ONF AL OG CTEHWLE

Dr. Garlos Julio Montilva P. ¥
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El onfaloce'e o exénfalos constituye una anomalia del recién nacido incompatible
con la vida., caracterizada por un defecto de la pared abdominal quo esté en
intima relacion con ¢l cordon umbilical, y que s¢ manifiesta como una rumoracion

de volumen variable constituida por un saco o cobgrtura y un contenido visceral.
(Fig. 1 vy 2).
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Fig. 1.- Cobertura y contenido visceral.
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Fig. 2.- Representacion esquematica del Onfalocele.

Esta anomalia representa una urgencia que requiere un culdadoso manejo
preoperatorio seguido de un precozr y adecuado tratamiento, ya que la infeccion
y la septicemia son las complicaciones mas frecuentes presentadas ante un retardo
en su tratamiento.

El conocimiento y manejo de esta patologia ofrecio dificultades hasta no hace
muchos anos, siendo la supervivencia de estos recién nacidos reducida par no
decir nula; sin embargo, en la actualidad, gracias a los progresos alcanzados por
la Girugia Neonatal, se ha loyrado descenso en la mortalidad por esta afeccion
pudiendo asi, muchos de los recién nacidos portadores de esta desagradable mal-
formaclén, recuperarse y lograr llegar hasta la edad adulta.

Doade ol punto de vista histérico, se atribuye a Ambrosie Pare la primera
rafarancia cohre esta anomalia v a Hey y Hamllton, las primeras correcciones
quirurgicas con huenos resultados en 1806. (8). (5). Frecuencia. El onfalocele no
es excepcional. su frecuencla esta en ¢l orden del 1 x 6.000 recién nacidos vivos
(7). En nuestra veusislica de la Unidad de Cirugia Neonatal del Hospital Universilario
de Caraovas, representa el 227 de las hospitalizaciones entre 1971 y 1979,

EMBRIOLOGIA:

FI' anillo umbllical primitivo permite el paso del pediculo de fijacion con la
dlantuldes, vasos umbllicales, vasos enfalomesentéricos, los conductos que comu-
nican les celomas inlerno y externo, incluyendu este ultimo, parte del intestino
por a|gfm tiempo.
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Aproximadamente durante la décima semana, las asas inlestinales contenidas on
¢l coloma externo cumplen un proceso de traslacién hasta la cavided ahdaminal,
obliterandose asi. el celoma del cordon.

Al mismo tiempo que se realiza ol mocanismo de traslecién de lus asas, las
paredes sbdominales se aproximan en forma centripeta alradedor del pediculo
umbilical, ocurriendo de esta manera el cierre de la solucitn de continuidad

Al sucederse la obliteracion de la alantoides, del pediculo vitelino y de 1ns
onfalomesentéricos, s6lo quedan los vasos umbilicales rodeados pur la uslaling
de WARTON, de origen mesodérmico destinada a proteger csos clemontoa. (9). (3).

Lo antes mencionado, constituye el proceso normal del dezarrollo, sin embargo,
eén algunas oportunidades no se cumple en la forma antes dicha, sobre todo en
lo que se refiere al mecanismo de traslacion; las causas de esta alteraciéon ain
estan sin precisar, aunque pedrian atribuirse a cuslquier agente teratogénico de
caracter quimico, fisico, mecanico, nutricional o infeccioso.

A partir de la decima semana al no cumplirse la traslacion y consecuentemente
al no operar el cierre centripeto de las paredes abdominales, se instala esta
anomalia congénita que se manifiesta como una tumoracion de volumen variable
intimamente relaclonada con el corddn umbilical, cubierta par una membrana
amniotica, estando su contenido constituido por visceras huecas o macizas las
que estan en intima relacion con la cavidad abdominal a través de una brecha

o anillo de diametro variable.
CARACTERISTICAS ANATOMICAS:

Volumen:

El onfalocele es variable de tamano, dependiendo su volumen del contenido,
el que a su vez esta en relacion directa con el digmetro del anillo.

En este sentido el didmetro del anillo ascila entre 2 y 10 em., de lo cual se
deduce los diferentes grados de onfalocele:

Grada | : de 2 a5 cm.

Grado |l : de 5a7 cm.

Grado Il : de 8 a 10 cm.
Cubierta:

La cubierta o saco esta constituida por la membrana amnidtica fetal que esta
integrada por celulas epiteliales planas representando una consecuclén del peritoneo
parietal alrededor del ombligo. En la periferia se continda de manera insensible
con la piel, esta transicion amniodérmica puede facllitar la epidarmizacion centripets
y progresiva. lo cual permite el cierre espontineo de algunos onfaloceles mediante
lratamientos conservadores.

La cublerta, amnidlica condiciona pérdida de liquido y de temperatura por
evaporacion, cuestion de significado en el momento del manejo inicial del problema.
nues conduce al enfriamlento y deshidratacion del pequeno paclente.

De la misma manera la cubierta €s susceptible 2 la ruplura facil, permitiendo
asi, la entrada de gérmenes al interior con la consecuente contaminacién visceral.
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Contenido:

Es absolutamente variable, visceras huecas: inteslino delgado-grueso, o esto
mago y visceras macizas como higado y bazo.

Consideramos de importancia a los onfaloceles con conlenido de visceras
macizas. por cuanto estas visceras y muy particularmente el higado al situarse
fuera del abdomen, se permite un facil mecanismo circulatorio, mecanismo que
80 vera comprendido cuando se realiza la reposicion intra abdominal, en estas con-
diciones el érgano originara éxtasis venoportocava con los trastornos subsecuentes:
edemas y hemorragias de cierta consideracion.

El intestino en algunas oportunidades no ha cumplido su normal rotacion,
de lo cual se deduce gque algunos recién nacidos con onfaloceles presenten mal
rotacién o vdlvulos del mesenterio, cosa que debe ser recordada por el cirujano
en el momento de realizar su tratamiento.

Anomalias asociadas:

Es frecuente la coexistencia de otras anomelias, particularmente de caracter
digestivo como la mal rotacién intestinal, atresias del intestino y diverticulo de |
Mecckel. Mal formaciones craneofaciales: labio y paladar hendido. Cardiopatias
congénitas, malformaciones urinarias,

Debe puntualizarse sobre la frecuente coexistencia de criptorquidea unilateral o
bilateral con el onfalocele, pudiendo apreciarse en la mayoria de los casos, el
descenso espantaneo de los testiculos después de su tratamiento quirurgico. Se
deduce de esto la influencia que la presion intra abdominal ejerce en el mecanismo
del descenso normal de los testiculos.

De los 27 casos manejados por nosolros, conseguimos 3 mal rotaciones.
1 volvulo del mesenterio, un diverticulo de Meckel, 1 atresia de intestino, 3 car-
diopatias congénitas, 2 anomalias craneofaciales y S casos de cripterquidea bilateral.

Complicaciones:

El accidente pre-operatorio mas sobresaliente lo constituye la ruptura pre o
post natal de la bolsa amnidtica. seguida de evisceracidn. (Fig. 3).

Esla situacién ensombrece ¢l prondstico debido a que los organos expuestos
son fécilmente conlaminados, se edematizan y se adhieren resultando en muchas
opurlunidudes dificil su identificacién anatomica; 5 de nuestros casos prescntaron
esle tipo de complicacion.

FI ontalocele roto ofrece gran similllud con una afeccién o anomalias de
pared abdominal denominada Gastrosquisis. (Fig. 4).

Csta representa un raro defecto de fusion de la pared abdominal acompanada
de wvisceracion de grado variable. Se distingue del onfalocele por tener la gastros-
quieie normalmanta implantado en corddn umbilical. existiendo un defecto de pared
que no tiena ralacion con el cordén y que se situa por debajo o a la derecha

e aquel.

Bu frecuancia os de 1 x30.000 recien nacidos vivos.

Su primera descripcion data de 1733; pare otros de 1557, siendo referida en
la obra Ghirunicon de Licostenes. (12). La primera correccion quiridrgica con buenos
rosultudea fue reportada en 1943 y fue Maore, en 1953, quien por primera vez
octablocid I1a diterencla entre las dos enlidades.
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Fla. 3.- Onfalocele roto

con visceras cxpuestas,

Fig. 4.- Gastrosquisis.
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La gastrosquisis es considerada embrioldgicamente segun Gray y Skandalakis
como una hernia verdadera del contenido abdominal exteriorizada a través de un
defecto muscular congénito de la pared abdominal situada a la derecha del ombligo.
El defecto se basa en un déficit del mesodermo que emigra desde los miotomas
dorsales para transformarse parte en la pared abdominal anterior en la que no
se forma piel por falta de apoyo mesodérmico, existiendo reabsorcion de la capa
mesoblastica, lo cual determina que quede un defecto del grosor de la pared por
fuera del omblign. La gastrosquisis ofrece desventajas en relacion al onfalocele
en el sentido de su mayor susceptibilidad a la infeccion, pudiendo sufrir modifica-
ciones importantes como edema, isquemia y aun necrosis.

De los casos ingresados 2 nuestra Unidad sdlo se reportan 5 gaslrosquisis
de las cuales sobrevivieron dos al tratamiento por cierre primario, las tres restantes
fallecieron, teniendo como elementos negativos a su tratamiento la prematurez
y la infeccion relacionada con la calidad de la atencién de los partos.

Manejo y tratamiento:

Para efectuar el tratamiento y manejo correcto del onfalocele privan los
siguientes hechos sobre los cuales debe imponerse el meditado criterio del
cirujano tratante.

1. Grado de madurez del recién nacido.
2. Volumen del onfalocele.

3. |Integridad o no de las membranas.

4, Contenido del onfalocele.

5. Diametro aproximado del anillo.

6. Condiciones del parto del cual es procedente.
7. Tiempo del recién nacido.

De acuerdo a nuestras normas de trabajo el onfalocele con visceras expuestas
asi como la gastrosquisis son consideradas urgencias absolutas debiéndose realizar
su tratamiento de inmediato, pues de la rapidez con que se proceda depende ol
éxito y supervivencia del recién nacldo. Por el contrario, en el onfalocele con
cubiertas integras puede contemporizarse por algunas horas tratando de reunir
las mejores condiciones operatorias asegurando asi el éxito del tratamiento.

El retardo en la correccién quirtrgica, dificulta la reduccion de las visceras
debido a su progresiva distensién, por otra partc se expone a la infeccién periloneal
por contaminacion bhacteriana de las membranas.

Guidadeos inmediatos;

1. Decubite dorsal o 15 grados.
2. Descomprension nasoyéstrica medisnte sonda colocada en estdmago.

3.  Cubrir la umoracion o las visceras expuestas con compresas humedecidas
en Solucion salina,

4. Antbidticoterapia, mas justificada aun cuando el recién nacido procede
de parte ven alenclén de dudusa calidad.

5. Empleo de Vitamina K.

Una vee internado en la unidad quirdrgica, deben extremarse los cuidados,
proporeionando huan confort térmico y de humedad que contrarreste la pérdida
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ce temperatura en el recién nacido. lqualmente debe someterse 4 dieta abeoluta,
procurando que las necesidudes hidricas y cal6ricas scan cublcrtas medlantc el
¢cmpleo de soluciones hidrocloctroliticas de bajo tenor do sodic y suficiente
aporte de glucosa.

Tratamiento:

La correccién quirdrgica es apremiante, siendo la wolucion ideal la roatitucion
cémoda del grupo visceral previa revision cuidadesa que dasearta cualaquinr
anomalia asociada. la cual debe ser corregida en caso de existir.

El cierre de la brecha parietal se practica mediante a aproximacion v sulura
de cada uno de los diferentes planos que la constituyen: utilizandose maiteriales
Irreabsorvibles o de reabsorcién turdia; se recomisnda, igualmente, Gologur puntus
de lensién. (Fig. 5).

"ig. 5.- Procedimiento operatorio,
sorreccion en un sélo tiempo.
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En onfalocele voluminoso con emplia brecha y aun en algunos de medlano
volumen existentes en nacidos pretermino, en los cuales el clerre primario puede
resuitar dificultoso o comprometedor desde el punto de vista cardiorrespiratorio,
cebe adoptarse entances el cierre o reparacion en dos etapas. (8) Este procedi-
miento fue preconizade inicialmente por QOlshausen en 1887. luego Williams y mas
reciente Gross, en 1948, (10) procedimiento en cuestion, consiste en liberar y
movilizar sendos colgajos cutaneos amplios, qua permitan cubrir el defecto y las
visceras mediante sutura borde a borde, previa ligadura del corddn. Con este
procedimianto, se establece una hernia ventral que serd reparada postleriormente.

Son desventajas de este métoedo. el que al conservarse el saco amni6tico
se pueden pasar inadvertidas algunas anomalias asocladas, por otra parte, son
frecuentes las adherencias establecidas entre el saco y el contenido, lo cual
hace dilicll v comprometedor el tratamiento delinitivo. Cinco de nuestros casos
fueron tratados mediante este procedimiento con resultados satisfactorios.

Procedimientos de reciente utilizacldn:

En 1967 Schuster publico sus experiencias sobre un nuavo métedos de reparacion
mediante la utilizacion de materiales de silatic en forma de mallas o laminas. (13).

Las mallas se suturan al borde del anillo en todo su espesor con puntos
separados de matarial irreabsorvible que incluyen misculos y aponeurosis; la
sutura se practica en forma circular alrededor del anillo, hasta lograr cubrir el
onfalocele, de esta manera queda incluido dentro de una bolsa o manga. Mediante
torsion o por sulura se procura la reduccién progresiva del contenido a Intervalos
de 4 dias hasta la total introducclén de las visceras; finalmente con la aproxi-
macion de los bordes se hara el cierre definitivo. La reduccién puede hacerse cada
4 dias en la unidad y aun dentro de la incubadora, mientras que el cierre deberé
realizarse en pabellan, (Fig. 6 A-B-C).

Flg. BA Aplicaclon da Malla
de Silostie.
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S e Fig. 6B Visceras eubiortas
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Fig. 6C Reduccion progresiva
del contenido.

VOL. X1X No. 65 - ENERO 1980 3



Cl empleo de esta técnica permiten la adaptacién progresiva del abdomen a
contener el grupo de visceras que habian perdido su domicilio, evitdndose asi
que la dinamica respiratoria y la fisiologia cardiovascular se afecte en lo mas
minimo.

En algunos centros donde este metodo es ulilizado con frecuancia., han
asociado al mismo el empleo de alimentacién perenteral para la mejor y mas

rapida recuperacion de estos pequenos pacientes. (2).

A titulo informativo. ya que su utilidad actual es excepcional. hacemos
mencion de la cromotinsién como prccedimiento menos agresivo. Su empleo data
del afo 1889, cuando Ahlfeld przclicé por primera ver pincelac.ones do las mam
branas con mercurocromo en solucion al 2% posteriormente fue utilizado por
Grob en Zurich an el ano 1963: més reclentemente Coe y Bill, en Seatle, han
astudiado muy cuidadosamente este procedimiento. (1) y (8).

Para la tinsién o pincelacion se han ulilizado mercurocromo, nitrato de plata.
alcohol al 70°% y Zephyram acuoso. La pincelacidn de las membranas proveca la
cicatrizacidn, retraccion y epitelizacion de las mismas, favoreciendo la penetracion
de parte del contenido.

A pesar de las desventajas presentadas por el metodo, como lo es |a toxidad
del agante quimico el cual puede ocasionar desde la muerte del recien nacido,
hasta graves alteraciones del crecimiento y desarrollo, en algunos centros continoan
utilizandolo reportando en algunos de ellos amplia supervivencia en sus casos.

Otro de los inconvenientes de las pincelaciones, es que el método no
permite la observacién directa del contenido, quedando asi inadvertida cualquier
anomalia asociada.

Procedimientos de uso no habitual:

Mencionaremos un procedimiento preconizado por José Pinero, de Argentina,
en 1974 y el cual consiste en el cierre del onfalocele voluminoso medianle la
sutura de sendos coulgajus dJe piel, liberados y rotados desde la parte Inferior del
abdomen decl recién nacido, la solucion de continuidad resultante del desplaza-
miente de los congajos, es cubierta por injertos libres tomados de la madre. El
nutor reporta 5 easoe con rosultados ampliamente satisfactorios. (11).

Por nltimo G. J. Pfeffer v H. V. Zulke. de Alemania, refieren la utilizacion de
dura madre desde 1972 en la correccion de defectos toraxicos y abdominales

LONFALOGELES) sun resullados satisfactorios. (4).

Complicacliones del tratamiento:

La Infecsién es el primer elemento que puede alterar la buena marcha de
un raeién nacido con onfalocele tratado por cualquiera de los métodos anterlor-
mante citados

Lae complicaciones de |a dinamica respiratoria, asi como los trastornos cardio

clrculalorlos anterlormente cltadus, son elementos que deben ser considerados
cuando se evalda el caso para fijerse el criterio acerca del procedimiento quirurgico
a utilizar: eierra primario o en dos tiempos.
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Se debe puntualizar que el &xilo del tratgmiento del rual depende 19
supervivencia y recuperacién para la vida normal del recién nacido con onfaloctlc,
asienta en la correcta evaluacion del caso,

Finalmente recordamos que eslos desafortunados ninos con este o cualquier
otra anomalia, cuentan con la cirugia espccializada para recien nacldoos digpcnoaadn
en unidades adecuadamente sacondicionadas y manejadas por peraonal meédive y
para méedico debidamente entrenado para tales fines.

Podemos decir que la mortalidad neonatal ovcasionada por maltormacianan
congénitas y dentro de elles los onfaloceles en bucna parte. constituyen en
nuestra pais la secta. causa con una mortalidad de 1.4%, cifra quc ticnds o rodudirse
gracias a la mejor informacion de la patelagia entre médicos pediatras, al Jdiugndstice
precoz y a la cirugia neonatal especializada en lag unidades deo difarantes centros

asistenciales.
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