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Los. defectos congénitos de 1a linea media de la pared
abdominal anterior, como congecuencia de log trastor-
nos embrioldgicos en el desarrollo de los pliegues latera-
les, desencadenan malformaciones que de acuerdo con
la etiopatogenia y localizacion ias han denominado celo-
soria; superior. media ¢ inferior. En este estudio anali-
zamos la celosomia media y 12 inferior observadas enun
periodo de & afios.

La Celosomia Supericr ¢s muy rara ¥ nosotros no la
hemos chservado sino una ves,

En la primera parte estudiamos la celosomia niedia,
cuyas anomalias estdan localizadas en la region umbili-
cal, comprenden el Onfalocele v la Gastrosquisis y re-
guieren un manejo meticuloso v de caricter urgente.

En la segunda parte estudiamos la celosomia inferior
cuyas principales lesiones estdn relacionadas con defee-
tog de formacion de la linea media de la pared abdomi-
nal baja junto con algunos drganos, come sucede en 1a
extrofia-vesical y la fisura vegico-intestinal y su trata-
miento, aunque permite una conciente planeacion, re-
quiere varias intervenciones de reparacion.

Los progresos efectuados en los altimos afios en relacidn
con Iz anestesia pedidtrica, ventilacion pulmonar, ali-
mentacion parenteral, adaptacion de materiales plasti-
¢os, y en las téenicas de reparacién, han mejorado notable-
mente ¢l prondstico de estas malformaciones congénitas.

CELOSOMIA MEDIA

En la celosomia media consideramos las principales
anomalias cengénitas que se observaron en el area del
embligo, o sea el Onfalocele y la Gastrosquisis, durante
un periodo de cineo anos,

Se revisaron las historias clinicas de 48 ninos portadores
de Onfalocele y Gastrosguisis, en dos instituciones de
atencion de recién nacidos en Ja ciudad de Bogota.

Las malformaciones asociadas v el tamano gigante de
los Onfaloceles fueron factores determinantes de laalta
mortalidad.

El tratamiento quirdrgice en ¢l tlempo adecuado majo-
raron notoriamente la supervivencia, fa cual fue de 24
ninos.

Para una mejor comprensito de laetiopatogenia se hace
un estudio de la embriologia de la pared abdominal
anterior.

Por tratarse de aoomalias de alto riesgo que regquieren
en manegjo estricto ¥ meticuloso, se analiza tanto en el
Oinfaloeele come en la Gastrosquisis la etiopalopenia, fa
evolieidn eliniea, oy métodeos de diagndstico, los factores
de riesgo, las téenicas de tratamienio v las complica-
clones.

in la lileratura internacional se reporta una frecuencia
promedio enire | por 30060 4 1 por HLODO nifos nacidos
vives.
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1. Material y métodos

Se practicd la revision retrogpectiva de las historias
elinicas de los nifios recién nacidos que presentaron de-
fectos de ia parte media de la pared abdominal durante
un periodo de 5 anos comprendido entre Jos afos 1979 a
1984, en la elinica Jorge Bejarano del Seguro Social v ef
Instituto Maternoe Infanti! de Bogota.

Se hatlaron en el Seguro Social 20 pacientes con una
defuneion de 12 de ellos v 8 sobrevivientes.

En el Instituto Materne Infantil se encontraron 28 pa-
cientes con una sobrevivencia de 26 ¥ unamortalidad de
& de los nifios estudiados.

la sobrevivencia total fue de 8 pacienles en el Institulo
del Seguro Soeial v 20 en el Institute Materno Infantil,

La distribucidn anual fue en la siguiente proporeion:
1979: 7 pacigntes; I980: 5, 1981 7: 1982; 5; 1983: 15: 1984:
9 nifios. con un total de 48 nifos enn Onfalocele v Gastros-
(FUISES,

2. Resuitados

DPe low 20 pacientes de la Clinica Pedidtriea Jorge Beja-
rano 18 nacieron con Onfaleeele, la maverta de tanafo
gigante ¥ un roio; 2 con Gastrosguisis.
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Tres nifos presentaban malformaciones asociadas y
tres prematurez severa,

Todos los pacientes se colocaron en Incubadora y se les
aplicd Jocalmente Mercuriocromo, gasa furacinada,
compresas estériles y venoclisis.

A 14 de ellos se les continud con tratamiento conserva-
dor, porque sus condiciones no permitian interveneién
guirdrgica.

A b nifios con Onfaloeele se les practicd correccidn qui-
rargica del defecto de la pared ¥y a una Gastrosquisis
colgajo con sutura de piel sobre los intestinos y aloy tres
meses piastia de la eventracidn,

La mortalidad fuede 12 pacientes asi: 11 sininterveniry
un operadoe con matformaciones muttiples.

Las cansas de defuncién consistieron en dificultad respi-

ratoria, en las primeras 4 horas; sepsis ensu gran mayo-

ria, durante el primer mes y prematurez, en los prime-
ros 49 dias.

Las historias eran muy deficientes por lo cual no fue
posible efectuar un estudio cientifico mds profundo.

Se revisaron lashislorias del SBervicio de Cirugia Neona-
tal del Hospital Materno Infantil, de los ninos portado-
res de defectos de la parte media del abdomen y se
enconiraron 6 Gastrosquisis y 22 Onfaloceles clagifica-
dos asi: pequetos 7; 16 gigantes entre los cuales:rotos 2y
con Hepatscele 3.

La distribucién por sexo fue de masculinos 12 v femeni-
nos 16,

La edad de la madre fluctud entre 17 y 42 ahos,

En relacidn con Paridad predomind en las primigestan-
tes ¥ se presentd entre uno y cuatro embarazos.

1.2 edad de gestacién fluctud entre 34 v 40 semanas con
una mayor frecuencia a las 88 semanas,

Entre la Patologia que presentaron tas madres durante
el embarazo, llamé la atencidn ta toxemia, placenta in-
madura, Hematoma de la placenta y escasos abortos
previos,

La patologia del corddn consistié en toreién uno; cordén
corto dos (2} y arteria inica en oiro.

E1 peso de los recién nacidos estuvo comprendido entre
1.500 a 3.200) gramos.

El apgar en el momento de] nacimientofucde8/10 ensu
MAyoria,

Las complicaciones que presentaron los nifos inmedia-
tamente después del nacimiento fueron: Cianosis 5; difi-
cnitad respiratoria 5; Ietericia 3; Hipoglicemia 2; Vomi-
to Bilioso 1; Insuficiencia cardiaca 1 ¥ muerte 1.

Ias anomalias asociadas eonsistieron en Malrotacion
intestinal 2; Bridas Mesentéricas 2; Persistencia del Ca-
nal Onfalomesenlérico 1; Hipoplasia de los Masculos
abdominales 1.

Las malormaciones coneomitantes que presentaron los
nifios con Onfalocele fueron: Cardiacas 7: Gastrointesti-
nales 4; de drganos de los sentidos 4; Neurologias 3; de los
Miembros 5; otras 4,
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A siete pacientes que presentaban Onfalocele con mal-
formaciones multiples se les practico estudio genéticoen
¢] departamento de Genética de Ia Universidad Nacio-
nal con los siguientes resultados: antecedentes familia-
res sin trastornos genéticos ni malfermaciones aparen-
tes.

Cuatro de estos nifios presentaron sindrome de Beek-
with Wiedeman,

En todos fue demostrado una Cariotipo normal.

Se fes orientd dentro de un protocolo de Congejeria Gené-
tica, De estos resuitados se puede concluir que la etiolo-
gia del Onfalocele fue multifactorial y que en ¢l Sindro-
me de Beckwith Wiedeman no podemos descartar ia
Poligenia,

En lag Gastrosquisis no se encontrd ninguna malforma-
cion concomitante ni factor genético patologico, sola-
mente dos nifios con Bridas amnidticas secundarias, lue-
go la consideramos como una Embriopatia mecanica,
implantada en una hipoplasia localizada de 1a pared
abdominal.

El diagndstics se vislumbré en dos pacientes, durante la
época prenatal por medio de ia Ecografia.

El manejo medico inmediato consistid en: Venoclisisa ia
mayoria. Aplicacidn local de sohacidn de Mercurioeromo
al 2% y compresas estériles a 14; se coloearon en incuba-
dora 13 nifios; se le apiicaron antibitticos endovenosos a
8 v sc les aplicd Sonda Nasogastrica g 3.

A 10 pacientes que presenfaban mal estado general,
malformaciones concomitantes severas y un Onfalocele
tan grande que no permitiacubrirlo con piel, ni se dispo-
nia de membranas pldsticas, se les practicd tratamiento
conservador con aplicacion de solucidon de Mercuriocro-
ma y se colocaron en incubadora proeurando sostener el
Onfalocele en posicion perpendicular al cuerpo, por me-
dio de compresas estériles o colgade del cordon.

Se practicd interveneién guirirgicaa 18 pacientes en el
tiernpo mas adecuado de acuerdo alos reguerimientos v
tas condiciones generales asi: a las 12 horas & el primer
dia 3; la primera semana 8; ¥ en los primerog 22 dias 2.

l.as intervenciones quirdrgicas practicadas consistie-
ron en ¢orreceion de fa pared abdeominal 18 pacientes;
diseccion de colgajos de piel ¥ sutura media 4; y aplica-
cién de membrana plistica de Silo 1.

Las complicaciones que preseniaron en general fueron:
dificultad respiratsria 9 pacientes: sepsis 3; adherencias
2; infeccidn local 2; moniliasis 1; edema generalizado 1.

I.a mortalidad en general sucedid en 6 pacientes a (uie-
nes no se jes practicd ninguna intervencion y dos ope-
rados.

Los dos pacientes operados murieron el segundo dia de
la intervencién por insuficicncia respiratoria ¥y uno de
cllos en anasarca.

Los 6 pacientes que no se intervinieron quirargicamente
murieron entre el segundo ¥ octavo dia, en general por
sepsis e insuficiencia respiratoria y uno inmediatamen-
te después del nacimiento, proveniente de madre toxé-
mica ¥ placents inmadura,

MEDICINA



DISCUSION

Considernciones embrioldgioas

Por tratarse de defectos congéniios de la parte media del
ahdomen su estudio se basa en el desarrolio embrioldgi-

co de los organos y tefidos que taman parte en su compo-
steidn.

MUSCULOS DE LA PARED ABDOMINAL

Elembrion a las dos semanas es un diseo germinal oval.
La capa dorsal, ectoblasto, se continua con la pared de la
vesicula amnidtica y la capa ventral, entoblasto, se pro-
vecta en el saco viteling,

Las dos capas estan separpdas por una capa de meso-
blasto.

Harcia la sexta semana la somatopleuradelabdomen y ¢l
torax es invadida por el mesodermo de los miotomos
situades a cadd lado de Ia columna vertebral, La forma-
cion del muascule recto abdominal sucede por la fusion
de las porcinnes ventrales de los altimes 6 a 7 miotos
toracicos inferiores y de los lumbares superiores,

Haciza la Ba. semana, por hendiduras trangenciaies de
fos mictomos se van formando las capas superficiales y
profundas musculares, a manera de parejas ¢ bandas
longitudinaies.

Duranle ia Ha, semana continia el desarrolio de las ca-
pas superficiales ¥ profundas, sucede 1a fusién de los
miotomos adyacentes y cambios de direccidn para la
separacion de las fibras del maseulo oblicuo externo de
tas del recto abdominal ¥ por reemplazode clerias fibras
musculares se forma la aponeurosis.

Hacia la 12a. semana se unen los dos recmos abdominales
dejando abierto el orificio del anilic umbilical (27).

HIGADO

El diverticulo de formacion hepatica permaneece inti-
mamente }igado a |a pared de los vasos vitelinos, cuyas
ramas envian vasos de proliferacién bacia el higado,

Enlacuarta semanaexiste una relacion comin entre los
vazos vitelinos y los conductos hepaticos.

E1 higado se encorva caudaimente hacia la cavidad ab-

dominal y va separandese progresivamente del septum
a medida gue el intestino se proyecta hacia el celoma
extraembriongrio para producirse el mesenterio ven-
tral definitivo.

Haela ta 9a. semana su tamafio constituye el 10% del
volumen del cuerpo del felo {28},

CELOMA EXTRAEMBRIONARIO

Hacia la ba. semana el conducte viteling se desprende
del asa intestinal.

El intesting en su desarrollo sufre una rotagion craneal
hacia la derecha y caudal hacia la izquierda, se alarga y
se introduce por el orificio del cordén umbilical en el

celoma extraembrionaric, en ferma de repliegues, des-
de el yeyuno hasta el colon transverso.

Este proceso ocurre desde 1a 6a. basta la 10a. semana,

Las asag intestinales retornan a la cavidad abdominal,
cuando e} feto mide 35 a 42 mm quedands de Gltimo el
intestino grueso por ¢l edemna y dilatacién del ciego (10).

DESARROLL(G EMBRIOLOGICO

i

Formacion de Jas eapas musculares

MEDICINA

Higado v vasos vitelinos
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Proveceion intestinal hacia ef celoma extraembrionario.

I A, ONFALOCELE

1. Patologia

E! Onfalocele consiste en la persistencia de ta normal
herniacién de lag visceras abdominales a través del
orificio umbilical en el celoma extraembrionario,

Elsaco embrionaerio estd constituido por una membrana
interna de prolongacion del peritoneo, una membrana
exlerna amnidtica con segmentos de pelatina de Whar-
fon, por cuyas paredes emergen los elementos del cordon
umbilical.

El tamafio del orificio umbilical es muy variable de 3 a
10 ¢ms v sin ninguna correlacion con el tamafio del saco
extraembrionario.

El didmetro del saco dei onfalocele se ha considerado de
iamafio menor euando mide menos de 3cmas. v onfalocele
mayor o gigante de mas de 5 cms, que seasionalmente
alcanza hasta 12 cms (25),

Ei contentdo del saco del onfalocele puede sergolamente
intestino delgado en los onfaloceles pequenos o todo el
intestino, el higado y a%n las otras visceras abdominales
en los onfaloceles gigantes.

La cavidad abdominal generalmente estd reducida de
tamafio de acuerdo con su contenido visceral.

Los vasos y remanentes embrionariosdel cordon uinbili-
eal van en la pared del sace embrionario yse continnana
partir del apice de éste,

1amemhrana amnidtica que compone el saco, la cual es
avascular, puede haberse roto en cualquier época de la
vida intrautering o en el momento def nacimiento y los
restos de dicha membrana retraersen hasta casi desapa-
recer, pero el cordéon umbilical siempre conserva su
implantacion en fa base sobre e orificio umbilical (34},

.os intestinos que han estado fuera de la cavidad abdo-
minal en eontacto eon el liquido amniético sufren una
peritonitis quimica, eon edema, infiltracion de la pared
intestinal, retraccion muscular y maitiples adheren-
cias, de acuerde con el tiempo de exposicion a este am-
bienie {i4).
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2. Etiopatogenin

No se conoeen factores hereditarios especificos que de-
sencadenan el onfalocele. Posiblemente existan alpunos
defectos gendticos o influencias poligénicaso plurifacto-
riales que favorezcan el desarrolio de esta anomalia,
pues es frecuente que se asocie de otras malformaciones
y trastornos genéticos,
En el process de la persistencia del estado embriolégico
del eefoma extraembrionario juegan varios factores en-
tre los cuales se pueden mencionar jog siguientes:
a} Trastornes en el desarrolle de los pliegues laterales
{Celosomnia media) v en la fusion de los mictomos
musculares en la region media abdeminal.

b

et

El intestino que debe retornar hacia la décima sema-
na al celoma intraembrionario, sufre ajiguna dificul-
tad en su evolueion natural, por edema v dilatacidn
del ciego, trastornos peristdlticos o de fuerzas subya-
cenies v defecto de la contraceion del tejido fibro-
muscular que rodea la arteria mesentérica superior
(VL

¢) Por trastornos bioquimicos y osmolares del medio en
gque se desarrolia el feto, hay traslocacién de las fuer-
zas subyacentes ¥ no sucede la disminucion del dia-
metro del celoma extraembrionario para transfor-
marse e¢h el cordén umbilical normal {24).

d

—

El crecimiento exagerado de! intestino medio ¥ su
proyeccién on la bolsa extraembrionario sin relaeion
temporal con ¢! desarrolio del abdomen, no favorece
ta amplitud adecuada de la cavidad abdominal para
su retorne {2)

ey

Por circunstancias metabdélicas o trasternos circuia-
torios, el higado no disminuye su tamafo en tiempao
opertune, 1o cual abstruye parcialmente el orificio
umbiiical e impide el proceso de reduecién del celo-
ma extraembrionario.

e

3. Cuadro clinico

El recién nacido presenta una protuberaneia del ombli-
go en {a base del corddn umbitical, con una ampiitud del
anille de implantacién en la pared abdominal variable
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de 3 a 12 ems y cubierta por una membrana transparen-
te. Seohservan los vasos del cordén umbilical, los intesti-
nos v el higado, cuando estd inchiida,

La amplitud de la cavidad abdominal estd en relacidn
inversa alacantidad de viseeras que hayan salido al saco
del onfalocele: & mayor eontenido del saco menor el ta-
mahno del abdomen.

51 el intestino tiene alpuna anomalia concomitante ya
seq persistencia del canal onfalomesentérico, remanen-
fes de vasos vitelinos, valvulos o neerosis, el nino prinei-
pia 4 presentar desde las primeras 12 horas manifesta-
ciones de una obstruceion intestinal, como vémito y
distensidn abdominal.

De las 24 a 48 horas en adelante la memhbrana por ser
avascular, se va endureciendo, opacande su transparen-
ela v resecdndose junto con e! corddn umbilical.

5i la membrana se ha roto antes del nacimiento los
intestinos han salido a Ia cavidad amnidiica, 1o cual
implica la reaceion de defensa de la serosa peritoneal al
contacto enn el ligquido amnidtien y por tanto el intestino
se encunentra indurado, adherido entre si, como acarto-
nado ¥ eublerio por segmentos con unz capa fibrinoesa:
dichos cambios dependen del tiempo que han estado
sometidos a 1a influencia osmolar y quimiea extraperito-
neal,

ONFALOCELE

Contenido intestinal Cuello estrecho

Intestine en celoma extraembrionario
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Ecografta orificio abdominal amplio

Sila ruptura sucede durante el nacimiento los Intestinos
eviscerados presentan una apariencia normal, pero
siempre con las consecueneias de ia exposicion al medio
ambiente.

El nifio estda hipotérmico con tendencia a la deshidrata-
cion rapida, al estado de Shock y a ia sepsis (1)),

4. Medios de diagnistico

Es eonveniente investigar 1a evolucidn clinica prenatal
minuciosa, especizimente en la embarazada con toxe-
mig, polihidramnios o gque haya sufrido algdn factor
teratogénico.

Ecografia prenatal con especial visualizacion de la con-
formacion fetal.

Evaluacion elinica local del tamano y tipo de onfalocele
v en general del estado clinico del nifio e investigar
malformaciones asociadas.

Radiografia de ldrax para detectar anomalias diafrag-
méaticas o cardiacas,
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Radiografia de abdomen con el fin de observar la conti-
nuidad intestinal y descartar su cbhstrueeién ¢ malrota-
cion y la posible presencia de canal onfalomesentérico.

Estudios bioguimices como cuadro hematice, glicemiay
clasificacién sanguinea.

Estudio genético particularmente en nifins con malfor-
maciones concomitantes, o sospechas de la existencia de
anormalidades cromosomicas {37},

5. Malformumiones asoeiadas

Las malformaciones asociadas al onfalocele son de tres
grandes variedades:

1. Las asoeiadas con el proceso mismo de desarrolo del
onfaloceie.

2. Las coexistentes, desencadenadas por defectos en la
conformacion de la pared abdominal.

3. Sindromes concomitanies por ancrmalidades cromeo-
sémicas,

1. Las anomalias asociadas al process local de la estrue-
tura del onfalocele son la persistencia del conducto
onfalomesentérico, la implantacion defectuosa del
mesenterio, 1a malrotacién intestinal, 1a persistencia
de remanentes de los vasos vitelinos o bridas, persis-
tencia del uraco, atresia intestinal, infario intestinal,
volvulus y tas causadas como consecuencia de la rup-
tura del saco extraembrionario {403,

2. Las annmalias coexisientes causadas por trastornos
en el desarrollo de las celosomias gue constituven la
integridad de la pared abdominal son:

a) Los defectos causados por deficiencia de desarro-
lio de los pliegues superiores o celosomia cefalica
hacen parte dela Pentalogiade Cantreilinnfaloce-
le toracoabdominal, ectopia cardiaca, malforma-
ciones Initracardiacas, hendidura o ausencia del
extremo inferior del externdn, v ausencia del sep-
tum transverse del diafragma (19).

bj Las anomalias produeidas per el desarrollo defi-
ciente de los pliegues inferiores o celosomias cau-
dales comprenden ademas del onfalocele, la lapa-
rosguisis, extrofia de la vejiga, agnesia rectoanal,
atresia de colen, fisura vesicointestinal o extrofia
de ia cloaca, anomalias del sacro y coXis y miefo-
meningocele {21).

3. Entre los sindromes concomitantes encontramos el
de Beckwith-Weidemann que iocluye: onfalocele, gi-
gantismo, maerogiosia, hiperplasia de los islotes ce-
lulares pancredticos (hipoglicemia} (29).

Se han encontrado otros sindromes asociados como fa
trisomia 13-15 ¥ la trisomia 16-18.
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ONFALOCELE: ANOMALIAS ASOCIADAS

Atresia ¥ prolapso intestinal

Bridas vy atresia intestinal

6., Consideraciones sobre el tratamiento

a) Faetores de viesgo

Pars el manejo de estos nifios es indispensable
tener en cuenta los faclores patolégicos que in-
fluven en el funcicnamiento fisiolégico ¥ su reper-
cusgidn sobre el equilibric metabdlico ¥ ta vida
misma del recién nacide. El factor patolégico
basico es la exposicidn de las visceras al medio
ambiente y log defectos orginicos concomitantes y
asociados.

MEDICINA

Hepatocele taponande orificio umbilical

Esta anoemalia desencadena algunos trastornos de
alto riesgo como la hipotermia, por la faiia de
proteccion de los tejidos integrantes de la pared
abdominal, ia infeceién por el contacto directo con
el medio ambiente, el manipuleo local, la apli-
cacidn de elementos sin la debida ssepsia ¥
ademis la hipogamaglobulinemis fisiolégiea; la
misma falta de cubrimients visceral impliea pér-
didas hidroelectroliticas vy proteinicas que lo con-
ducen pronto al desequilibrio respective, especial-
mente cuando el onfalocele se ha roto; ia prematu-
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rez o inmadurez también tiene repercusion térmi-
ca e hidroetectroiitica (37).

Las anomalias coexistentes y asociadas producen
estos mismos desequilibrios y ademis repercuten
sobre el funcionamiento orgénico, de acuerdo con
el érgano lesionado.

Manero prefiminar

El tratamiento preliminar estari orientado a
evitar las consecuencias funestas de estos factores
de riespgo:

Proteccién contra la pérdida de calor por medio
de ia aplicacidén sobre el saco del onfalocele de
compresas estériles secas y colocar al nifioen incu-
badora, eon la adecuada temperatura ¥ humedad.

Para evitar la infeccion se procurara el minime
manipuleo y sobretodo, manejarlo con las manos
limpias 0 ¢con guantes ¥ con la mayor asepsiaenla
incubadora. Algunos aplican antibidticos desde el
primer dia.

La pérdida hidroeleetrotitica se previene con la
humedad de la incubadora, la aplicacion de veno-
clisis con dextrosa al 10% y electrolitos segiin nece-
sidades {17-80 ec/kg/24 horas),

Control hidroelectrolitico y dcido-hasica.

Sonda Nasogastrica conectada a recipiente con el
fin de evitar la broncoaspiracién del vémito,
medir los liguidos eliminados y evitar la dis-
tensién gastrointestinal en easo de abstruecion in-
testinal,

Aplicacidén de 1 mg de vitamina K, y el oxigeno
himedo necesario en la incubadora.

Hemoclasificacidn y solicitud de sangre para ci-
rugia (13},

Para detectar otras malformaciones se tomaran
radiografias de torax y abdomen, se evaluari la
evolucion clinica y se efectuardn controles de gli-
cemia.

E] onfalocele se debe coloear perpendicular al ab-
domen con el fin de evitar toreiones y presiones
extrinsecas en las visceras.

El manejo del onfalocele roto lo analizaremos en el
tratamiento de la gastrosquisis.

Sn algunos servicios de neonatologia practican
irrigaciones anorectales para procurar la ex-
pulsion de meconio y gases (28).

Fealuaeion para el tratamiento y el prondstico

Es conveniente efectuar el analisis de los ha-
liazgos clinicos ¥ la evolucidn de los procesos fisio-
togicos,

Evaluar ia integridad de las membranas del saco,
el didmetro del anillo umbilical, la amplitud de la
cavidad abdominal, el tamafio y lalocalizacion del
onfalpeele y su contenido, especiaimente higado u
otra viscera.

Tencr en cuenta tas prematurez o inmadurez del
paciente y las anomalias concomitantes o aso-
ciadas.

Si el onfalocele esta localizado en ia region media
umbilical normal ¥ su tamano es de menos de 5
ems. de diAmetro con membranas intactas, el pro-
néstico es favorable, especialmente si su manejo es
adecuado con estricta asepsia y control de las fun-
ciones vitales en los primeros dias. Se puede
efectuar Ia interveneidn quirtrgica primaria, tan
pronto ias condiciones generales del paciente lo
permitan.

Sieldiametro del onfaloeele es{gigante}de mas de
b a 6 ems y sobretodo si estd ocupado parciaimente
por el higado, el prondstico es mis reservado y
su manejo requiere un consciente andlisis de las
posibilidades quirdrgicas tempranas o la preser-
vacion de la membrana con desinfectantes.

L.a presencia de anomalias asociadaz que im-
pliquen obstruceion intestinal, ameritan pronta
intervencidn quirQrgica y la reparacion adecuada
del onfalocele,

Las malformaciones coexistentes de los drganos
veeinos ensombrecen el prondstico e imponen un
exbausiivo andlisis del defecto, de su repercusién
sobre las funciones fisioiégicas y vitales y de la
posibilidad de tratamicento quirGrgico, por etapas,
en relacidn con los drganos afectados {25}

7. Troatamiento conservador

Para los pacientes premafuros o portadores de onfaloce-
les gigantes o con maiformaciones asociadas que impii-
can un alto riesgo guirargieo, algunas escoelas, espe-
cialmente las europeas, aconsejan un manejo conserva-
der, mientras es posible el tratamiento definitivo por
etapas (28).

La aplicacion local de sustancias desinfectantes que
paulatinamente refracen las membranas v van reducien-
do las visceras a la cavidad abdominal, mientras sucede
la epitelizacién cutinea, tales ecomo tintura de Mercurio-
cromo al 2% aplicacion diaria: o Nitrato de Plata al
0.25% por pocos dias y luego Suifaplata; Cloruro de Ben-
zaconio; Aleohol al T0%; Povidona Yodada, son sustan-
eiay (que usan segun la experiencia de los diferentes
servicios (45).

Ei nifio debe permanecer en incubadora en las mejores
condiciones de asepsia, el onfalocele cubierto con com-
presas estériles y sostenido en posicidn vertical con las
compresas o fijo par el cordon al techo de la incubadora.

La aplicacién de sonda nasogistrica y de irrigaciones
ano-rectales y la alimentaeién parenteral periférica sos-
tienen por algunas semanas ia vitalidad de} paciente.

Se realiza la reparacidn quirirgica de la hernia ven-
tral cuande las condiciones del nifio lo permitan o surjan
complicaciones {14),

La irritacion del peritoneo contiguo a las membranas y

la propagacion de ia infeccidén, produce adherencias in-
testinales y sepsis en corto tiempo {40}
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La falta de alimentacién por via oral especialmente ca-
ostro materno, acarrea trastornos metabdélicos, facilita
ia infeceitn y el retardo de la motitidad del intestino (42).

8. Tratomiento quirdrgico

En los ultimos 30 afos las técnicas de tratamiento del
onfalocele han progresado gracias al desarrollo de la
anestesia, el uso de materiales pidsticos y los adelantos
en los cuidados intensivos del neonate.

Parg los nifios portadores de onfalacele existen varias
alternativas quirirgicas que si lo permite el estado ge-
neral del paciente se pueden aplicar:

a} {Merre primario del defecto con periloneo, aponeuro-
sis y piel

b) Cierre intciad con colgajo de piel, para despuds terni-
nar Lo reconstruceion en dos o mds fiempos quirdrg-
eos.

¢} Uso de material de pritesis en el primer proceso y
tuego maltiples Hemposg de reparo quirirgico.

a} Lareparacion primaria del defeeto enunsélotiempo
eonservando la integridad del peritoneo y suturando
la aponeurosis y la piel, se puede efectuar en los
onfaloceles pequefios o medianos, en los cuales la
cavidad abdominal pueda albergar sin demasiada
compresion las visceras, permitiéndole su pronta fun-
cion. Es siempre indispensablerevisar el intestinoen
busea del malretaciones, atresias, bridas, adheren-
cias o persisiencias del canal onfalomesentérico.

Cuando hay una desproporeion entre las viscerasy la
amplitud de la cavidad abdominal se pueden presen-
tar fatales consecuencias por la compresion in-
traabdominal de mas de 80 cms de agua, tales come:
la elevacién v limitacion de las excursiones def dia-
fragma, locual interfiere en la ventilacion pulmenar;
la compresién sobre la vens cava inferior que redu-
ce el retorno venoso del corazdn; la presion sobre el
intestino ¥ el mesenterio compromete la suplencia
sanguinea, la irrigacion y fa funcidn intestinal (44).

) Si el onfalocele es giganie con el saco intacto éste se
limpia y desinfectay se cubre con los colgajos de piel
circundante, previa diseecién lateral, conservando
en 1o posible su buena circulacion.

Si el anitlo umbilical es estreche se puede ampliar
seccionando fa aponeurosis en la linea mediainferior
y superior. Se sutura la piel con puntos separados ¥
luego se cubre con una membrana piastiea delgaday
transparente que permite ver ia vitalidad de los col-
gajos y evitar la infeccién y pérdida de calor.

Este método tiene los inconvenienies de la infeceion
subdérmica, {a dehiscencia de ia sutura y si se diseca
la pie} hacia el térax se compromete la circulacion
cutdanea y ademas los intestinos se proyectan haciala
reja costal sin estimular la ampiitud de ia cavidad
abdominal {26).

¢} Con ¢l incremento de las membranas plasticas de
materiales aptos para permanecer en contacto eon los
tejidos humanos sin reaccidn, ya sea mallas porosas
con Marlex o Teflén, o de material mo poroso como
hilo o estropajo de silicén, ¢on o gin esfuerzo de Da-
erdn interno {silastic), se estan aplicando dichas
membranas para cubrir temporalmente estos defec-
tos, especialmente en los onfaloceles gigantes o con
membranas rotas. Luego se reducen progresivamen-
te lag visceras v a ia semana se retira la malla v se
practica el cierre de la hernia residual {8).

La aplicacion de estas mallas tamhién presenta se-
rias complicaciones como ia infeceidn local, fistulas
intestinales, secciones del intestino, dehiscencia tem-
prana de la sutura, peritenitis y sepsis (6}

Algunos cirujanos emplean membranas bioldgicas
como la membrana amnidtica placentaria, previa-
mente desinfectada con antisépticos ¥y antibitticos
para cubrir el defecto provisionalmente {28}

Otros ejecutan una plastia sustitutiva del defecto de
la pared abdominal con dura madre desecada de sol-
vente y rehidratada, previa inyeccion de Gastrografi-
na en gl intestino, con e fin de faciiitar la expulsion de
meconio (43).

ONFALOCELE: TRATAMIENTO

Hernia ventral. Postoperatoria
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Colgajos de piet

Malla sobre peritoneo

I. B. GASTROSQUISIS

1. Puatologia

La gastrosquisis consiste en la (evisceracion intestinal}
salida de los intestinos & través de un defecto paraumbi-
lical de ia pared abdominal, en el periodo prenatal.

Ei orificio por donde salen los intestinos es un defecto de
wedo el espesor de la pared, Iscalizade generalmente al
lado derecho del ombligo v de poeo diametro. El corddn
umbilical estéd bien implantado en el embligo. Los orga-
nos evisceradog son el estdmage y los intestines, los cua-
les por el contacto con el Hquido amni6tico durante la
vida intrauterina han sufride una reaccidon guimica y
osmbtica ¥ se encuentran infiltrados, edematizados, ad-
heridos, retraidos en mont6n ¥ cubiertos por exudade o
membranas fibrinosas (10).

Ast los intestinos parecen mas cortos por la refraceion
muscuiar.

El higado atn cuando puede haliarse descubierto par-
cialmente, esta bien localizado dentro de la eavidad ab-
dominal. Generalmente no se observa salida de otras
visceras y son raras las malformaciones asociadag, a
excepeién de las consecuencias de Jas adherencias am-
nidticas.

Fin ecagiones la diferenciacion enire Gastrosguisis y On-
falocele roto en la épocs prenatal es dificil, por o cual es
conveniente definir ia caracteristica diferencial entre
las dos entidades (31

2. Caracteristica diferencial

Onfalocele roto Gastrosquisis

{). Paraumbilical
Ausenta

Salida de visceras COrificio umbilical

Saco amnidtico (restos) Presente

Implantacién cordon

umbitical Periumbilical Ombligo, hacia la izquierda
Evisceracion Intestino e higade Intestino

Tiempo de evisceracion Prenatal o perinatal Prenatal

Prematurez (casional Frocuente

Maiformaciones asociadas Frecuentes Raras

Anomalias coexistentes Frecuentes Escasas

32 MEDICINA



32, Cuadre elinieo

Los nifos en ef momente del nacimiento presentan la
pared abdominal deprimida ¥ en ¢l lado derecho del
ombligo un orificio de mediano tamafio por donde salen
los intestinos; ocasionalrmente se observa el barde del
higado deniro de la cavidad abdominal de un eolor pali-
do por el contacto con el liquide amnidtico.

ia casi totalidad del intestino fuerade la cavidad abdoe-
minal, se halla edematoso, semirrigido, grisdceo, cu-

CELOSGMIA MEDIA. EVISCERACION

Onfalocele roto

Gastroaquisis

MEDICINA

bierto por una capa gelatinosa o de fibrina y aparente-
mente mas corto de {o normal por la infiléracién y las
adherencias entre si. Todo este proceso se expiica por la
peritonitis quimica ¥ el trastorno osmético causado por
ol liquido amniético (10}

El cordén umbilical estd implantado en el ombligo sin
restog del saco ammidtico.

Laparosquisis, Defecte de ombligo a pubis

La funcidn intestinal es deficiente por la frecuencia de
malrotacion intestinal coexistente v la faita de perista-
lisme debide al edema de ia pared.

Pueden encontrarse ccasionalmente atresias o necrosis
intestinales, v con cierta frecuencia prematurez.

4. Ktiopatogenia

Existen varias teorfas relacionadas con el proceso de
formacion de la Gastrosquisis v bastanie eonfroversia
entre jos autores: el docter Gray dice que “se debeal fallo
de la migracion muscular de los miotomos dorsales para
invadir la esplacnopleura de s pared abdeminal del
embridn” (2} (17}

El doctor Shaw dice que “en el ernbrion hay dos venas
urnhilicales y {a derecha involueiona y desaparece de-
jando debilidad en la pared al ladoderechodei anillo del
celoma extraembrionario, 3 través de facual el intestine
se hernia, entre a 5a. ¥y 10a. semana de la vida fetal;
Iuego la pief creee formandeo un puente entre el defectoy
12 implantacién del cordon” (35),

Duhamel ia atribuye a4 “una interferencia teratogénica
focalizada, con diferenciacion de la somatoplenra me-
senquimatosa, euando el mesodermo esplaenico y ia or-
ganogénesis no se afecta” (18}
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Bremer 1o atribuye al “trauma de Jas somitas y la consi-
guiente falia en la proliferacion y distribucion de las
célunlas primitivas musculares (2).

De Vries dice que “la prematura atrefia de la vena
umbilical, antes de gue se haya establecido una cireula-
cién secundaria, dejardun dafio de lasomatopleuraenlia
unién con el cordon umbilical; después de los 37 dias €}
intestino medio se prolapsa del celoma intraembriona-
rio por ¢f defecto paraumbilical de la somatopleura ha-
cia 1a cavidad amnidtica” (7).

8i a dicho segmenio derecho vulnerable de la pared
abdominal, agregamos la presidn extrinseca que ejerce
el codo en su posicidn de flexion feial, sobre la masa
firme del higado, este obsldculo impide el desarrollode
las somitas musculares, dejando un erificio lateral dela
pared, por donde buscan ia salida los intestinos,

5. Fuactores de viesgo

Lasalida de ias visceras al medio ambiente por un orifi-
cio estrecho, trae repercusiones severas locales y tras-
lornos metaholicos que pronto pueden ser fatales,

Loealmente pueden presentar compresion de los vasos
mesentéricos, con compromiso circutalorio ¥y necrosis
intestinal, resecamiento de los intestinos con pérdida de
calor y de liquidos e infeecidn.

Por los trastornos osméticos, se encuentran disminuidas
lag proteinas séricas, la albfimina, la inmunoglobulina,
el transferrin ¥ en algunos la glicemia (16).

A estos se agrega las consecuencias de la prematurez ¥
las anomalias coexistentes,

6. Consideraciones sobre el manejo preliminar

El tratamiento de los nifios portadores de Gastrosquisis
es de urgencia inmediata y las primeras medidas deben
estar orientadas & evitar las consecuencias de los facto-
res de riesgo.

Se cubren las asas intestinales con compresas estériles
himedas eon suero figioldgico tibio; el abdomen ¥ el
tdrax se envuelve en una membrana plastica suave y se
aplica una sonda nasogdstrica,

Se cotoca al nifio en incubadora, donde se le proporciona
calor para mantenerlo en normotermia, oxigeno ¥ hu-
medad suficiente para una adecuada ventilacion pulme-
nar.

Instalacion de venoelisis en tas venas de los miembros
superiores o cervicales, con dextrosa al 10% vy solucion de
Cloruro de Sodio o solucién salina, para mantenimiento:
(17 a 80 ¢c por kg de peso en 24 horas); si hay hipovolemia
se aplicara selucion de lactalo de Ringer y si se detectan
signos de acidosis, bicarbonale de sodio.

Ante la presencia de shock se aplicara plasma o albumi-
na {20 ce por kg de peso}

Antibiiticos de amplio espectro 1. V.: Gamaglobulina 1a
2 ec y vitamina K, 1 mg .M.

Radiografia con aparato portatil, de torax y abdomen.
Se procurari extrema asepsia, minima manipulacion y
movimientos.

Control de fa posicién intestinal para permitir la efi-
ciente perfusitn sanguinea por los vasos mesentéricos

{11
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El tratamiento definitivo se debe efectuar en las prime-
ras horas.

El procedimiento técnico depende de la relacion del
volumen de las visceras v ia amplitud de Ia cavidad
abdominal, de ia estrechez del orificio de salida, de la
integridad v estado de los intestinos v de las anomalias
aspciadas, Adem4s se debe tener en cuenia fa disponibi-
lidad de elementos propios para una reparacion ade-
¢uada ¥ la experiencia de] ciruiano.

El transporte del paciente al quirdfano debe ser oportu-
no y conservando las anteriores condiciones enuneiadas.

7. Tratamiento qeirdrgico

Tan pronto como el paciente presente una aceptable
estabilidad respiratoria, hidroelectrolitica y acido-basi-
¢4, el cirujano dehe evaluar el aspecto ciinico v 1as posi-
bilidades quirargicas, para determinar la téenica apro-
piada, con el fin de estabiecer e funcionamiento de los
brganos comprometidos.

Con ia mayor asepsia se procede a la limpiezay desinfec-
¢idn de ia pared ahdominal, al iavado meticuioso de los
tntestinos con suero fisiolégico tibio ¥ al aislamiento en
compresas estériles,

Se practica ia ligadura ¥ seccién de los elementos del
cordén umbilical ¥ si es necesario se separay caterizaun
vaso umbilical para 1a aplicacidn de lHquidos.

Se amplia el orificio de saiida de los intestinos por medio
de incisitn lateral derecha y liuego suavemente, con la
mano, se dilatan internamente fas paredes anterior y
laterales del abdomen,

Los intestinog que ya se han limpiado de sustancias
extrafias, aunque se encuentiren edematizados v adheri-
dos entre si, no se debe iratar de separarios ni de des-
prenderies las membranas fibrinosas, sino solamente
liberarlos de las bridas obstructivas y con suave expre-
sién impuisar su contenido interno {193,

Aigunnﬁ cirujanos intenian la evacuacion intestinal ha-
cia el egtomago y el recto, exprimiendo los intestinos
entre los dedos, con tacto mesurado (17).

En este momento es conveniente una evaluacién estricta
del volumen de los intestinos ¥ la capacidad de ia cavi-
dad abdominal para albergarios.

Se introducen los intestinos con extremo cuidado, sin
forzarlos ni lesionarlos ¥ localizdndolos de manera gue
se les permita su funcion fisiolégica ¥ conserven buena
circulacion.

La observacion detaliada de el color v 1a perfusion intes-
tinal, la fensidn y el color de ia pared abdominal, e}
aspecto de los miembros inferiores v 1a funcion cardio-
respiratoria, orientan al cirujano v anestesiologo sobre
la intensidad de comprension del intestino dentro de la
cavidad abdominal.

Esta evaluacion determina a juicio del grupo quirargi-
coi)Iea técnica mas apropiada para el cierredelapared, a
saber:

1. La proporeién del volumen intestinal vy la cavidad
abdeminal es aceptable como para efectuar el cierre
de la pared en el primer tiempo. Se hace incisién en e}
barde cutdnee de} anilio.
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Se practica incisién longitudinal en fa parte lateral
de la aponeurosis de los musculos rectos, se diseca
haeia la parte media y se suturan los bordes, cubrien-
do el orificio; esto con el fin de dar un poco méas de
amplitud a la cavidad v liberar los muscules que se
encuentran aprisionados.

Sutura de la pie! con puntos separados en “8” y
algunos simples de afrontamiento (31).

2. Si el volumen de las asas infestinales es mayor que [a
cavidad abdominal, se pueden practicar dos conductas.

a} Si no se dispone de membranas de prétesis, se
practica incisién de la linea media alba supra e
infraumbilical, que permita ampliar el orificio de
salida de las visceras y su acomodacién, sin com-
presidn ni agulacién (14},

Se hace incisidn longitudinal de la aponeurosis de
los musculos rectos, con el objew de liberarlos de
su retraceidn y permitirles su expansién progresiva.

Se efeetta diseceion lateral de la piel por el tejido
celuiar subcutdneo, sin pasar detl borde de la reja
costal, cuidando de dejar una buena eirculacién de
los colgajos ¥ meticulosa hemostasia; luego se su-
turan los bordes de a pie! con material resisten-
te en puntos separados en “8” y algunos puntos
intermedios de afrontamiento,

Se puede dejar drenes pequefios laterales y cubrir
el abdomen con una membrana plastica, con ¢l fin
de evitar pérdida de ealor, infecciones y observar
ia vitalidad de la pie} {23).

Esta es la téenica que consideramos mas adecuada
para los niflos en nuestro medio, donde no dispone-
mos de membranas de prétesis, 1as infeeciones son
muy frecuentes ¥ ef control de la ventilacién respi-
ratoria un tanto dificil. Pues los intestinos se cu-
bren con sus propios tejidos, se conservan dentro
de su medio fisiolégico de liquido peritoneal y con
suficiente amplitud para su acomodacion e ini-
ciacion del peristaltismo, y adem4s, estan protegi-
dos contra la pérdida de calor ¥ la penetracion de
infeccion.

Desaparece pronto 1a capa fibrinosa que cubre el
intestine y el edema de la pared y se acelera el
peristaltismo, 1o cual favorece su funcién y por
tanto ia posibilidad de ingestién relativamente
pronto de leche materna.

Al tercer dia cuando se estd seguro de la vitalidad
de la piel, se cubre el abdomen con bendajes elasti-
cos a mesurada tensidn, como proteccion y estimu-
1o de los esfuerzos del mismo nifio para dilatar su
cavidad abdominal,

A la semana puede salir det hospital ¥ en uno o dos
meses se practica facifmente la reparacion defini-
tiva de la eveniracion abdominal,
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b) Si se dispone de membranas de pritesiz, la mas

adecuada para retiro pronto, es fa de Silicone re-
forzado con [acrén {8}

También se ampiia el orificio de salida de las vis-
ceras por medio de incision lateral de la pared
abdominal ¥ se suiura la membrana plastica a log
hordes de dicha pared, por cuadrantes, para formar
un eilindro en el cual se acomodan fos intestinos
(443

E1 saco formade perpendicuiarmente at abdomen
se envuelve en gasas empapadas en un ungiiento de-
sinfectante y luego ¢on rollos de gasas secas.

Algunos cirujanos humedecen as gasas con solu-
cién de Neomicina al 0.25%.

L.as gasas se cambian diariamente con absoluta
asepsia y se trata de presionar pauiatinamente los
intestinos hacia la eavidad abdominal,

A la semana se retira la membrana plastica y se

suturan los bordes del orificio de 1a pared abdomi-
nal, con propilene & ceros, bajo anestesia general.

Se deja dren subcutdneo ¥ sonda nasegisirica,

3. Biexisten anomalias asociadas como atresias o necro-
sis inteatinal, se pueden resoiver de dos maneras;

a} En el mismo tiempo de la reparacién de la Gas-

trosquisis practicar la revision total del intestino
¥ enteroanastomosis.

Presentan e] inconveniente que el infesfino esti
edematizado e infectado ¥ pueden existir otras
atresias distales, o cual dificulta la cicatrizacidn
de la anastomosis y la funcidn intestinal ¥y puede
terminar en perforacion {423,

Practicar la reparacion de {a Gastrosquisis por ia
técnica més apropiada ¥ en un segundo tiempo, a
las dos o cuatro semanas, efectuar la revisién in-
testinal ¥ fa enteroanastomosis {30).

Tiene {a ventaja que ¢l intestino ya esta Hmpio, sin
edema y es mas faeil detectar otras anomalfas y
efectuar la anastomosis.

Se prolonga por mas tiempo ia alimentacion pa-
renteral v se somete ai nifio & dos interveneciones
quirtrgicas, con laimplicacidn de mayor posibiii-
dad de infeceidn y desnuiricion {26}

Cuando se usa material plastico es aconsejable
efectuar la anastomosis posteriormente.

Los deetores Othersen y Hargestaplicanuna cam-
pana de silastic no poroso, come una campana ¢on
camara neumatica, con el fin de insuflaria y redu-
¢ir el intestino paolatinamente (42}.
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Postoperatorio

E! postoperatorio es tan frascendental para la sobrevi-
vencia como e} preoperatorio y el tratamiento quirdrgico,

Su proceso depende en gran parte de la técnica
quirtrgica practicada, de la comprension intraabdomi-
nal ¥ de la vitalidad del nifio, pero en general se puede
seguir una conducta adecuada para todos (13).

Continuar con ia venocligis y proporeionar alimentacion
parentera} desde las primeras 48 horas, hasta cuando la
funcidn intestinal ie permita una suficiente nutricién
por via oral.

Antibifticos de amplio espectro por via endovenosa y si
es el caso también aplicar para anaerobios y candidiasis.

Ventilaeian mecanica con respirador, hasta cuando el
nifo sea capaz de respirar por sisolo, entre 24 y 48 horas,
especialmente a Jos que se les ha practicado latéenicade
cierre primario.

Sonda nasogistriea.

Plasma o albuimina si es necesario.

Medida de Hquidos eliminados: orina, secrecion gas-
trointestinal, etc.

Controt de temperatura y funcionamiento respiratorio y
cardiovascular.

Obgervacion del aspeeto de 1a bolsa de piel ode membra-
na plasties.

Revisién de los signos que indiquen: infeccion, demasia-
da presidn intraabdominal, obstruccidn o necrosis infes-
tinalL

Las curaciones diarias deben efectuarse con estricta
asepsia, en el minime tiempo. eon apropiada temperatu-
ra ambiental v la aplicacién de sustancias desinfectan-
tes locales, muy cautelosa (11).
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Eventracion a los 2 anos

La presién externa debe ser muy moderada para redu-
cir lentamente ia hernia ventral, ya sea con vendajes
elasticos o cualquier tipo de presidn mecénica.

La funcién intestinal con frecuencia es retardada, espe-
cialmente, en los casos a los cuales se les ha aplicado
membranas plasticas. Tener en euenta que su demora
puede significar ileo adinamico u obstruceion mecanica
por bridas, anguiacién, adherencia, necrosis o perfora-
eion intestinal (31).
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Laboratorio
luadro hematico, recuento de plaguetas y proteinemnia.
Estudio de electrolitog y gases arteriales.

Radiografia de abdomen y térax cuande considere nece-
sario,

Complicaciones
a} En preoperatorio;

f.a exposicion prolongada de los intestinos produce
hipotermia, deshidrataeién, hipoproteinemia, acido-
s$is, infeccion y shock.

I.a compresion por el anilio: volvulus e isquemia in-
testinal, vémito y broncoaspiracion (26).

b} En el aclo quirdrgico:

La limpieza extrema del intestino acarrea pérdida
de proteinas y liquidos, hemorragia y tesion del intes-
tino, infeccion y shock,

El tratar de evacuar el contenido intestinal, causa
pérdida de lquidos y sangre, lesion de la pared intes-
tinal, prolongacion de la intervencidn e hipolermia.

La reduccién forzada del intestino puede preducir
trastornos de la ventilacion pulmoenar y de ladindmi-
ca cardiovascular: dificultad respiratoria, compre-
sidn vascular abdominal, hipovolemia (edema de
miembros inferiores); compromisa de la circulacion
meseniérica; isquemia, volvulus y perforacion intes-
tinal (8).

e} E'n el postoperatorio

Las complicaciones en el postoperatorio dependen de
la técnica aplicada y el cuidadoso manejo de los intes-
tinos en su reduccion.

L.a comprension extrema causa dificultad respirato-
ria, compromiso vascuiar con edema de miembros
inferiores, volvulus e isquemia intestinal.

Las lesiones intestinales ineluyen los desgarros de la
serosa coh formacién de adherencias v bridas que
producen obstruceién intestinal mecanica; el trau-
matismo de logs misculos y nervios de 1a pared intlesti-
nal causan retarde en el peristaltismo y funeidn
intestinal; las lesiones de la mucosa pucede causar
trastornos de absorcion e intolerancia a los
carbohidratos (423

E! compromiso circulatorio del mesenterio y de Ia
pared misma intestinal, por el infarto isguémico,
puede conducir al sindrome de intestino corto o a la
necrogis y perforacidn ingestinal,

El eontacto con los bordes rugosos de la membrana
plastica lacera y lega a perforar el intestino.

La perforacién intestinal lleva a la infeccifin por cual-
quier medio, produce peritonis y shock séptico en
corio tiempo,

L.a dehiscencia de las suturas preducird eviscera-
eidn, infeceidn y sepsis (6).

1. CELOSOMIA INFERIOR

La celosomia inferior consiste en la falla del desarrollo
de los pliegues laterales caudales y la falta de cu-
brimiento mesodérmico de la parte media de la pared
abdominal inferior.

IL. A. EXTROFIA

La cextrofin vesical es una anomalia que comprende el
sistema urogenital inferior y misculo-esquelético, cuya
frecuencia varia entre 1 por 30,000 ai 1 por 50.000 nifos
recién nacidos.

La etiologia de el defecto de la pared abdominal inferior
en estos nifios se fundamenta en un trastorne del de-
sarrollo embrioldgico, sin encontrar base genética
aparente,

La relacion de sexo es 2 a 4 hombres por rmujer.

Trae come consecuencia malformaciones severas de la
parie terminal de el sisierma urogenital, de el tracto
digestive, ¥y region musculoesquelética como son de ano-
tar en la extrofia vesical y la fisura vésico-intestinal.

DE LA VEJIGA

1. Material y méfodos

En el Instituto Materno Infantil durante un periodo de
25 afios hemos encantrado euatro pacientes con esta mal-
formacion, tres del sexo masculino ¥ una del femenino.

A tres de estos nifos se les ha practicado reconstruccion
de la vejiga con resultados poco satisfactorios, pues han
presentado fistulas, dehiscencia de sufuras y estén in-
continentes,

El altimo paciente tiene 2 meses de edad yse le practicd
reconstruccion vesical, con éxito relativo.

DISCUSION

2. Putologin

Falta la pared museulecutinea infraumbilical y la pa-
red anterior de la vejiga. Esta expuesta ala pareu poste-
rior de ia vejiga cuyo didmetro puede ser desde vestigios
hasta 6 ems con los orificios ureterales drenando orina
permanentemente; dicha pared vesical circunda por
arriba con el ombligo ¥ a los lades por los muasculos
recins cubiertos por ia piel; en el dngulo inferior se pro-
Tonga hacia ia uretra abierta, lo mismo que 2 los cuerpos

MEDICINA

CAVErNEeS0S (jue se encuentran separados, cortos y fijosa
fas ramas del pubis. En la mujer el clitoris se halla
dividido a cada lado de ia ureira abierta y también los
labios volvares.

La mucosa vesical parece normai o edematosa y cubier-
ta por una capa de epitelio friable, polipoide y metaplas-
tico {4}.

E} musculo vesical es de una estructura deficiente, ede-
matoso y fibroso.
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Lios uréteres estan implantados verticalmente y con in-

suficiente soporte,

EXTROFIA VEBICAL

brana, para colocarse anterior al orificio urogenital,
hacia la Ha. sermnana (27).

Pared posterior y trigono vesical. Mealos urelerales, genitales femeninos,

I} verumontanum se observa en el piso de la uretra
posterior, lo mismo que los Idbulos prostaticos hipoplasicos,
Los esfinteres vesical y urcteral son incompletos, en
orientacion semicircular,

E! pene es rudimentario, corto, con epispadias, sin cuer-
po esponjoso ¥ fijo a las ramas del pubis,

La localizacién del ano es generalmente anterior.

Separacion de la sinfisis pabica y de los musculos
rectos del abdomen {22),

3. Embriologia

En la cuarta semana del desarrolio embrionario existe
la cavidad ilamada cloaca, con la membrana eloacal en
la regi6én anteroposterior.

Durante el periode entre la 5a. ¥y la 7a. semana del
geptum urorrectal desciende hasta la membranacloacal
para separar los dos canales, el recto de la vejiga.

En el sitio dondeel septum se une a la membrana cloacal
se inicia e} cuerpo perineal que va a formar el periné, el
cual se interpone separando los dos sistemas y al rom-
perse las membranas correspondientes, quedan aislados
los dos orificios anal y urogenital.

Hacia la 4a. semana def mesodertno tateral de la porcion
superco-gnterior de la membrana cloacal forma un par
de digues, que al juntarse componen el esbozo del tubér-
culo genital, Ei tubéreulo genital migra en direccion
superoanterior sobre la membrana cloacal. hasta fusio-
narse en la linea media del borde cefalico de dichamem-

a8

Pared vesical pequefia. Hernias inguinales,
(renitales masculinos.

MEDICINA



4. Etiopatogenia

La falla en el proceso de desarrollo embrionaric del
tubérculo genital y Ja membrana cloacal, da por resulta-
do la extrofia vesical y el epispadias, al romperse nor-
maimente la membrana genital (33).

EVOLUCION EMBRICLOGICA URORRECTAL

DESARRCLLD

EMBRIGLOGICT

Presian de miembros sobre
el abdomen fela]
ausepcia urogenitoanal

Patten y Barry dan la siguiente explicacion: “el dique
primordial del tubérculo genital se coloca muy caudal a
su posicion normal ¥ falla en la migracién ventral y
fusién; la porcion urogenital de la membrana cioacal
impide la regresién ¥ se eoloca a to largo de la pared
abdominal inferior, pogicion que obstaculiza la invasion
mescdérmica en esa area”,

Marshall y Muecke dicen “que 1a colocacion demasiado
ventral de {a membrana cloacal, falla en la migracion
caudal ¥ aetia como una barrera que impide el ereci-
miento mesodérmico v el normal desarrolio de la parte
media de la pared abdominal inferior” (22).

Johnston ¥y Kogan exponen el postulado “que el retardo
en ia invasion mesodérmica de la region infraumbilical
da origen al cierre incompleto de la pared abdominal
inferior” (21}

Ninguno de los investigadores postulan la causa del
retardo, desplazamiento o defecto en el proceso de
desarrollo embriolégiec del tubérculo genital ¥ la
loealizacion de Ia membrana cloacal.

MEDICINA

5. Anomalios asociadns

Se¢ han deserito muy variadas malformaciones asociadas
en relacidn con los drganos vecinos, como: escroto bifido,
criptorquidia. hemivértebras, meningocele, esirechez
anal, prolapso rectal; en las nifias: estrechez o agenesia
vaginal ¥ ttere bicorne.

Agenesia renal ¢ rifion en herradura.

Onfalocele y hernia inguinal {41

6. Manejo preliminar

Es indispensable un fuiciose estudio ¢linico general y de
log drganos relacionados con fa afecceion,

Evaluar:

Uroprafia, pruebas de la funcién renal, radiografia de
ia columna vertebral y de la pélvis,

Examen neurclégico ¥ control de la tension arterial.

Aplicacion local de gasa vaselinada otela plasticayen la
piel cirecundante aceite mineral.

Exponer la piel al aire o al sof para evitar la dermatitis
amoniacal.

7. Congideraciones sobre ¢f tratamiento

Obietivos del tratamiento:

1. Construceion de un receptaculo gue reciba y elimine
la orina a intervalos adecuados.

2. Evitar el malestar y dolor.
3. Dar una mejor apariencia genital.
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. Procurar fluidez al sistema urinario superior sin in-

faceion ni obstruceion,

. Reparacidn del pene con posibilidades de cépula y

reproduccion.

. Dar estabilidad a ia sinfisis pubica para caminar

normaimente.

. Controf postoperatorio por largo tiempo, con especial

observacidn de la mucosa vesical, por posibilidad de
degeneracion maligna (11).

1.a evaluacion para la determinacién del tratamiento

gquirdrgice debe tener en cuenta:

2} Que cada paciente es diferente en sus lesiones y por
tanto serd individual.

b} Que o} cierre vesical debe ser funcional con posibili-
dades de vaciamiento y preservacion del tractu uri-
nario superior.

¢} Las multiples complicaciones organicas y psicolagi-
cas al dejarlo con Ia mucosa vesical expuesta.

EXTROFIA VESICAL

Hidronefresis derecha. Exelusion renal izquierda

Postoperatorio.
Sandas vesical
oretral y drenes
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B. Tratamiento quirirgieo

En los iltimos afios se estd intentando la reconstruccidn
primaria de la vejiga ¥ aproximacion de los muasculos
abdominales sobre ells, si su didmetro es mayor de 2,5
ems st es [lexible ¥ sin mucosa polipoide. E) cierreenla
época neonatal o antes del afio evita {a osteotomia y la
infldmacién inteusa del detrusor.

E! misculo detrusor sdlo es contractil y dieil para ma-
neiar en un 25%.

La continencia sélo se logra en algunos selectos casos
intervenidos entre 1 a los 2 afios.

Algunos cirujanos efectian la osteotomia bilateral pos-
terior del iliaco. previa o en el momento del cierre; otros
no 14 practican (4).

La ureteroneocistostomia o reimplante ureteral es prac-
ticada en el tiempo de la vesicoplastia (si la vejiga es
amplia), durante {a reeonstruccion del cuetlo vesical oen
interveneion separada {22).

En diferentes escuelas las técnicas quirdrgicas estan
progresaudo con el fin de lograr éxito en el control de Ia
eliminacion de la orina ¥ una longitud adecuada del
pene (28).

El doctor Jeffs efectiia 1a reconstruceion en dos etapas:

1. Cierre vesical con osteotomia, dejando el cuello de la
veliga v el epispadias abierto, a la semana de edad.
Practica el alargamiento del pene, por medio de la
diseccion y liberacion usada por el doctor Duckett,

2. A los 4 anos de edad practica la reconstruceién vesi-
cal, basada en {a formacion de un tubo con el mascuio
del frigono vesical posterior, como esfinter; reim-
piantacidn ureteral antirrellujo por encima del trigo-
no {técnica del doctor Cohen}; reparacion del epispa-
dias, pene y plastia de ta pared abdominal (21}

9. Derivacién uriparia

En general se practica la derivacién urinaria a la edad
de 1oz 18 a 24 meses, ast: cuando el didmetro de la vejiga
es inferior a 2,56 cms es muy fibrosa o poco elastica; si hay
dos fracases en la vesicoplastia o persiste la incontinen-
cia urinaria y si la infeceidn e hidronefrosis no permiten
un tratamiento efectivo.

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

Algunas escuelas practican ureterosigmoidostomia, con
técnica antirrefiujo en Ia anastomosis: otras ureterorec-
tostomia, si existe buena tonicidad del esfinter anal ¥
otras practican el eierre vesical y luego vesicosigmoidos-
tomia, con colostomia proximal (22).

Ultimamente se estd practicando 1a derivacion de los
urcies o de la vejiga reconstruida, a un segmento de

ileurn o colon aislado, para posteriormente cerrar el
estorna.

Una técnica interesante es la derivacién antirreflujo a
un segmento del sigmoide con estoma, mientras el tubo
vesical construido aumenta en didmetro y posterior-
mente, el extremo distal se desprende de la piel para
anastomosario a ia eipula proximal de Ia vejiga {3).

Cuande se efectua la derivacion definitiva es convenien-
te practicar la cistectomiz toial o de ia mucosa, por el
riesgo del adenocarcioma vesical,

En gencral la reconstruceion de la uretra se efectiia
después de 1a derivacidn o a los 6 afos,

Complicaciones
Preoperatlorios
Infeccion y reflujo vésico-ureteral.

Cambios en la mucosa vesical: inflamacion aguda y cre
nica por infeceién o irritacion local, metaplasia escamosa,

Cistitis cistica o glandular, carcinoma vesical.

El masculo detrusor sufre cambios inflamatorios y fi-
brosis. Hidronefrosis secundaria, pielitis.

Dolor y hemorragia de la mueosa vesical cuando se le
adhieren log panales.

Dermatitis amoniacal perivesical {6}
Postoperatorias
a) Cierre vesical:

Dehisecencia de sutura, fistulas.

Reflujo vésico-ureteral, infeccidon o bidronefrosis.
incontinencia urinaria.

Formaeidén de cdleulos.

b) Derivacién a reclo o sigmoide:

Profapso rectal.

Reflujo, obstruccion, infeecidn.

Formacidn de cileulos, pielonefritis,

Disturbios metabdlicos, acidosis hiperclorémica,
hipokalemia.

e} Derivacién a conducto:

Trastornos en el estoma, estrechez.

Disturbios de motilidad ¢con aumento de orinz re-
sidual.

Calculos, infeccion persistente.

Deterioro del tracto urinario superior.

En la anastomosis ureterocolica: polipo inflamato-
rio y carcinoma del colon.

Adenocareinoma vesical.

d) Genitales:
Fistulas, pene o ureira corta.

Trauma neurcvascular del pene.
Compromiso de la fertilidad por la correcciton §42),

il. B. EXTROF1A DE LA CLOACA

Fisura vesicointestinal, extrofia espldcnica, extrover-
sion caudal de drganos.

Su frecuencia es de 1 por 250.0M reeién nacidos.

MEDICINA

i. Muaterial y métodos

E1 Instituto Materno Infantil en un periodo de 25 afos se
presentaron 4 pacientes con las anomalias caracteristi-
cas de extrofia civacal: dos de sexo femenino y dos mas-
culino,
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Tres pacientes nacieron en et campo y fueron enviados
de Hospitales de Provingia: uno nacio en el hospital.

No se encontraron antecedentes familiares o heredita-
rios ni factores teratoldgicos que ex plicaran su etiologia,
Todos se estudiaren clinica y genéticamente,

Lias malformaciones asociadas en su mayoria fueron el
sistema urinario superior; Ectopia renal, hidronefrosis,
megaureier,

Deformacién craneana y algunas anomalias de los
miembros ¥ bucofaciales.

E! manejo inieial fue de proteccion local v con venoclisis
pard evitar el deseguilibrio hidroelectrofitico.

Por las maitiples anomalias gque presentaban la defini-
cidn de la conducta fue un tanto demorada, hasta que se
determinaron las lesiones organicas.

El primer paciente fallecid por sepsis, deshidratacion y
dificultad respiratoria sin ninguna intervencion, pues
no existia experiencia al respecto.

Tres pacientes fueron intervenidos con ileostomia ini-
cial ¥ uno de ellos con colostomia posterior.

La defuncion sucedio en el segundo mes por sepsis, dese-
quilibric hidroelectrolitico ¥ severa desnutricion,

ISCUSION

2. Patologiv

Consiste en ausencia de la parie media de la pared
abdominal inferior v se encuentra:

Onfalocele, separacion de Iz sinfisis pobica; la pared
posterior de la vejiga dividida en dos valvas laterales,

con la mucosa expuesta ¥ los orificios ureterales corres-
pondientes a cada lado. En ia linea media entre las dos
mitades de la vejiga se halla mucosa intestinal de ia
region ileocecal, con un orificio superior donde termina
v se profapsa el ileum, otro orificio inferior grueso {cie-
go). Agnesia o atresia recto-anal. Bl falo v los pliegues
labio-escrotales dividides en dos bandas laterales {33).

EXTROFIA DE LA CLOACA
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£ Onfalocele, prolapso de Heum entre

segmentos de pared posterior vesieal

Diaslasis pubiea
_ Hemivérlebras.
Exclusion renal izquierda

Eetopia renal eruzada
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DISCUSION

3. Anomalias aseciadas

Las malformaciones asociadas dependen de la inlensi-
dad del defecio embrioldgico en los érganos vecinos.

Esto implica malformaciones del sistema urinario supe-
rior: agnesia o ectopia renal, duplicacién ureleral e hi-
dronefrosis; agnesia de genitales externos o hipoplasia,
criptorquidia bilateral, duplicacidn del traclo genital,
ttero bifide, extrofia de vagina; anomalias musculoes-
gqueléticas y vertebrales, mielomeningocele, intestinoe
corlo, anomalias faciales y de los miembros (103

EXTROFIA DE LA CLOACA

Orificio proximal comunica a intestino delgado.

4, Ewmbriclogia

El desarrollo embriolégice ano-rectal sucede entre la
cuarta semana y el sexto {6) mes,

Cuandon el embrion tiene 4 mm se conforma la cloaca,
por el extremo caudal del inlestino primitivo, juntc con
la alanioides y el conducto mesonéfrico. La delgada pa-
red de la membrana cloacal esta formada por endoder-
mo y ectoderma,

La cloaea se extiende caudalmente dentro del eabo del
tronco del embridn, cuando éste tiene un tamafo de
5 mm.

Ef septum uro-rectal de tejido mesoblastico crece en
direccifin craneo-caudal hasta el nivel de! verummonta-
num ¢ el tubérculo de Muller; luego el mesenquima se
extiende en direccidn lateral para funeionarse en la
linea media (27).

MEDICINA

b, Ktiopatogenica

La causa bdsica de la etroversién caudal digestiva y
urcgenital es Ia falta de invasion de }2 banda mesodér-
mica primitiva a la membrana cloacal, a nivel de la
alantoides, de tal manera que la membrana de endoder-
ma y ectodermo infraumbilical permanece descubierta.

Esto desencadena una inestabilidad en la membrana
infraumbilical, que al desinteprarse deja abiertas Iag
visceras pélvicas en el area inferior del abdomen y actaa

Paso del medio de contraste del ciego a ileum.

Orificio distal se proyecta a segmentns de colon ciego.
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como una cufia impidiendo el desarrollo de las estructu-
ras orgdnicas que cubren la parte anteroinferior de la
pared abdominal,

La gravedad de la lesion embriolégica depende def
grado de expansion alantoidea de la membrana cloacal,
en el momento que ocurre la dehiscencia de dicha mem-
brana.

Eltrastorno del desarrollo embriolégico sigue la misma
trayectoria de la extrofia vesical, solamente que la de-
hiscencia de 1a membrana cloacal y su extension alantoi-
dea e infraumbilical, sucede antes de la formacion del

septum urorrectal, cuando el embridn tiene tamafno de b
mim {38).

Dia la irnpresion que sucediera una seccién o gue se
interpusiera un obsticulo mecanico a nivel de la exten-
sion alanteidea de la membrans cleacal, que impidiera
ia continuacion del desarrolo embrioldgico en esta srea
v el cubrimiente por el mesodermo.

Posibiemente en determinada posicion fetal, en rela-
¢ion ¢on el cordon umbilical, este clerce una presién
extrinseca infraumbilical, que obstaculiza la formaeién
de la parte inferior vesico-intestinal y el cubrimienlo
por el mesodermo de esa region.

EXTROFIA DE LA CLOACA

Agencia de sacro distal ¥ coxis
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Hipoplasia del iHaco
¥ htesos innominadoes

Pase del medio
de ciego a
intestino delgado
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CONSIDERACIONES SOBRE
EL TRATAMIENTO

1. Manejo preliminar

El manejo de estos pacientes con mualtiples anomaliases
bastante dificil, tanto para interpretar la intensidad ¥
prondstice de Ias lesiones, como para evitar las compli-
caciones, afrontar el impacto psicologico familiar y mu-
cho mis, decidir una conducta que te permita una sobre-
vida con aceptable funcionalidad de sug drganos.

Como manejo inmediato es conveniente cumplir con los
sipuientes requisitos:

a) Dar una explicacién cautelosa a log familiares sobre
ia gravedad de las lesiones y su pronostico.

b} Evitar Ia pérdida hidroelectrolitica, la irritacién de
los tejtdos extrofiados ¥ la infeccidn.

¢} Evaluacidn clinica por un equipo médico cornpetente.

d) Valerse de los medios de ayuda diagnéstica para de-
tectar la profundidad de las malformaciones prupias
de la entidad vy las anomalias asociadas.

e} El equipo médico determinara las posibilidades de
una conducta guirdrgica apropiada.

Para cumplir estos objetivos se practicard:

Aplicacifn de gasa vaselinada o furacinada local y aseo
cuidadoso.

Colocar al paciente en incubadara.

Venoelisis de acuerdo con as pérdidas hidroelectroliti-
cas. Tomar radiografia de columna vertebral y de los
segmentos intestinales terminales, con medio de con-
traste diluido y urografia (2).

2, Tratamiento quirdrgico

El tratamiento quirdrgieo es una azafia agresiva en
nuestro medio, pero leniendo ¢n cuenta el prondstico
fatal al privario de é y las factibilidades de reconstruc-
cién orgénica, lograda en escuelas de avanzada téenica,
&5 conveniente intentario.

El primer paso es ilustrar a la familia sobre las inter-
venciones que se requieren, las posibilidades de funcio-
namiento organico, sus complicaciones y obtener su
aceptacion,

Luego de una evaluacion clinica local v general por el
equipo médico, se procedera en los primeros dias de vida
del paciente a ejecutar la intervencion por etapas, para
procurar su sobrevida y la preservacién y funciona-
miente de fos drganos afectados,

En el primer tiempo la mayoria de los ciruianos
practican:

Tratamiento quirargico adecuado del onfalocele.

Reconstruccidn del tracto intestinatl terminal: separa-
eién cuidadosa del segmento ileocecal de la parte media
de la vejiga; reconstruceién del ciego; anastomosis al
colon terminal y colostornia del extremo distal del colon,
en ¢l periné o en el abdomen.

La ileostomnia tiene complicaciones y si se practica, debe
ser temporal, para pronto efeciuar su anastomnosis en el
colon distal ¥ colostomnia.

Reparacion del tracto urinario superior de aecuerdo con
las anomalias asociadas, que permiten eliminacion ade-
cuada de la orina, con o sinderivacién, Suturaenlalinea
media de las dos hemivejigas y dejar abierta la exirofia
vesical para posterior reconstruccion.

Aproximacion de fa sinfisis pabica.

En intervencidn posterior se puede inlentar el cierre de
la vejiga (203,

Derivacién urinaria: puede practicarse alguna de las
téenicas siguientes:

Derivacién de uréteres a asa ileal o vonducto ileal.
Ureterostomia a tubo vesical y vesicostomia.

Posteriormente se puede practicar ia reparacion de los
genitales, uniendo los dos segmentos del falo.

En los hombres es muy dificii la reconstruccidn genital
para jograr una aceptable estética y funcion, por io cual
hay tendencia a convertirlos al sexo femenino, a la edad
de 94 a 12 meses (22).

Aconsejan no tratar pacientes con mielomeningocele
asociado.

Complicaciones

Se pueden presentar las mismas complicaciones anota-
das en la extrofia vesical y ademas las propias de las
anomalias intestinales: diarrea, desnutricion, deshidra-
tacion, sepsis, sindrome de intestino corto, compiicacio-
nes de la ileostomia,

Complieaciones relacionadas con la reparacion de ias
malformaciones genitales, tanto en laestéticacomoenla
funcionalidad ¥ también la determinacién inapropiada
del sexo (6},

11, CONSIDERACIONES EPIDEMIOLOGICAS
Y PREVENTIVAS

El sindrome deseneadenado por tos efectos de ta celoso-
mia media es relativamente frecuente ¥ trae consecuen-
cias funestas sino se le ofrece un manejo inmediato y
adecuado.

Sus implicaciones primarias mas importanies son la
infeceion, 1a hipoiermia y los trastornos hidroelectroliti-
cos, adem4s de fas producidas por lasanomalias asociadas.

MEDICINA

Come toda noxa patol6giea es necesario conocer su etio-
patogenia para orientar su iratamiento y prevencidn.

Si tenemos en cuenta los antecedentes, 1a evolucién em-
briolégica, la etiopatogenia y la patologia de l2as anoma-
lias propias de la celosomia media simpie, podemos con-
cluir que nn se irata de una afeccion de caricter
hereditario o familiar, sino que en su etiologia intervie-
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nen varios factores mecanicos gue trastornan el desarro-
e embrislégico.

El sindrome de Beekwith-Wiedemann como afeccidn
polimalformativa en la cual el onfalocele puede ser uno
de sus componentes, por su frecuencia familiar, implica
una transmision hereditaria de caricter autosdmico re-
cesivo, ¢on alguna posible influencia poligénica.

El proceso de 1a celosomia media simple consiste en un
defecto jocalizado en la parte media de la pared abdomi-
nal, desencadenado por trastornos meecanicos u nsmoti-
cos sucedidos durante el desarrotlo embrionario, Posi-
blemente dichos trastornos se originan por la demasiada
flexion del feto en las primeras semanas v 1a consiguien-
te cornpresidn de fa pared abdominal en formacién, poer
los 6rganos mas denses; también por el desequilibrio
osmotico entre el contenido liguido peritonec-amnidtico,
cansade por factores quimicos, celulares y toxémicos o
afecciones placentarias.

Una de lag estrategias para tratar de descubrir 1a etio-
pategenia de las anomalias de esta celosomia, consisteen
investigar la posicion fetal entre las 4 y 10 semanas y la
relacion del celoma extraembrionario con el cordén
umbiiieal, por medio de ecografia.

El estudio quimieo, celular ¥ de la presién osmotica del
liguido amniético, por medio de la amniocentesis dirigi-
da, nos proporciona dalos de importancia sobre cambios
en su composicién,

En {a actualidad no existen estudios profundos sobre
estos factores y por tanto no podemos definir su real
etiologia, ni determinar con exactitud las pautas parasu
prevencion.

En nuestre medio observamaos eslas anomaltias en nifios
provenientes de madres de clase media baja, con defi-
ciente estado nutricional, sometidas a trabajos forzados
y con nolorio trastorno emocional, de cardetler angustioso.

La celosomia inferior se presenta con una frecuencia
bastante baja.

Comprende defectos de formacién embriologica de 1a
parte terminal del sistema urogenital, digestivo ¥
neuromuscuiar.

Su etippatogenia parece originarse en un trastorno
mecanico subrepuesio, que impide el desarrollo del

conducto primitivo cloacal a partir del septum urorrec-
tal, la membrana cloacal v el tubéreule genital, con el
consiguiente fallo en el cubrimiente mesodérmico.

Podemos imaginarnes varias causas que desencadenan
estas anomalias, pero la més supestiva es la presion
extringeca, que en un feto demasiado flexionado sobre si
mismo, pueda ejercer ef cordén umbilical o les miembros
inferiores sobre la cloaca y su membrana, obslaculizan-
do la formacion de este segrnento terminal ventral.

E:n fos pacientes estudiados no encontramos anteceden-
tes de importancia relacionados con el desarrollo de
estas malformaciones, solamente que provenian de
madres de un estrato socioecondémico muy bajo, la
mayoria campesinas con deficiente estado nutricional y
minima ilustracion sobre embarazo.

Bain estas premisas subjeiivas podemos indicar algunag

normas orientadas hacia la prevencion de dichas ano-

malias;

1. Establecer la educacion desde la edad escolar v
adolescente, en relacién con fa importancia de la evo-
lucién normal del embarazo sobre el producto de ia
concepcion y 1a trascendencia de los factores que in-
fluyen para desencadenar malformaciones fetales.

2. Promover 1a ensefianza en todas ias instituciones de
galud urbanas y rurales sobre la educacién sexual, la
higiene, actividad y conducta apropiada de 1a embara-
zada.

3. Efectuar control periddico médico ¥ psicosocial a to-
da embarazada,

4. Intensificar e} examen ecografico a los 6rganos del
foto,

5. Impulsar el estudio prenatal tanto de la embarazada
como del feto, junte con el medio en que se desarrella.

6. Fomentar entre ia comunidad ia importancia de la
buena nutricidn y facililar los medios, a base de subsi-
dios familiares para las embarazadas.

7. Verificar conductas prenafales y postnatales inme-
diatas, conducentes a detectar y resoiver estas ano-
malias.

8, Realizar consulta y consejeria genética en las Institu-
ciones dée atencion Materne Infantil {5).
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