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PALABRAS CLAVE Resumen

Gastrosquisis; Objetivo: La gastrosquisis es un defecto de la pared abdominal, a nivel paraumbilical gene-
Defectos de la pared ralmente derecho, que cursa con la extrusion libre de las asas intestinales.

abdominal El contacto de estas con sustancias irritantes presentes en el liquido amniético condiciona la

lesion intestinal, factor mas importante en el prondstico neonatal.

Métodos: Suincidencia se ha visto incrementada en los Gltimos afios quizas por la mejora en las
tasas de diagnoéstico prenatal. El diagnostico y seguimiento por ultrasonidos han permitido
anticiparse a sus complicaciones, causa principal de morbimortalidad en estos casos. Por ello es
muy importante llevar a cabo un plan diagndstico-terapéutico que coordine al obstetra, al
pediatra y al cirujano pediatrico.

Conclusion: Este estudio se ha llevado a cabo con el fin de revisar y analizar en la bibliografia
existente los puntos mas controvertidos en el seguimiento y tratamiento de esta patologia,
ademas de mostrar los resultados obtenidos en nuestro centro en los Ultimos afos.

© 2010 SEGO. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.
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Abdominal wall defects Abstract

Objetive: Gastroschisis is an abdominal wall defect, usually located to the right of the umbilical
cord insertion, leading to freely floating bowel loops outside the fetal abdomen. Contact with
irritants in the amniotic fluid causes the intestinal injury, the most important factor in neonatal
outcome.

Methods: The incidence of this entity has increased in recent years, possibly due to improved
prenatal diagnosis rates. Ultrasound diagnosis and monitoring have allowed the prevention of
complications, the main cause of morbidity and mortality in these cases. Therefore, a thera-
peutic-diagnosis plan to coordinate the obstetrician, pediatrician and pediatric surgeon is of the
utmost importance.
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Conclusion: This study was conducted to analyze the most controversial issues in the monitoring
and treatment of this defect, and to compare the results obtained in our center with those

reported in the literature.

© 2010 SEGO. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

Objetivo

Analizar con la bibliografia existente los puntos mas contro-
vertidos relativos a la actitud obstétrica y terapéutica de
pacientes afectos de gastrosquisis y mostrar los datos obte-
nidos en nuestro centro.

Material y métodos

Se realizo6 un estudio observacional retrospectivo-descriptivo
en el que se incluyeron neonatos con gastrosquisis nacidos en
el Hospital Clinico San Carlos de Madrid durante el periodo
comprendido entre enero de 1999 y diciembre de 2009, y se
excluyeron los que no cumplieron estos requisitos. En el
periodo estudiado se han diagnosticado y tratado 9 casos
de gastrosquisis.

La informacion fue recogida de las historias clinicas de los
pacientes implicados. Se evaluaron todos los pacientes con el
diagnostico codificado como gastro o laparosquisis y se inves-
tigaron las caracteristicas mas importantes, desde antece-
dentes maternos y tipo de parto asi como informacion del
neonato, principales enfermedades asociadas, tipo de reso-
lucién quirdrgica del defecto, complicaciones, mortalidad y
causas.

En la revisidn de la literatura realizada en la bibliografia y
eninternet (Pub Med) se emplearon los términos de blusqueda
«gastroschisis» AND/OR «abdominal wall defect».

Resultados

Desde enerode 1999 a diciembre de 2009 se registraron 9 casos
de gastrosquisis nacidos en nuestro centro, de un total de
32.219 nacimientos en el periodo estudiado. La edad media
materna al nacimiento fue de 22,9 afios, y en 7/9 casos se
trataba de primigestas, ambos factores de riesgo fuertemente
relacionados en la bibliografia existente con la aparicion de
esta patologia. Todos los casos fueron diagnosticados prena-
talmente por ecografia en el segundo trimestre de gestacion,
exceptuando 2 casos: uno de ellos se trataba de una gestante
queinicio6 el control obstétricoa lasemana29, y el otro, de una
que ingreso en trabajo de parto sin control previo gestacional.
Ninguna paciente interrumpi6 el embarazo. En 2/8 casos
controlados presentaron dilatacion de asas intestinales por
ecografia. La edad gestacional media de nacimiento fue de
35+6 semanas, presentando en 3/9 casos liquido amnidtico
(LA) meconial al nacimiento. La cesarea fue la via de parto en
todas las gestantes diagnosticadas (8/9 casos) (segln el pro-
tocolo de nuestro hospital). El peso medio al nacimiento fue de
2.829 g, con pesos comprendidos entre 1.850y 3.650¢g. En 6/9
casos se practico un cierre primario del defecto. Las compli-
caciones mas relevantes durante el ingreso fueron: obstruc-
cion intestinal (2/9 casos), insuficiencia renal transitoria (4/9
casos), sepsis precoz (<72 h) (4/9 casos), sepsis tardia (>72 h)

(3/9 casos), hiperbilirrubinemia (3/9 casos) e hiponatremia
(3/9 casos). El tiempo medio de ingreso hospitalario fue de
29,3 dias, y solamente el caso que ingresod en trabajo de parto
resultd con éxitus (tablas 1y 2).

Discusion

El primer caso conocido de gastrosquisis fue publicado por
James Calder en 1773. Se trata de un defecto de cierre en la
pared abdominal que da lugar a la eventracion de visceras
intraabdominales, las cuales contactan de forma directa con
el LA. Las visceras extruidas son cominmente el intestino
delgado, en ocasiones el estdbmago y rara vez alguna porcion
hepatica, de ahi que muchos autores defiendan la termino-
logia de laparosquisis, ya que casi nunca se eviscera el
estomago?.

Dentro de los defectos de la pared abdominal se encuen-
tran fundamentalmente el onfalocele y la gastrosquisis. Esta
se diferencia del onfalocele por dos datos: ausencia de
membrana que cubre el defecto y situacion lateroumbili-
cal"?. La accion irritante del LA dafa el intestino evisce-
rado, produciendo dilatacion, inflamacién y engrosamiento
de las asas, que simula una cascara o peel intestinal®.
También es frecuente hallar atresias intestinales, zonas
de necrosis y perforaciones del intestino expuesto: es la
denominada gastrosquisis complicada. Esta situacion eleva
la morbimortalidad de los pacientes, que pueden fallecer
por sepsis de origen intestinal o llegar a un sindrome de
intestino corto tras las resecciones intestinales necesarias
en su reparacion quirrgica®.

Por lo general no existe asociacion con defectos cromo-
sémicos ni una tendencia familiar establecida®™, aunque
algunos autores describen un 1,2% de anomalias cromosomi-
cas asociadas y un riesgo de recurrencia en un hermano del
3,5%°. La prevalencia se sit(ia entre 0,3y 3,9 casos por 10.000
nacidos, sin diferencias de género; es mas frecuente en la
raza caucasica’, y su incidencia se ha visto incrementada en
los ultimos afos a 0,5-1/10.000 recién nacidos vivos, quiza
por las notables mejoras en el ambito del diagnéstico pre-
natal™®. El 10-15% de los casos presentan anomalias asocia-
das, fundamentalmente gastrointestinales, como defectos
de rotacién y atresia (10-20%), seguido de las cardiacas
(4% vs 0,7% en poblacién normal) y genitourinarias®®1%11,
En los 9 casos que presentamos no se objetivd ninguna
malformacion asociada.

La etiologia es multifactorial, aunque la teoria mas acep-
tada es un fallo en el desarrollo de las estructuras de los
pliegues laterales en el embrion, y en especial de la
hoja somatopléurica. Este defecto de la pared abdominal
seria secundario a una disrupcion en la vascularizacién de la
arteria onfalomesentérica derecha, antes de que se desarro-
lle circulacion colateral que pueda mantener la integridad
del mesénquima con la consiguiente herniacion del
intestino anterior. Asi, aparece un defecto en forma de ojal
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Tabla1 Casos de gastrosquisis registrados en nuestro centro en el periodo estudiado. Se muestran los datos mas relevantes en la
gestacion, via y edad gestacional al nacimiento, asi como tipo de reparacion posterior y principales complicaciones

Edad AGO Diagnostico Ecografia EG Via parto Patologia  Peso (g)

materna prenatal-ecografia  dilatacion nacimiento interés

asas

Caso1 24 G1P0 20 No 37 Cesarea URG-DU No 3.000
Caso2 24 G1PO 18 No 33 Cesarea URG-RPM  Meconio 1.850
Caso3 20 G1 No control No control 35 Vaginal Meconio 2.800
Caso4 19 G1 20+2 No 36,5 Cesarea electiva No 3.650
Caso5 32 G3A2 21 Si, no edema 37 Cesarea electiva No 3.260
Caso 6 31 G4P2A1  22+5 No 35,4 Cesarea URG-DU No 3.030
Caso7 18 G1 24 Escaso control No 36 Cesarea URG-DU Meconio 2.386
Caso8 18 G1PO 20+2 Si, no edema 37 Cesarea electiva No 2.380
Caso9 20 G1P0O 19+6 No 36,6 Cesarea electiva No 3.110

22,9 35+6 2.829,5

AGO: antecedentes gineco-obstétricos; DU: dinamica uterina; RPM: rotura prematura de membranas

Tabla 2 Principales complicaciones asociadas y tipo de reparacion empleado

Técnica Obstruccion HTA Insuficiencia Sepsis Sepsis Hiperbilirrubinemia Hiponatremia Dias de Exitus
intestinal renal precoz tardia ingreso
Caso 1 Cierre primario  No No No Si No Si No 26 No
Caso 2 Cierre primario No No No No No No No 47 No
Malla Goretex
Caso 3 Cierre secundario Si No Si No Si Si No 17 Si
Caso 4 Cierre secundario No No No Si Si Si Si 52 No
Caso 5 Cierre secundario No No Si No Si No No 28 No
Caso 6 Cierre primario No No No No No No Si 15 No
Caso 7 Cierre primario  Si Si  Si Si No No No 28 No
Caso 8 Cierre primario No No Si No No No No 30 No
Bianchi
Caso 9 Cierre primario No No No Si No No Si 21 No
29,3

HTA: hipertension arterial.

yuxtaumbilical, de tamano inferior a 4 cm, separado siempre
por un puente de piel normal?. Se localiza a la derecha del
corddén, aunque en algunos casos el defecto estd a la
izquierda'2.

Se han descrito multiples factores de riesgo asociados:
primigestas, corta cohabitacion, embarazos no planificados
de madres relativamente jovenes, cambio de pareja
reciente, déficits nutricionales importantes, consumo de
AINE, sustancias vasoconstrictoras como la metaanfetamina,
alcohol, tabaco u otras drogas. La edad materna temprana es
un factor intimamente relacionado con la aparicién de gas-
trosquisis®™®. Por el contrario, la utilizacién de paracetamol o
acetaminofeno en el primer trimestre parece disminuir sig-
nificativamente el riesgo de gastrosquisis (OR = 0,41; IC del
95%, 0,18-0,94)"3.

El principal factor pronodstico son las condiciones del
tejido exteriorizado. La presencia de complicaciones como
isquemia, necrosis o volvulacion se asocia a un aumento de la
mortalidad del 5 al 28%, mayor tiempo de hospitalizacion,
nutricion parenteral prolongada, con sus riesgos acompafan-
tes de infeccion, crecimiento intrauterino retardado (CIR),
alteraciones metabdlicas y enfermedad hepatica severa.
Estas tienen lugar de forma mas frecuente a partir de la
semana 32"1°,

La identificacion de estos factores pronosticos podria
ayudar a seleccionar aquellos pacientes que se beneficiarian
de una precoz intervencién al nacimiento al impedir la
necrosis isquémica de las asas'’*'8.

Diagnostico

La ecografia es la herramienta principal en el diagnostico y
seguimiento de esta patologia. El hallazgo principal es la
presencia de asas intestinales flotando en la cavidad abdo-
minal sin una membrana que las cubra, hallazgo que suele
visualizarse a finales del primer trimestre e inicio del
segundo trimestre. (Figuras 1y 2). Puede encontrarse evis-
ceracion de colon, vesicula biliar, higado, génadas y vejiga.
Estaentidad también se caracteriza por unincremento en las
concentraciones de AFP en suero materno''. El oligoamnios
es la anomalia del LA mas frecuente, pero puede producirse
polihidramnios, sobre todo en los fetos con motilidad intes-
tinal reducida u obstruccion.

El diagnostico prenatal juega un papel fundamental en la
deteccion de complicaciones gastrointestinales, responsa-
bles del pronéstico fetal (perforacién, vélvulo o necrosis),
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Figura 1y 2 Ecografia realizada en el segundo trimestre que
muestra asas libres flotando en el liquido amnidtico.

aunque no existe un consenso en la estandarizacion de estos
hallazgos™".

La dilatacion intestinal de las asas extraabdominales ha
sido estudiada pero no ha sido probada como un marcador del
resultado posnatal. El desarrollo de dilatacion intraabdomi-
nal intestinal en estos fetos es mucho menos comun (entre el
8y el 17% de los casos publicados en la literatura). Segin Huh
et al., este hallazgo se asocia significativamente con com-
plicaciones intestinales posnatales y, consecuentemente,
con un aumento de la morbilidad, de la nutricion enteral,
de las resecciones intestinales y de la duracion de la estancia
hospitalaria. La cantidad de asas intestinales dilatadas es un
factor pronostico para la atresia intestinal.

La desaparicion de la dilatacion de forma aguda puede ser
indicativo de perforacion intestinal, cuya sospecha debe
orientar a la extraccion fetal tras la pauta de maduracion
pulmonar'®1,

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

Otros hallazgos ecograficos relacionados con peores resul-
tados perinatales son la dilatacion gastrica, el polihidram-
nios, la presencia de fluido meconial y las alteraciones
Doppler de la arteria umbilical'.

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

El seguimiento, por tanto, debe ser individualizado en
funcion de los hallazgos ecograficos, mas exhaustivo a partir
de las 28-29 semanas, con la realizacion de ecografias seria-
das y perfil biofisico cada 2 o 4 semanas, sobre todo en los
fetos que presenten oligo-polihidramnios y CIR®. La restric-
cion del crecimiento sucede hasta en un tercio de los fetos,
debido probablemente a la pérdida de proteinas a través del
intestino expuesto'®.

Edad gestacional al nacimiento

La decision de finalizar la gestacién se basa en una combi-
nacion de factores, incluyendo la edad gestacional (madurez
pulmonar), los hallazgos ecograficos (perfil de crecimiento
fetal, volumen de LA, hallazgos ecograficos en el intestino
fetal) y los resultados de las pruebas de bienestar fetal
(monitorizacion fetal, perfil biofisico y Doppler de la arteria
umbilical en los casos de CIR). La aparicion de complicaciones
intestinales e inflamacién es mas frecuente a partir de la
semana 34-35, por lo que adelantar el parto a esa edad
gestacional seria beneficioso al reducir la inflamacion, a lo
que contribuiria la maduracion pulmonar fetal con betame-

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

Via de parto

La via de parto en fetos con gastrosquisis es controvertida. En
un metaanalisis publicado en el afio 2001, Segel et al. reco-
gian los estudios de 805 fetos y concluian que la cesarea no
confiere ninglin beneficio comparado con el parto vaginal, ya
que no se encontraba una relacién estadisticamente signifi-
cativa entre la via de parto y la tasa de reparacion primaria
del defecto (RR =1.22; IC del 95%, 0,99-1,51), sepsis neonatal
(RR = 0,70; IC del 95%, 0,30-1,62) o la mortalidad neonatal
(RR =1,14; IC del 95%, 0,59-2,21); tampoco con el tiempo de
nutricion parenteral, el desarrollo de isquemia intestinal,
la obstruccién o enterocolitis necrotizante y la duracién de la
estancia hospitalaria. Pero el parto vaginal si disminuiria la
morbimortalidad y la estancia hospitalaria materna®’. Si bien
el Unico estudio comparativo publicado hasta la fecha demos-
traba que la via de parto no repercute de manera significativa
en la evolucion, en él no se registraban datos como la
presencia de diagnéstico prenatal precoz o el nivel de cui-
dados neonatales disponibles en cada centro, que podian
actuar como factores de confusion.

En otros estudios se ha observado una menor frecuencia de
sepsis neonatal y duracion de ileo adinamico entre los neo-
natos obtenidos por cesarea?"??. La realizacion de una cesa-
rea programada permite evitar la contaminacion del
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intestino por flora vaginal, proteger al feto de posibles
complicaciones traumaticas durante el parto (dafo del flujo
mesentérico por compresion, rotura de asas, etc.) y reducir
el dafo tisular por exposicién con una mejor preparacion de
los cuidados neonatales y los cirujanos pediatricos. Otro
hecho que apoyaria esta via es el riesgo incrementado de
sindrome de aspiracion meconial en estos fetos, de un 20-30%
mas frecuente.

Tratamiento

El tratamiento inicial debe ser la estabilizacion del neonato
para luego continuar con la reparacion del defecto de la
pared, con los objetivos principales de reducir visceras her-
niadas hacia la cavidad abdominal y cerrar la fascia y la piel,
creando una pared abdominal sélida, con resultados estéticos
aceptables, sin afectar al estado respiratorio del paciente, el
retorno venoso o la vasculatura intestinal. Ademas de iden-
tificar y tratar anomalias asociadas.

Se recomienda el nacimiento en un centro con cirugia
pediatrica y neonatologia experta para mejorar los resulta-
dos perinatales’®. El desarrollo de técnicas quirlrgicas, la
nutricién parenteral, los cuidados respiratorios y la practica
anestésica han reducido las tasas de mortalidad hasta menos
del 5%, sobre todo a expensas de la disminucion de infeccio-
nes nosocomiales, que constituyen la causa de muerte mas
frecuente'" 4,

Para decidir el tipo de tratamiento quirtrrgico se evaltan
parametros como el tamano del defecto, la capacidad de la
cavidad abdominal, las visceras herniadas y el estado clinico
del paciente. Se utiliza la medida de la presién intraabdo-
minal via vesical o gastrica y de la presion venosa central
(PVC) para definir las limitaciones del cierre.

El primer cierre primario exitoso de defectos pequefios de
la pared abdominal fue realizado por Gross en 1948. El cierre
primario o inmediato del defecto conlleva un aumento de la
presion intraabdominal, con el consiguiente riesgo de sin-
drome compartimental. Es el procedimiento mas frecuente-
mente utilizado y permite el inicio de la via oral mas
rapidamente, disminuyendo la estancia hospitalaria?®. Pos-
teriormente Schuster, en 1967, propuso el uso de una vaina
plastica para reducir progresivamente el tamano del defecto,
que fue modificada por Allen y Wren en 1969 por una capa
Unica de silastic.

El cierre por etapas o diferido se reserva para casos de
desproporcion visceroabdominal o para aquellos con poca
compliance al aumentar la presion intraabdominal. Si la
presion intravesical es mayor de 20 mmHg o la PVC excede
4 mmHg, el cierre se hace por etapas. Un cierre primario en
defectos grandes puede originar aumento de la presion
intraabdominal y causar insuficiencia respiratoria por eleva-
cion de los diafragmas, disminucién del retorno venoso por
compresion de la vena cava y reduccion del flujo de la arteria
renal®?3, por lo que las visceras se alojan en un silo temporal
de nildn o silastic que se sutura a la fascia. Esto permite la
reduccion gradual de las asas en 5-9 dias, con cirugia correc-
tora posterior. En el postoperatorio se observa un periodo
prolongado de hipomotilidad intestinal que obliga a una
nutricion parenteral y a una mayor estancia hospitalaria.
Conlleva un mayor tiempo de soporte respiratorio y mas
riesgo de infeccion.

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

La incidencia de sepsis es del 25 al 38%, y se ve incre-
mentada por la prematuridad, la pérdida de barreras natu-
rales, la hipoglucemia, la hipoalbuminemia, la ventilacion
mecanica mayor a 4 dias, la nutricion parenteral total, el uso
de la via central y los cierres diferidos. Los gérmenes mas
frecuentemente implicados son Staphylococcus epidermidis
y Klebsiella pneumoniae™. Ademas, constituye un factor
predictivo junto con la dehiscencia de la fascia para la
aparicion de adherencias postoperatorias, responsables de
la aparicion de estreiiimiento, infertilidad femenina, dolor
cronico o cuadros de obstruccion intestinal que obligarian a la
reintervencion, y que seria la causa mas frecuente de mor-
bimortalidad en el primer afio de vida*.

Conclusion

Acorde con la literatura existente, los casos revisados de
gastrosquisis eran mas frecuentes en mujeres primiparas con
edad materna joven. Debido al pequefio tamafio de la mues-
tra estudiada, no podemos inferir resultados estadistica-
mente significativos. Segln la revision de la literatura
llevada a cabo, debe realizarse un seguimiento exhaustivo
de estas pacientes a partir de las 29 semanas para el diag-
nostico precoz de dano intestinal. La realizacion de una
cesarea programada a las 34-35 semanas puede disminuir,
seglin la mayoria de los autores, la tasa de complicaciones
como sepsis neonatal, complicaciones metabdlicas y estancia
hospitalaria, y disminuir asimismo la mortalidad en estos
casos.
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