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1. AUTOR:

Dr. David Ellis, pediatra neonatélogo.

2. REVISORES:
Dr. Alberto Bissot, Dr. David Ellis, Dra. Hortensia Solano, Departamento de
Neonatologia. Oficina de Calidad y Seguridad del Paciente.

3. DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES DE LOS AUTORES Y
REVISORES:

Todos los autores y revisores implicados en la elaboracion de este documento

declaran que no existen conflictos de intereses que pueden influir en el contenido.

4. JUSTIFICACION:

Los defectos de la pared abdominal son la causa mas comun de los problemas
quirargicos congénitos en el recién nacido por eso son necesarios su identificacion y
diferenciar los mas comunes que en este caso son el Onfalocele y la Gastrosquisis.

5. ALCANCE Y PROPOSITO:

Alcance: La poblacién diana son todos los recién nacidos en el departamento de
neonatologia del hospital del Nifio Doctor JRE. Los usuarios son todos los
profesionales de salud involucrados en la atencion.

Propdsito: Elaborar e implementar unas normas de diagnéstico y manejo de
Onfalocele en nuestro hospital y ser un referente nacional.

6. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Identificar el Onfalocele y detectar tempranamente las malformaciones asociadas para
un manejo oportuno.

OBJETIVOS ESPECIFICOS
e Definir las caracteristicas clinicas y factores de riesgo del Onfalocele.
e Establecer los criterios para el diagnostico de del Onfalocele.
e Establecer las malformaciones asociadas al Onfalocele.
o Establecer el tratamiento pre y post operatorio del Onfalocele.
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7. ANTECEDENTES LOCALES DEL COMPORTAMIENTO DE LA ENFERMEDAD:
En nuestro hospital segun cifras de registros médicos y estadisticas en los ultimos 6
afos, existen de 5-6 casos por afio, de los cuales 60% son femeninos. Con una
mortalidad de 15%.

8. DEFINICION

Onfalocele (Q79.2): Es un defecto central de la pared abdominal de tamafio variable,
por lo general mas de 3 cm, que se encuentra recubierto por una membrana de tres
capas (peritoneo, gelatina de wharton, amnios).

Embriologia

¢ La unién de los cuatro pliegues somaticos (uno cefalico, dos laterales y una caudal)
lleva a la formacién normal de la pared abdominal. En las primeras etapas de la
gestacién, estos cuatro pliegues migran en direccion central para unirse con el anillo
umbilical. Esta migracion se completa a las 18 semanas de gestacion.

¢ Se produce onfalocele si las asas intestinales no retornan a la cavidad abdominal a
las 11 semanas de gestacién o si los pliegues soméaticos no logran completar la
formacion de la pared abdominal a las 18 semanas de gestacion.

e El onfalocele se debe a un desarrollo embriolégico anormal y por lo tanto tiene un
riesgo alto de malformaciones y anomalias cromosdmicas asociadas.

9. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia es de 1 de cada 3.000 a 10.000 nacidos vivos.

La predominancia nifios: nifias es de 3:1

Se ha descrito la transmision vertical a través de varias generaciones en una familia, lo
gue sugiere que, en raros casos, se trata de una herencia autosémica dominante.

10. DIAGNOSTICO
Diagnéstico y tratamiento prenatal

e Los defectos de la pared abdominal se asocian con niveles elevados de
alfafetoproteina.

e Se puede diagnosticar con certeza con una ecografia en el segundo trimestre del
embarazo.

e Se debe realizar un examen cuidadoso de otros érganos y sistemas, incluido un
ecocardiograma fetal, debido a la alta incidencia de anomalias asociadas.

e Se recomienda una amniocentesis para excluir anomalias cromosOmicas, que se
hallan en casi el 50% de los casos.

e Existe una alta incidencia de prematuridad y restriccion del crecimiento fetal. El
riesgo de nacimiento prematuro es mayor en madres multiparas en comparacion
con las nuliparas.

e Los lactantes con lesiones pequefias pueden nacer por via vaginal. Se
recomienda la cesarea para lesiones grandes que contiene al higado.
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¢ Cuando el diagnostico es prenatal, deben realizarse interconsultas con el cirujano
y el neonatdlogo antes del parto y preparar a la familia y a los servicios de las
especialidades necesarias.

Presentacion posnatal

e El saco vitelino y el peritoneo protegen las asas intestinales, no obstante, el saco
que las recubre puede romperse.

e El corddn umbilical se inserta en el saco amniético

¢ La musculatura de la pared abdominal es normal

o El defecto puede ser de tamafio variable. Las lesiones mas grandes (onfalocele
gigante, > 5cm) pueden contener el higado y asas intestinales, mientras que las
lesiones pequefias sélo contiene intestino.

Diagnostico posnatal

o Debe realizarse un examen fisico completo en busca de rasgos dismérficos y una
evaluacion radiogréfica si se observan otras anomalias.

e Debe realizarse un ecocardiograma para evaluar anomalias cardiacas asociadas.

e Todos los pacientes tendran mal rotacion intestinal. Sin embargo a diferencia de lo
que sucede con la gastrosquisis, es raro observar otras anomalias intestinales.

Defectos asociados
Se observan defectos asociados hasta en el 80% de los casos

Cromosomicas(T13,18,21) 48%
Cardiacas 28%
Genitourinarias 20%
Craneofaciales 20%
Hernia diafragmética congénita 12%
Deformidades musculo esqueléticas, <10%
vertebrales y de las extremidades.

Sindromes asociados

Pentalogia de Cantrell con defecto en las lineas media de la pared abdominal, ectopia
cordis, hendidura esternal, hernia diafragmatica y anomalias cardiacas.

Sindrome de Beckwith-Wiedemann con macroglosia, hemihipertrofia, hipoglicemia
(con hiperinsulinismo) y anomalias umbilicales.

Complejo OEIS con onfalocele, extrofia vesical, ano imperforado y deformidad de la
columna vertebral.
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11. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Cuando el saco amniético y el peritoneo se rompen in Gtero, debe diferenciarse este
defecto de una gastrosquisis. Véase el Cuadro 1 en el protocolo de Gastrosquisis,
para una comparacion entre estos dos defectos de la pared abdominal.

12. TRATAMIENTO

Tratamiento pre quirudrgico
e Utilizar productos sin latex, incluidos los guantes
e Evitar la contaminacion cuando se manipula la lesion
e Las opciones de vendaje son igual que en la gastrosquisis

Tratamiento quirdrgico
o Enlesiones de 5 cm o menores es posible la reparacién primaria
e En lesiones mas grandes es posible que el lactante no tolere el cierre primario
debido a un aumento de la presién en la cavidad abdominal, lo que causa
compromiso hemodinamico, cardiorespiratorio y renal.
e Si no es posible realizar un cierre primario, existen varias opciones para el
tratamiento de este defecto.
= El cierre cutaneo se puede realizar con la creacidon de una hernia ventral
gue  se cierra en varios meses despueés.

= Se puede crear una protesis para la compresion graduada y progresiva con
un cierre final a las 7 a 10 dias.

= Cuando ninguna de las opciones mencionadas es factible en un nifio con
multiples patologias subyacentes (p.ej., otras anomalias, insuficiencia
respiratoria y prematuridad extrema), se pueden utilizar agentes secantes.

= El cierre de los onfaloceles gigantes representa un desafio quirdrgico que
necesita un abordaje en etapas.

e En el momento de la cirugia debe colocarse un catéter central para
proporcionar nutricion parenteral a largo plazo. No se recomienda colocar
catéter umbilical arterial o venosos ni catéter central intravenoso periférico
(PICC) en los miembros inferiores.

Tratamiento posquirdrgico
e Los principios del tratamiento posquirirgicos son similares a los de la
reparacion de la gastrosquisis. Véase Tratamiento posquirargico en el
protocolo de Gastrosquisis.
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13. COMPLICACIONES Y EVOLUCION

En pacientes con onfalocele aislado la tasa de supervivencia es >90%

En presencia de multiples complicaciones subyacentes, la tasa de mortalidad
puede ser hasta el 30-40%.

Los factores que afectan la supervivencia incluyen una lesion grande, rotura del
saco, bajo peso de nacimiento, anomalias congénitas asociadas e insuficiencia
respiratoria temprana.

Las complicaciones potenciales incluyen una disminucion de la motilidad
gastrointestinal (si bien es menor que en la gastrosquisis), obstruccién
intestinal, perforacion de viscera, reflujo gastroesofagico y sepsis.

La morbilidad a largo plazo y la calidad de vida estan determinadas por la
presencia de malformaciones o sindromes asociados.

La evolucién a largo plazo de un onfalocele aislado es favorable, sin morbilidad
importante que en la poblacion general.

Revisado: Dr. Alberto Bissot Jefe de
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