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Defectos congénitos de pared abdominal

S. FUENTES-CARRETEROY, ].M. PRADILLOS-SERNA!, S. GONZALEZ-MARTINEZ? S. VALLADARES-DIEZ!,

R. CARBAJO-MARTIN?, E. ARDELA-DIAZ!

1Servicio de Cirugia Pedidtrica. 2Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

RESUMEN

Los defectos congénitos de pared abdominal son un
grupo de patologfas diferenciadas que tienen en comtn la
alteracién de la formacién de la pared abdominal anterior
durante el desarrollo embrionario y fetal con diferentes cau-
sas etioldgicas. Se produce, por tanto, en mayor o menor
medida la herniacién de érganos hacia al exterior, pudiendo
estar contenidos por un saco o no, dependiendo de la mal-
formacién. Las formas mds graves precisan de tratamiento y
soporte neonatal y diferentes abordajes quirtirgicos. Las mds
leves, como la hernia umbilical pueden no precisar ninguna
intervencién. En este articulo revisaremos los cuadros mas
importantes de defectos congénitos de pared abdominal con
especial interés en su diagndstico, manejo y seguimiento
posterior.

Palabras clave: Onfalocele; Gastrosquisis; Hernia umbi-
lical.

ABSTRACT

Congenital abdominal wall defects are a number of diffe-
rent conditions that have in common an abnormal develo-
pment of the abdominal wall during embryonic and fetal
development, due to a variety of causes. As a consequence,
intraabdominal organs are herniated in different grades,
being content in a hernia sac or not, depending on the type

of anomaly. The most severe forms require prompt neona-
tal support and different surgical approaches. Whereas the
milder forms such as umbilical hernia may not require any
intervention at all. In this paper we review the most impor-
tant features of congenital abdominal wall defects with spe-
cial interest in their diagnosis, management and follow-up.
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RECUERDO EMBRIOLOGICO

Las diferentes anomalfas congénitas de la pared abdo-
minal tienen su origen en alteraciones en distintos estadios
del desarrollo embriolégico o fetal. Recordaremos de manera
simplificada la formacién de la pared abdominal para enten-
der mejor el origen y las implicaciones de estos defectos.

Durante la 4 y 5" semana de desarrollo, el disco embrio-
nario, que es plano, se pliega en cuatro direcciones, craneal,
caudal y lateral derecha e izquierda. Cada uno de estos plie-
gues confluye en lo que serd el ombligo. Durante la semana
siguiente se produce un crecimiento acelerado del intestino,
mads deprisa que el crecimiento de la cavidad abdominal,
por lo que se produce una herniacién fisiol6gica del intes-
tino medio entre las semanas 9° y 11° dentro del celoma
extraembrionario, a través del ombligo. Durante este tiempo
continua desarrollandose y rotando, proceso que finaliza
cuando se reintroducen las asas de nuevo en el abdomen
hacia la semana 12°. Después de este momento, en el interior
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del ombligo y cordén umbilical quedarfan solo elementos
que se obliterardn e involucionardn al final del desarrollo:
los vasos umbilicales, el uraco que comunica con la vejiga
embrionaria y el conducto onfalomesentérico que comunica
el saco vitelino con el intestino en desarrollo. De ellos per-
manecen ligamentos y tractos fibrosos tras su involucién,
salvo en el caso del conducto onfalomesentérico que debe
desaparecer por completot2.

Cuando se produce un error en la fusién de los pliegues
del disco embrionario en estadios precoces se pueden ori-
ginar las malformaciones mds graves. Si el fallo se produce
en el pliegue inferior se puede originar la extrofia vesical o
las formas mds severas de extrofia de cloaca. Si el defecto se
produce en el pliegue superior se puede originar una ectopia
cordis o la pentalogia de Cantrell®?).

En el caso de la gastrosquisis, el defecto se originaria
algo mds tarde, en torno a la 6* semana de desarrollo. Se cree
que un insulto vascular en los vasos embrionarios (arteria
vitelina derecha o alteracién en la involucién de la vena
umbilical derecha) origina un dafio en la pared abdominal,
fundamentalmente del lado derecho, que lleva a la disrup-
cién de la pared y la salida de los 6rganos intestinales sin
estar contenidos por un saco herniario®.

Si el problema se origina por un defecto mds tardio en
la fusién de los pliegues en la parte central, se produce un
fracaso en el retorno de las asas intestinales a la cavidad
abdominal mds alld de la semana 12°. En este caso se trata
de un onfalocele. Los érganos intraabdominales, por tanto,
a diferencia de lo que ocurre en la gastrosquisis, salen por
un orificio umbilical central, exageradamente ampliado que
puede llegar a ocupar toda la pared anterior en los casos mds
graves, y estd cubierto por membrana de amnios y peritoneo
con gelatina de Wharton entre ellas®?.

En los casos de hernia umbilical se produce una debi-
lidad de la pared abdominal en la zona de insercién del
cordén, por un defecto de obliteracién o una alteracién en
la insercién del ligamento redondo, que en muchos casos
se resuelve de manera espontanea estando el anillo umbili-
cal completamente cerrado a los 5 afios en mds del 80% de
los casos y con tendencia a seguir cerrdndose los defectos
pequefios en edades posteriores®.

GASTROSQUISIS

Se define como un defecto de pared total, generalmente
paraumbilical derecho que se asocia a evisceracién del con-
tenido intestinal en el liquido amnidtico, sin saco herniario®

(Fig. 1).
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Figura 1. Gastrosquisis.

Epidemiologia y etiologia

Tiene una incidencia aproximada de 1 de cada 3.000
recién nacidos vivos. Se cree que la etiopatogenia deriva de
un defecto vascular en la pared abdominal fetal, siendo més
susceptible la regién paraumbilical derecha como se ha expli-
cado previamente. Se han asociado factores de riesgo como
la edad materna (mds frecuente en madres adolescentes),
agentes ambientales y factores vasoactivos como el tabaco
o la toma de agentes vasoconstrictorest®).

Diagnéstico

El diagndstico prenatal se basa en la evidencia ecografica
de asas intestinales fuera de la cavidad abdominal mds alla
de la semana 12°. A diferencia del onfalocele, las asas flotan
libremente en el liquido amniético y la insercién del cordén
umbilical es normal.

El diagnéstico postnatal es clinico, observado un defec-
to de pared total paraumbilical derecho con salida de asas
intestinales. Es poco frecuente la salida de otros érganos
aparte del intestino y el estémago en algunos casos. En el
onfalocele, que por motivos traumdticos se ha roto el saco
herniario, se verdn también asas libres, con frecuencia aso-
cian herniacién del higado, pero la observacién de la inser-
cién del corddn es la diferencia fundamental entre ambos
defectos®.

Malformaciones asociadas

La mayor parte de las gastrosquisis no tiene anomalias
sistémicas extraintestinales asociadas, sin embargo, el mis-
mo mecanismo etiolégico conlleva un riesgo de alteraciones
intestinales.



Se habla de gastrosquisis simples cuando el intestino
no tiene anomalias més que falta de rotacién al no haber
completado la fase de reduccién y rotacién intraabdominal.
Esta caracteristica es comun a los onfaloceles y las hernias
diafragmadticas, por lo que debemos recordar a largo plazo
en el seguimiento de estos nifios que la malrotacién o falta de
rotacién completa les predispone a episodios de obstruccién
intestinal y vélvulo®.

Las gastrosquisis complejas asocian alteraciones intes-
tinales como estenosis o atresia intestinal (causadas por
isquemia o por vélvulo intrauterino), perforacion o necrosis.
Suponen aproximadamente un 25% del total®.

Tratamiento

El manejo de la gastrosquisis comienza en la etapa prena-
tal desde el diagndstico. Es preciso un seguimiento estrecho
de estos embarazos para detectar posibles signos de com-
plicacién que puedan hacer tomar la decision de un parto
pretérmino para minimizar el dafio intestinal®.

Tras el parto, ademds de los cuidados especificos por
la posible prematuridad y la estabilizacién general, es fun-
damental un adecuado manejo del intestino herniado. Se
debe cubrir con pléstico estéril y mantener perpendicular
el eje del tronco para evitar acodamiento de los vasos con
la subsiguiente congestion y edema del intestino. La sonda
orogdstrica y el sondaje rectal permiten evacuar contenidos
para facilitar la posterior reduccién®.

El manejo quirtrgico inicial se basa en el intento de
reducir el contenido herniado. Se revisan las asas en busca
de posibles alteraciones y se reducen progresivamente con
estrecho control de los pardmetros hemodindmicos y ven-
tilatorios y de la presion intraabdominal. Si no es posible
la reducciéon completa se disefia un silo o bolsa que con-
tenga las asas que no se pueden reducir, manteniéndolas
perpendiculares al paciente, y se van introduciendo poco
a poco mediante compresién progresiva del mismo a lo
largo de varios dias hasta que es posible el cierre definitivo
de la pared®.

Pronoéstico

Las asas intestinales suelen estar en mayor o menor
grado alteradas en lo que respecta a su funcionalidad y la
dismotilidad postoperatoria es un problema comun.

Por la habitual ausencia de anomalias mayores extrain-
testinales, es la malformacién congénita de pared abdominal
con mejor pronéstico. No obstante, la morbilidad derivada
de las anomalias intestinales en las gastrosquisis complejas
o de la prematuridad elevan la mortalidad total de estos
pacientes a cifras en torno al 10%.

S. FUENTES-CARRETERO Y COLS.

Figura 2. Onfalocele.

Seguimiento posterior

De cara a la evolucion posterior de estos pacientes y su
seguimiento por su pediatra hay que tener en cuenta puntos
como las posibles secuelas estéticas de la reparacién o la
posibilidad de vélvulo u obstruccién intestinal a cualquier
edad, ademds de las consideraciones especificas por la pre-
maturidad, la inmadurez intestinal y el ingreso neonatal que
puede llegar a ser prolongado®.

ONFALOCELE

Se define como un defecto congénito de pared abdomi-
nal por fallo en la fusién de los pliegues del disco embrio-
nario. Como consecuencia el contenido intraabdominal se
encuentra herniado, contenido en un saco compuesto por
peritoneo y amnios centrado en el orificio umbilical con el
cordén origindndose del dpex del mismo®@? (Fig. 2).

Epidemiologia y etiologia

Se calcula que la incidencia es de en torno a 1 de cada
5.000 recién nacidos vivos. Esta cifra estd aumentando ligera-
mente en los tltimos afios. Se ha identificado una asociaciéon
entre el riesgo de onfalocele y la edad materna menor de 20
o mayor de 40 afios y también a la presencia de cromosomo-
patfas y al sindrome de Beckwith-Wiedemann®.

Diagnéstico
El diagnéstico prenatal se basa en la evidencia de her-
niacion del contenido abdominal mas alld de la semana 12.
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Esta herniacién puede contener asas intestinales o el higado,
estd cubierta por una membrana y el cordén umbilical se
inserta en el dpex del saco (a diferencia de las gastrosquisis).
El diagndstico postnatal es clinico, evidenciando la her-
niacién cubierta por el saco. En ocasiones este saco se puede
romper intratitero o durante el parto, pero los restos del saco,
la posicién del defecto o la presencia del higado herniado
permiten diferenciar este cuadro de la gastrosquisis®.

Malformaciones asociadas

El onfalocele asocia otras malformaciones hasta en el 60%
de los casos segtin algunas series. Las mds frecuentes son
anomalias cardiacas, defectos genitourinarios, hendiduras
faciales, defectos del tubo neural y defectos diafragméticos.
Las anomalias genéticas también son frecuentes, hasta en el
60% de los casos de onfaloceles que no contienen el higado.
Se encuentran principalmente trisomias 13, 18, 21, sindrome
de Turner y triploidias. Otros sindromes asociados al onfalo-
cele incluyen el Beckwith-Wiedemann, CHARGE y sindrome
oro-palato digital tipo II, entre otros menos frecuentes®.

Tratamiento

En el periodo prenatal es fundamental el adecuado diag-
néstico de las malformaciones asociadas y posibles cromo-
somopatias, al igual que el seguimiento obstétrico estrecho.

Tras el parto se debe proceder a la estabilizacién general
del neonato. La sonda orogéstrica y el sondaje rectal permi-
ten disminuir el contenido intestinal. El saco debe cubrirse
de manera que se proteja y conserve la temperatura®.

La reparacién quirdrgica no es una emergencia como
en el caso de las gastrosquisis y puede diferirse entre 24-72
horas hasta conseguir la estabilidad del paciente y descar-
tar malformaciones asociadas. Durante el procedimiento se
diseca el saco ligando los vasos umbilicales y separando el
contenido que se reduce progresivamente bajo control de
pardmetros ventilatorios y hemodindmicos y de la presion
intraabdominal. En los defectos pequerios suele ser posible
la reparacién primaria. Cuando la presién intraabdominal es
excesiva se opta por un cierre progresivo con un silo como
en el caso de las gastrosquisis. Cuando el defecto es especial-
mente grande, por encima de los 5 cm, no suele ser posible
un cierre primario de la pared y hay distintas opciones tera-
péuticas para una reconstruccién progresiva de la misma®.

Pronoéstico

El pronéstico estd fundamentalmente ligado a la pre-
sencia de anomalias mayores fundamentalmente cardiacas
y presencia de alteraciones genéticas, ademds de la posible
prematuridad y las complicaciones asociadas. Los onfaloce-
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les gigantes o aquellos que contienen gran parte del higado
precisan de un mayor niimero de intervenciones e ingresos
mads prolongados con la morbilidad que ello conlleva. La
supervivencia del onfalocele aislado estd por encima del

90%, pero cuando asocia otros factores de riesgo puede des-
cender al 60%10),

Seguimiento posterior

Los nifios intervenidos de onfalocele, al igual que aque-
llos intervenidos de gastrosquisis pueden presentar a lo largo
de su vida episodios de obstruccién intestinal y vélvulo por
las alteraciones en la rotacién. Ademds, pueden precisar rein-
tervenciones para reconstruccion de la pared abdominal. Su
seguimiento y evolucién posterior, no obstante, estd funda-
mentalmente marcado por la presencia de malformaciones
asociadas(10.

DEFECTOS DE PARED ABDOMINAL SUPERIOR
E INFERIOR

Extrofia vesical y extrofia de cloaca

Son defectos del cierre del pliegue inferior del disco
embrionario en estadios precoces del desarrollo. La gravedad
oscila desde simples epispadias distales (meato uretral en
la cara dorsal del pene) o bifidez clitoridiana, hasta formas
mads graves de exposicion de toda la placa vesical que no
ha llegado a cerrarse en la extrofia vesical. En los casos de
extrofia de cloaca, también el intestino se encuentra abierto
a ambos lados de la placa vesical. Su baja frecuencia (en
torno a 1 de cada 50.000 recién nacidos vivos) y complejo
manejo exigen el tratamiento en unidades especializadas
multidisciplinares12),

Pentalogia de Cantrell y ectopia cordis

La pentalogia de Cantrell en su forma completa es un
defecto de cierre del pliegue superior que asocia un onfalo-
cele superior, defecto esternal, diafragmatico y pericdrdico
y anomalias cardiacas. En los casos mds graves, el déficit de
pared tordcica puede ser completo, dando lugar a la ectopia
cordis, la herniacién del corazén fuera del térax. Es menos
frecuente atin y asocia una elevada mortalidad en las formas
mads graves(3,

DEFECTOS Y PATOLOGIA UMBILICAL

Tras el nacimiento, en el ombligo normal se insertan los
vestigios de los vasos umbilicales que se trasformardn en
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Figura 3. Anomalias uracales.

A) Ligamento vesical normal.
B) Persistencia del uraco. C)
Diverticulo vesical. D) Quiste
E de uraco. E) Seno uracal.

Figura 4. Anomalias del onfa-
lomesentérico. A) Aspecto
normal. B) Persistencia del
conducto onfalomesentérico.
C) Diverticulo de Meckel. D)
Quiste onfalomesentérico. E)
E Seno onfalomesentérico.

il 1

ligamento redondo y plicas vesicales laterales, el ligamento
vesical central, vestigio del uraco y no debe quedar ningtin
resto del conducto onfalomesentérico(.

Masa umbilical

En la mayor parte de los casos una masa sintomadtica
rojo brillante sin secrecién corresponde a un granuloma que
puede ser tratado de manera tdpica con nitrato de plata.

Masas que no responden a la aplicacién de nitrato, pero
que no tienen otra clinica asociada pueden ser la manifes-
tacién de un resto de tejido uracal u onfalomesentérico sin
comunicacién con la cavidad intraabdominal, en cuyo caso
se precisa una ecograffa para confirmar el diagndstico y des-
cartar componente intraabdominal, y una reseccién quirtir-
gica que se puede diferir si el paciente estd asintomdtico para
minimizar el riesgo anestésico?.

Anomalias uracales (Fig. 3)

La falta de obliteracién completa del uraco es infrecuente,
se manifiesta por salida de orina por el orificio umbilical y
precisa estudio de imagen para descartar anomalias asocia-
das y correccién quirtdrgica®.

La presencia de una porcién del uraco patente solo en
su porcion distal comunicando con el exterior se denomina

seno uracal, segtin su longitud puede ser asintomdtico o
presentar secrecién o cuadros de infeccion®).

Si el vestigio que queda patente es la porcién mds proxi-
mal, se trata de un diverticulo vesical, puede ser asintomati-
co si es de pequefio tamarfio o crear clinica por compresion. Es
aconsejable estudiar las caracterfsticas y tamafio del mismo
para decidir el manejo mds adecuado®®).

Cuando la obliteracién del uraco es distal y proximal y
queda un remanente en algtin punto de su recorrido se trata
de un quiste de uraco. Son asintométicos en la mayor parte
de los casos pero pueden infectarse y si contiene revestimien-
to urotelial se pueden malignizar. La tendencia es hacia la
reseccién quirurgica, pero también se han descrito involucio-
nes de vestigios muy pequefios, por lo que algunos grupos
aconsejan un seguimiento de aquellos de pequefio tamario,
menor de un centimetro, que han sido hallazgos incidentales
en pacientes asintomaticos(17.19),

Anomalias onfalomesentéricas (Fig. 4)

Cuando el conducto onfalomesentérico no se oblitera
en todo su recorrido se produce salida de contenido intes-
tinal por el ombligo, comportdndose como un estoma. Es
preciso el estudio completo y la correccién quirtirgica al
diagndsticot4.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 263



Defectos congénitos de pared abdominal

Si persiste solo un segmento distal comunicado con el
ombligo es un seno que se comporta de manera similar al
seno uracal, pero con diferente revestimiento?).

Cuando no se oblitera la porcién méas proximal, pero
si desaparece el resto se trata de un diverticulo de Meckel.
Puede ser de longitud variable, se inserta en el {leon y per-
manece asintomdtico en muchos casos. La clinica mds fre-
cuente es la rectorragia en el nifio en edad escolar, por pre-
sencia de mucosa gastrica ectdpica que se ulcera. También
puede presentarse por un cuadro de diverticulitis similar
a la apendicitis, como invaginacion intestinal y en algunos
casos como dolor abdominal recurrente. El diagnéstico se
basa en pruebas de imagen y gammagrafia para detectar la
mucosa ectdpica y el tratamiento es quirtirgico, resecando
el mismo®).

Cuando la obliteracién es parcial puede quedar un quiste
retenido en el espesor de un cordén fibroso, o tinicamente
este cordén que se manifiesta con cuadros de obstruccién
intestinal por compresién de las asas o herniacién de las
mismas, o vélvulo al girar el asa sobre el eje del resto onfa-
lomesentérico. En estos casos se precisa cirugia urgente. La
presencia de este tracto fibroso asintomdtico es muy dificil
de diagnosticar hasta que se vuelve sintomético.

Hernia umbilical

La apertura de la fascia abdominal a nivel del ombligo
(anillo umbilical) por donde pasan los vasos umbilicales y
elementos del cordén, se va cerrando progresivamente tras
el nacimiento y puede retrasarse su cierre completo hasta
los 5 afios de edad. La presencia de hernia umbilical en este
periodo es susceptible de vigilancia y manejo conservador
en la mayor parte de los casos. Incluso en edades posteriores
puede seguir estrechdndose el anillo con el fortalecimiento
de la musculatura abdominal. No obstante, defectos de gran
tamafio o que no se van reduciendo progresivamente son
susceptibles de correccién quirtirgica a partir de los 3-4 afios,
o0 en edades posteriores).
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