hipote rmia, Deshidra
tac ión, Hipoproteinemia, Acidosis, Infec
ción y Sh ock. 

La compres ión por el anill o: Volvulus 
e isquemia intestinal , vómito y bronco
asp i rac ión (26). 

En el Acto Qu irurgico : 

La limpieza extrema del intestino aca
rrea pérdida de prote ín as y I íquid os, 
hemorragia y lesi ón del intestin o, infec
ción y Sh ock. 
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El tratar de evacuar el contenido in 
testinal causa pérd id a de 1 (qui dos y san
gre, lesión de la pared intestinal, prolon 
gación de la intervenci ón e hipote rmia. 

La reducción fo rzada del intestino 
puede producir trasto rn os de la ventil a
ci ón pulmon ar y de la dinámica cardio
vascular: dificultad respirato1·ia, compre
si on vascular abdomin al, hip ovole mi a 
(edema de miembros inferimes), compro
miso de la circul ación mesén terica, is
quemia, volvulus y perforac ión intesti
nal (6). 

En el Post-operatorio 

Las complicaciones en el post-o pera
tori o dependen de la técn ica aplicada y el 
cuidadoso man ejo de los intest in os en su 
reducci ón. 

La compresión extrema causa dificul
tad respiratori a, compromiso vascular con 
edema de miembros inferiores , volvulus 
o isquemia intestinal. 

Las lesi ones intestinales inclu yen los 
desagrros de la serosa, con formación de 
adherencias y bridas, que producen obs 
trucci ón intestinal mecánica; el trauma
tismo de los mú sculos y nervios de la 
pared intes tinal causan retardo en el 
peristaltismo y función intes tin al; las le
siones de la mucosa pueden causar tras 
tornos de absorción e intolerancia a los 
carbohidratos (42). 

El compromiso circul ator io del mesen
terio y de la pared misma intestinal , por 
el infarto isquémico, pu ede conducir al 
síndrome de intest in o corto o a la necro
sis y perforación intes tinal. 

El contacto con los bord es rugosos 
de la membran a plástica lace1· a y ll ega a 
perforar el intest in o. 

La perforación intes tin al y la infeccion 
por cualquier medi o produce peritoni s 
y Sh oc k séptico en cor to tiempo. 

La dehiscencia de las sutu ras producirá 
ev isceración, in fección y sepsis (6 ). 

CELOSOMIA INFERIOR 

La ce loso mia infn ior consiste en la 
falla del desarrollo de los pliegues laterales 
caudales y la fa lta de cubrimiento meso
dérm ico de la parte media de la pared 
Jbdom in al in fe ri o r. 

Trae como consecuencias malfor ma
ciones severas de la parte termin al de el 
sistema uroge ni ta l, del tracto digestivo 
y la 1·egión mu sculoesquelet ica, como son 
de anotar, en la ext rofia ves ical y la fisma 
ves i co-i n tes ti na!. 

EXTROFIA DE LA VEJIGA 

La ex trofi a ves ical es un a anoma l(a 
que comprende el sistema uroge nital 
in fe ri o1· y mú sc ul o-esq uelético, cu ya fre 
cu encia va ria entre 1 por 30.000 al 1 por 
50.000 ni11os recién nacidos. 

La eti olog1a de el defecto de la pared 
abd ominal inferim en estos ni1ios se fun 
damenta en un trastorno del desa1-rollo 
embriol ógico , sin encont rar base gene ti ca 
aparen te. 

La relac ión de Sexo es 2 a 4 hombres 
por un a mujer. 

MATERIAL Y METODOS 

En el Instituto Mate rn o In fa ntil duran
te un per iodo de 25 años hemos encon 
tracto cuatro pacientes con esta malforma
ción, t res del sexo masc ulin o y un a del 
femenin o. 
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Pared posterior y Trigono Vesical Meatos 
Ureterales, Genitales Femeninos. 

A tres de estos niños se les ha prác ti ca
do recons tru cción de la ve jiga con re sul 
tados poco sati sfac tori os, pues han pre
sentado fl'stul as de hi scencia de suturas, 
y están incon ti ne ntes . 

El úl ti mo paciente tiene 2 meses de 
edad y se le practi có reconstrucci ón 
vesica l, con éx ito relati vo . 

DISCUSION 

Patología 

Falta la pared muscul ocutanea infra
umbilical y la pared anterior de la vejiga 
Esta ex pu esta la pared pos terior de la 
ve ji ga cuyo diámetro puede se r desde 
vestigios hasta de 6 cts, con los orifici os 
u re trales drenand o orina permanentemen
te; di cha pared vesical circunda por arriba. 
con el ombligo y a los lados por los 
múscul os rectos cubiertos por la piel; en 
el ángul o in fe ri or se prolonga hac ia la 
uretra abi erta lo mis mo que a los cuerp os 
cave rnosos qu e se encuentran separados 
cortos y f ij os a las ramas del pubi s. En 
la muj er el cl(tori s se hall a dividid o a 
cada lado de la uretra abierta y tambien 
los labi os vulvares . 
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La mu cosa ves ical parece normal o 
edematosa y cubi erta por un a cap a de 
epitelio fri abl e po lipoide y metapl asti
co (4). 

El mú scul o ves ica l es de un a estru ctura 
deficiente, edematoso y fib roso. 

Los ureteres están impl antados ve rti
calmente y con insufi ciente sopor te . 

El ve rumentanum se observa en el piso 
de la ure tra posteri or, lo mismo que los 
lóbul os prostáticos hipolásic os. 

Pared Vesical Pequeña. Hernias Inguina
les. Genitales Masculinos. 

Los esf ínteres ves ical y uretera l son 
incompletos en or ientaci ón se micircul ar. 

El pene es rudimentario , co rto , con 
episp adias , sin cuerp o esponjoso y fij o 
a las ramas del pubis. 

La localizaci ón del an o es general
mente anteri or. 

Separaci ón de la sínfisis púbica y de 
los múscul os rectos del abdomen (22) . 
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Embriologi'a 

En la cuarta semana del desarrollo 
embrionario ex iste la cavidad ll amada 
cloaca, con la membran a cloaca! en la 
región antero-in fe ri or. 

Durante el peri'odo entre la 5a. y la 
7a, semana el septum uro-rectal desciende 
hasta la membrana cloaca! para separar 
los dos canales, el recto de la vej iga. 

En el sitio donde el septum se une a la 
membrana cloaca! se inicia el cuerpo 
perineal que va a form~., el periné, el cual 
se interpone sepa ran do los dos sistemas 
y al romperse las membranas correspon 
dientes quedan aislados los dos or ifici os 
ana l y urogen ital. 

Hacia la 4a. semana, el mesodermo 
lateral de la porción supero-anterior de la 
membran a cloaca! forma un par de di 
ques, que al aj untarse componen el esbo
zo del tuberculo genital. El tuberculo 
genital migra en dirección superoanterior 
sobre la membrana cloaca!, hasta fusi o
narse en la I ínea media del borde cefálico 
de dich a membrana, para colocarse an
terior al orificio urogenital , hacia la 5a. 
semana (27) . 

E tiopatogenia 

La falla en el proceso de desarroll o 
embrionario del tubérculo genital y la 
membrana cloaca!, da por resultado la 
extrofi a vesical y el epispadias, al rom
perse normalmente la membra na ge ni
tal (33) . 

Patten y Barry dan la siguiente exp li
cac ión: "el dique primordial del tubérculo 
genital se coloca mu y caudal a su posi
ción normal y falla en la migración ventral 
y fusión; la porc ión urogen ital de la 

membrana cloaca! impid e la regres ión y se 
coloca a lo largo de la pared abdominal 
in fe rior, posición que obstaculi za la inva
sión mesodérmica en esa área". 

Ma rshall y Mu ecke dicen que "la 
colocación demasiado ve ntral de la mem
brana cloaca! fa ll a en la mi gración cau dal 
y actúa como una barrera, que impide el 
crec imiento mesodérmico y el normal 
desarrollo de la parte media de la pared 
abdom inal in ferior" (22). 

Joh nston y Kogan expo nen el postula
do que "el reta rd o en la inv asión meso
dérmica de la región in traumbilical da 
or igen al cier re incompleto de la pared 
abdominal inferior" (2 1). 

Ninguno de los investigadores postulan 
la causa del retardo, desplazamiento o 
defecto en el proceso de desarrollo em
briológico del tubércul o ge ni tal y de la 
loca li zación de la membrana cloaca!. 

Anomalías Asociadas: 

Se han descr ito mu y variadas malfor
maciones asoc iadas, en relación con los 
órganos vecinos, a saber: escroto bífido, 
criptorquidia, hem ive rtebras, meningoce
le, estrechez anal, prolapso rectal; en 
las niñas: estrechez o age nes ia vaginal y 
útero bicorne. 

Agenesia renal o riñ ón en herradura. 

Onfal ocele y Herni a inguinal (4). 

Manejo Preliminar 

Es indispensab le un Ju1 c1oso estudio 
el (n ico general y de los órganos relacio
nados con la afecc ión. 
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DiastasisPúbica. Hernia Inguinal Bilateral. 

Eva luar: 

Urngraf(a, pruebas de la función renal, 
radiografi'a de la columna vertebra l y de 
la pelvis. 

Examen neuro lógico y con tro l de la 
tens ión arte ri al. Apl icación loca l de gasa 
vase lin ada o te la pl ástica y, en la piel 
circund ante aceite mineral. 

Exponer la piel al ai re o al so l pai-a 
ev i tar la dermat it is amoniacal. 

Cons ideraciones sobre el Tratamiento 

1. - Construcción de un receptácu lo 
que reciba y elim ine la orin a a interval os 
adecu ados. 

2. - Ev itar el maíestar y dolor . 
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3. - Dar una mejor apariencia gen ital. 

4. - Procurar fluidez al sistema uri
nari o superior sin infecc ión ni obstruc
ción. 

5. - Reparaci ón de l pene con posib i
lidades de cópula y reprod ucción. 

6. - Dar es tabilid ad a la sín f isis púbica 
para caminar normalmente. 

7. - Control post-operatorio por largo 
tiempo, con espec ial observación de la 
mucosa vesical, por posib ili dad de dege
neración maligna (11 ). 

La evaluaci ón para la determin ac ión 
del tratam iento quirú rgico debe tener 
en cuenta: 

Hidronefrosis Derecha. Exclusión Renal 
Izquierda. 
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a. Que cada paciente es diferente en sus 
lesiones y por tanto será individual. 

b. Que el cierre vesical debe ser funcional 
con posibilidades de vaciamiento y 
preservación del tracto urinario su
perior. 

c. Las múltiples complicaciones orgán i
cas y psicológicas al dejarlo con la 
mucosa vesical expuesta (31 ). 

Tratamiento Quirúrgico: 

En los últimos años se está intentando 
la reconstrucción primaria de la vejiga y 
aproximación de los músculos abdomina
les sobre ella, si su diámetro es mayor de 
2,5 cts, si es flexible y sin mucosa po
lipoide. El cierre en la época neonatal o 
antes del año evita la osteotomía y la 
inflamación intensa del detrusor. 

El músculo detrusor sólo es contractil 
y dóci I para manejar en un 25 %. 

La continencia sólo se logra en algunos 
selectos casos intervenidos entre 1 y los 
2 años. 

Algunos cirujanos efectuan la esteoto
mia bilateral posterior del ilíaco, previa 
o en el momento del cierre; otros no la 
practican (4). 

La ureteroneocistostomia o reimplante 
ureteral es practicada en el tiempo de la 
vesí coplas tia (si la vejiga es amplia), du
rante la reconstrucción del cuello vesical 
o en intervención separada (22). 

En diferentes escuelas las técnicas 
quirúrgicas están progresando con el fin 
de lograr éxito en el control de la elimina
ción de la orina y una longitud adecuada 
del pene (28). 

jeffs efectúa la reconstrucción en dos 
etapas: 

1. - Cierre vesical con esteo tomia, 
dejando el cuello de la vejiga y el epispa
dias abierto, a la semana de edad. 

Practica el alargamiento del pene, por 
medio de la disección y liberación usada 
por Duckett. 

2. - A los 4 años de edad practica la 
reconstrucción vesical, basada en la for
mación de un tubo con el músculo del 
trígono vesical posterior, como esfi n ter; 
reimplantación ureteral antireflujo por 
encima del trígono (técnica de Cohen), 
reparación del epispadias, pene y plastia 
de la pared abdominal (21) . 

Derivación Urinaria: 

En general se práctica la dei-ivación 
urinaria a la edad de los 18 a 24 meses 
así: cuando el diám etro de la vejiga es 
inferior a 2,5 cts, es muy fibrosa o poco 
elástica; si hay dos fracasos en la vesico
plastia, si persiste la incontin encia urina
ria o si la infección e hidron efrosis no 
permiten un tratamiento efectivo. 

Existen varias técnicas de derivación 
urinaria entre las cuales son de anotar: 

Algunas escuelas practican ureterosig
moidostomia, con técnica anti1-reflujo en 
la anastomosis; otras ureterorectostomia, 
si existe buena tonicidad del esfínter anal 
y otras practican el cierre vesical y luego 
vesicosigmoidostomia, con colostomia pro 
ximal (22). 

Ultimamente se esta practicando la 
derivación de los uteres o de la vejiga 
reconstruida, a un segmento de ileum o 
colon aislado, para pos teri ormen te cerrar 
el estoma. 
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Una técnica interesante es la deriva
ción antirreflujo a un segmento del sig
moide con estoma, mientras el tubo vesi
cal construido aumenta en diámetro y 
posteriormente, el extremo distal se des
prende de la piel para anastomosarlo a la 
cúpula prox imal de la vejiga (3). 

Cuando se efectúa la derivación de
finitiva es conve niente practicar la cistec
tomia total o de la mucosa, por el riesgo 
del adenocarcioma vesical 

En general la reconstrucción de la 
uretra se efectua después de la deriva
ci ón o a los 6 años. 

COMPLICACIONES 

Preoperator ia s: 

In fecc ión y reflujo vesico-ureteral. 

Cambios en la mucosa vesical: Infla
mac ión aguda y crónica por infección e 
irri tac ión loca l, metap lasia escamosa. 

Cistitis ci'stica o glandular, carcinoma 
ves ical. 

El mú scul o detrúsor sufre cambios in
flamatorios y fibrosis. Hidronefros is s.e 
cundar ia, pielitis. 

Dolor y hemorragia de la mucosa ve
sical cuando se le adhieren los pañal es. 

Dermatitis amoniacal perivesical (6). 

Post-operatorias: 

a. Cie1,e JJesical: 

Dehiscencia de sutura, Fistulas. 
Reflujo vesico-ureteral, Infección e Hidro
nefrosis . 
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Incontin encia urinar(a 
Formación de Cálculos 

b. DeriJJación a recto o sigmoide: 

Prolapso rectal 
Reflujo, Obstrucción, In fe cción 
Formación de cálculos, Pielonefriti s. 
Disturbios metabólicos, Acidosis hiper
clorémica, Hipokal emia. 

c. Derivación a Conducto: 

Trastornos en el estoma, es trech ez. 
Disturbios de motilidad con aumento de 
orina residual 
Cálculos, infección persistente 
Deterioro del tracto urinario superior 
En la anastomosis ureterocolica: Polipo 
inflamatorio y carcinoma del colon 
A den ocarci noma vesical 

d. Genitales : 

Fistul as, pene o uretra corta 
Trauma neuro-vascular del pene 
Compromiso de la fertilidad por la correc-
ción (42). · 

EXTROFIA DE LA CLOACA 

Fisura Vesicointestinal, Extrofia es
plácnica, Extroversión caudal de órganos. 

Su frecuencia es de 1 por 250.000 
recién nacidos . 

MATERIAL Y ME TODOS 

En el Instituto Materno Infantil en un 
per(odo de 25 años se presentaron 4 
pacientes con las anomal(as características 
de Extrofia Cloaca!: dos de sexo femeni
no y dos masculino. 
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Onfalocele, Prolapso de Jleum entre Seg
mentos de pared posterior Vesical. 

Tres pac ientes nac ieron en el campo y 
fueron enviados de hospitales de prnvin
cia ; un o naci ó en el hospital. 

No se encontraron antecedentes fa
miliares o hereditarios ni factores tera
tológicos que exp licarán su etio log (a. 

Todos se es tudiaron cl(nica y ge né
ticamente. 

Las malformac iones asociadas en su 
mayori'a fueron del sistema urinario su
perior: Ectopia renal , hid ronefrosis, 
megaureter . 

Deformaci ón craneana y algunas ano
mal (as de los miemb ros y bucofaciales. 

El manej o inicia l fue de proteccion 
local y con venoclisis para ev itar el de
sequilibri o hidroe lectrol(t ico. 

Por las múltipl es anomal (as que pre
sentaban la definición de la conducta fue 

un tanto demorada, hasta que se dete1·
minaron las lesiones orgánicas. 

El primer paciente fa ll eció por sepsis, 
deshid1·atación y dific ultad respiratori a 
sin ningun a interve nción, pu es no ex istfa 
experiencia al respec to. ,, 

Tres pacientes fueron intervenidos con 
il eos tom(a inicia l y un o de ell os con 
celostomia poster ior. 

La defunción suced ió en el segundo 
mes por sepsis, deseq uilib rio hid roelec
trol (Li co y severa desnutrición. 

Ectopia Renal Cruzada. 

Patología 

Consiste en ause ncia de la parte medi a 
de la pa1·ed abdominal inferior y se 
encuentra: 
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Onfalocele, separac ión de la sin f ísis 
Júbica; la pared poster ior de la vejiga 
:Jividida en dos va lvas late rales, con la 
mucosa expuesta y los orificios uretera les 
:orrespondientes a cada lado. En la lín ea 
med ia en tre las dos mitades de la vejiga 
se ha ll a mucosa in testinal de la 1·egión 
il eocecal, con un orifi cio superior donde 
ter mina y se prolapsa el il eum, otro or ifi
cio inferior ge neralmente ciego, donde 
desemboca el intestin o grueso (ciego). 
Agn es ia o atres ia recto-anal. El fa lo y los 
pliegues labi o-escrotales divididos en dos 
bandas late rales (33). 

Diastasis Púbica Hemivértebras. Exclusión 
Renal Izqu ierda. 

DJSCUSION 

Anomalías Asociadas 

Las mal fo rmaciones asoc iadas depen
den de la intensidad del defecto embri o
lógico en los órganos vecin os. 

Esto imp li ca malformaciones del sis
tema urinario superior : Agnes ia o ectopia 
renal, dupl icación ureteral e hidron efrosis; 
age nesia de ge nitales exte rn os o hipopla
sia, criptorquidi a bilatera l, dupli cac ión 
del tracto gen ita l, utero bífido, extrofia 
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de vagina; anomalías muscu loesq ueléticas 
y vertebrales, mielomeni ngoce le, in testi
no corto, anomalías fac iales y de los 
miembros (1 O). 

Embriología 

El desa rro ll o embri ológico ano- recta l 
sucede entre la cuarta se mana y el sexto 
(6) mes. 

Cuando el embri ón tiene 4 mm se 
conforma la cloaca por el ex tremo caudal 
del intesti no pri mi tivo, Junto con la 
alanto ides y el conducto mesonéfrico. La 
de lgada pared de la membrana cl oaca! 
está for mada por en dodermo y ecto
dermo. 

La cloaca se ex ti ende caudalmente 
dentro del cabo del tronco del embrión, 
cuando este t iene un ta maño de 5 mm. 

El septum urorectal de tejido meso
blastico crece en dirección craneo-caudal 
hasta el nivel del verumontanum o el 
tubércul o de Mulle r, luego el mesenquima 
se ex tiende en dirección lateral para 
funsionarse en la I ínea medi a (27). 

E tiopatogen ía: 

La causa básica de la extroversión 
caudal di gestiva y uroge nital es la falta 
de invasión de la banda mesodérm ica 
primi t iva a la membrana cloaca!, a ni ve l 
de la alantoid es, de tal manera que la 
membrana de endodermo y ectoderm o 
infraumbil ical pe rmanece descubierta. 

Esto desencadena una ine stabilidad 
en la membrana infraumbilical, que al 
desin tegrarse deja abiertas las vísceras 
pélvic as en el área inferior del abdomen 
y actúa como un a cuña, imp idiendo el 
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desarrol lo de las estructuras orgánicas 
que cubren la parte anteroi nferi or de la 
pared abd omi nal. 

Hipoplasia del Iliaco y Huesos innominados 

La gravedad de la lesión em briológica 
depende del grado de expans ión alan
toidea de la mem brana cloaca!, en el 
momen to que ocurre la dehiscenci a de 
dicha membrana. 

El trastorno de l desarrollo emb riológi
co sigue la misma trayectoria de la ex tro
fia vesical, so lamente que la deh isce ncia 
de la membíana cloaca! y su ex tensión 
alantoidea e infraumbilical, sucede antes 
de la fo rmac ión de l septum uro-recta l, 
cuando el embri ón tiene tamaño de 5 
mm (38). 

Da la impres1on qu e suced iera una 
secc ión o que se interpusiera un obstácul o 

mecánico a ni ve l de la extensión alantoi
dea de la membrana cloaca!, que impid ie
ra la conti nuac ión del desa rrol lo embrio
lógico en esta área y el cubrimiento por 
el me sodermo. 

Posib lemente en determ inada posición 
feta l, en relación con el cordón umbilical, 
este ejerce una pres ión ex tr(nseca infra
umbilica l, que obstaculi za la for mac ión 
de la parte inferi or vesico-in testina l y el 
cubrimiento por el mesodermo de esa 
región. 

Agencia de Sacro Distal y Coxis 

CONSIDERACIONES SOBRE 
EL TRATAMIENTO 

Manejo Pr eliminar 

El man ejo de estos paci entes con 
múltiples anomal (as es bastante di fíc il, 
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tanto para interpretar la intensidad y pro
nóstico de las les iones, como para evitar 
las complicaciones, afrontar el impacto 
psicológico fa miliar y much o más, decidir 
una conducta que le permita una sobre
vida con aceptab le funcionalidad de sus 
órganos. 

Como manejo inmed iato es convenien
te cumplir con los siguientes requisitos: 

1. Dar una explicación cautelosa a los 
fa mi liares sobre la grave dad de las le
siones y su pronóstico. 

2. Ev ita r la pérdida hid roe lectrolítica, 
la irri tación de los tejidos extrofiados 
y la infección. 

3. Evaluación clíni ca por un equipo mé
dico competente . 

4. Valerse de los medi os de ay uda diag
nóstica para detectar la profundidad 
de las malformaciones propias de la 
entidad y las anomalías asociadas. 

5. El eq uipo médico determinará las 
posibilidades de una conduc ta quirúr
gica apropiada. 

Para cumpli r estos objetivos se prac
ticará: 

Aplicación de gasa vase lin ada o fura
cinada local y aseo cuidadoso. 

Colocar al paciente en incubado ra. 

Venoclisis de acuerdo con las pérdid as 
hid roe lectrol íticas. 

Tomar radiografía de columna verte
bral y de los segmentos intestina les termi· 
nales, con med io de contraste diluid o y 
urografía (12). 
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Tratamiento Quirúrgico 

El tratamiento qui rúrgico es una azaña 
agres iva en nuestro med io, pero teniendo 
en cuenta el pronóstico fatal al privarl o 
de él y las factibilidades de reconstruc
ción orgánica I ograda en escuelas de 
avanzada téc nica, es conveniente inten
tarlo. 

El primer paso es ilustrar a la familia 
sobre las intervenci ones que se requie ren, 
las posibil idades de fu ncionamiento or
gánico, sus complicaciones y ob tener su 
aceptación. 

Luego de una evaluación el ínica local 
y ge neral por eq uipo méd ico, se proce
derá en los primeros días de vida del 
paciente a ejecutar la intervención por 
etapas, para procurar su sobrev ida y la 
preservación y funcionamien to de los 
órganos afectados. 

En el prim er tiempo la mayoría de los 
cirujanos práct ican: 

Tratamiento quirúrgico adecuado del 
onfalocele. 

Reconstrucción del tracto intestinal 
terminal: Separación cu id adosa del seg
mento ileocecal de la parte med ia de la 
vej iga; reconstrucción del ciego; anasto
mosis al colon terminal y colostomia del 
extremo distal del colon, en el periné o en 
el abdomen. 

La ileostomia tiene complicaciones y 
si se práctica, debe ser temporal, para 
pronto efectuar su anas tomos is en el co
lon distal y colostomia. 

Reparaci ón del tracto urinario superior 
de acuerdo con las anomalías asociadas> 
que permitan elimin ación adecuada de la 
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orina, con o sin derivación. Sutura en la 
línea media de las dos hemivejigas y dejar 
abierta la extrofia vesical para posterior 
reconstrucción . 

Aproximación de la sinfísis púbica. 

En intervención posterior se puede 
intentar el cierre de la vejiga (20). 

Derivación urinaria: Puede practicarse 
alguna de las siguientes técnicas: 

Pielostomia cutánea temporal u ure
terostom ia . 

Derivación de ureteres a asa ileal o 
conducto ileal. 

Ureterostomia a tubo vesical y vesi 
costomia. 

Posteriormente se puede practicar la 
reparación de los genitales, uniendo los 
dos segmentos del falo. 

En los hombres es muy difícil la 
reconstrucción genital para lograr una 
aceptable estética y función, por lo cual 
hay tendencia a convertirlos al sexo fe
menino, a la edad de 9 a 12 meses (22). 

Aconsejan no tratar pacientes con 
m ielomeningocele asociado. 

Complicaciones 

Se pueden presentar las mismas com
plicaciones anotadas en la extrofia vesical 
y además las propias de las anomalías in
testinales: Diarrea, Desnutrición, Deshi
dratación, Sepsis, Síndrome de intestino 
corto, Complicaciones de la il eos tom ía. 

Complicaciones relacionadas con la 
reparación de las malformaciones genita-

les, tanto en la estética como en la 
funcionalidad y también la determinación 
inapropiada del sexo (6). 

CONSIDERACIONES 
EPIDEMIOLOGICAS Y PREVENTIVAS 

El síndrome desencadenado por los 
defectos de la Celosomia Media es rela
tivamente frecuente y trae consecuencias 
funestas, si no se le ofrece un manejo 
inmediato y adecuado. 

Sus implicaciones primarias más im
portantes son la infección, la hipotermia 
y los trasto rnos hi droelectrol íticos ade-
más de las produc idas por las anomalías 
asociadas. 

Como toda noxa pato lógica es nece
sario conocer su etiopatogen ia para orien
tar su tratamiento y prevención. 

Si tenemos en cuenta los antecedentes, 
la evolución embriológica, la etiopatoge
nia y la patología de las anomalías propias 
de la celosomia •nedia simple, podemos 
concluir que no se trata de un a afección 
de carácter hereditario o familiar, sino 
que en·· su etiología intervienen varios 
factores mecánicos que trastornan el de
sarrollo embriológico. 

El síndrome de Beckwith -Wiedemann, 
como afección polimalformativa en la 
cual el onfalocele puede ser uno de sus 
componentes, por su frecu encia familiar, 
implica una trasmisi ón hered itaria de 
carácter autosomico recesivo, con alguna 
posible influencia poligénica. 

El proceso de la Celosomia Media 
Simple consiste en un defecto localizado 
en la parte media de la pared abdominal, 
desencadenado por trastornos mecánicos 
u osmóticos sucedidos durante el desa-
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rro ll o embrionario. Posiblemente dichos 
trastorn os se originan por la de mas iada 
fl ex ión del fe to en las primeras semanas 
y la consiguiente compresi ón de la pared 
abdominal en fo rmaci ón, po r los órganos 
más densos; también por el desequ ilibrio 
osmótico entre el con te nido I íqu id o per i
toneo-amni ótico, causado por fac tores 
químicos, ce lulares, tóxemicos o afecc io
nes placenta ri as. 

Una de las estrategias para t rata r de 
descubrir la eti opatoge nia de las anoma-
1 ías de esta celosomia, consiste en in ves
tigar la pos ici ón fetal entre las 4 y 1 O 
semanas y la relaci ón del ce loma extra
embrionario con el cordón um bili ca l, po r 
medio de ecografía. 

El estudi o químico, ce lular y de la 
presión osmóti ca del líquido amni óti co, 
por medio de la amniocentes is diri gida, 
nos proporcionarán datos de importancia 
sobre ca mbi os en su composició n. 

En la actualidad no existen estudi os 
profundos so bre estos factores y por 
tanto no podemos definir su rea l etiolo
gía, ni determin ar con exactitu d las 
pautas para su prevención . 

En nues tro medi o observamos estas 
anomalfas en niños prove ni entes de ma
dres de clase medi a baja, con deficiente 
estado nu tri cional, sometid as a trabajos 
forzados y con notorio trastorn o emocio
nal, de ca rácter angusti oso. 

La Celosomi.1 Inferi or se presenta con 
una frecuenci a bastante baja. 

Comprende defectos de formac ión 
embri ológica de la parte terminal del 
si stema urogenital, digestivo y neuro
muscular. 
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Su etiopatoge nia parece or igin arse en 
un trasto rn o mecáni co sobre puesto, qu e 
impide el desa rro ll o de l conduc to primi
tivo cloacal, a part ir del se ptum urorectal, 
la membrana cloacal y e l tubérculo ge ni 
tal , con el consiguie nte fa ll o en el cu
brim ie nto mesodérmico. 

Podemos imaginarn os varias causas 
que desencadenan estas anomalías, pero 
la más sugestiva es la presión ex t rín seca, 
que en un feto demas iado fl ex ionado 
sobre si mismo, pueda ejercer el co rd ón 
umbilical o los miemb ros in fe riores sobre 
la cloaca y su membrana, obstaculizándo 
la form aci ón de este segmento termin al 
ve ntral. 

En los pacientes estudiados no encon
tramos antecedentes de importancia re la
cioand os con el desarroll o de estas mal
formaci ones, so lamente que provenían 
de madres de un estado soc io-económico 
muy bajo, la mayor ía campesinas con 
deficiente es tado nutri cional y mínima 
ilustraci ón sobre embarazo. 

Bajo estas pre misas subjeti vas podemos 
indicar algun as normas orientadas hac ia 
la preve nción de di chas anomalías: 

1. Establece r la educación desde la edad 
escolar y adolescente, en re laci ón con 
la impo rtancia de la evolu ción normal 
del embarazo sobre el producto de 
la concepción y la trascende nci a de los 
factores que influ yen para desencade
nar malfo rmac iones fe tales. 

2. Prom over la enseñanza en todas las 
institu ciones de sa lud urbanas y rura les 
sobre la educación sex ual, la higiene, 
activ id ad y conducta apropiada de la 
embarazada. 

3. Efectuar contro l peri ódico médico y 
psicosocial a toda embarazada. 
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4. In te nsificar el examen ecográfico a los 
órganos de l feto. 

5. Impulsar el es tud io prenata l tanto de 
la embaraz.,da como de l fe to, jun to 
con el med io en que se desarro ll a. 

6. Fomentar entre la comunidad la im
portanci a de la buena nu tric ión y fa-
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