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INTRODUCCION |

La gastrosquisis y el onfalocele son los defectos de
la pared abdominal mas comunes en recién nacidos.

Incidencia de 1por cada 4000 nacidos vivos en EEUU.

Onfalocele: 2do trimestre se diagnostica aun mas (1
por cada 1100) con muerte intrauterina asociada.

Gastrosquisis: incidencia en aumento, asociado a
factores socioeconémicos y ambientales.

Bence, CM y Wagner, AJ (2021). Defectosde la pared abdominal. Pedliatria traslacional , 10(5), 1461-1469. https:// doi.org/ 10.21037/ t




INTRODUCCION N

Onfalocele y Gastrosquisis se diagnostican en
periodo pre natal.

Sindrome miembro pared, 100% mortalidad,
dificil diagnostico pre natal por ecografia.

H tratamiento definitivo se logra mediante la
reduccion

de defectosy cierre de la pared abdominal.
Pronostico, depende del defecto.

Bence, CM y Wagner, AJ (2021). Defectos de la pared abdominal. Pediatria traslacional , 10(5), 1461-1469. https://do 37/tp-20-94



DESARROLLO EMBRIONARIO

CA‘"%??cA PLACA INTESTINO FARINGEO

NEURAL
AMNIOS \ INTESTINO PRIMITIVO

INTESTINO ANTERIOR

mmoﬂ INTESTINO MEDIO

DE 5 SEMANAS

INTESTINO POSTERIOR

6°SEMANA

CRECIMIENTO Y EXPANSION DEL HIGADO J
ROTACION DEL
INTESTINO ' ; | : (
MEDIO @ 7, \

AsA

INTESTINAL
PRIMITIVA

6" SEMANA 8" SEMANA
10" SEMANA
VUELVEN A LA CAVIDAD ABDOMINAL

una rama caudal



CLASIHCACION
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@ Defecto de la linea media abdominal, que involucrael
\ anillo umbilical
Tamafio variable
N Herniacion de visceras
| Recubiertos por:
- Amnios: en la superficie externa
- Peritoneo: en la superficie interna
- Entre ambos gelatina de Wharton
H amnios cubre y protege los 6rganos de influencias

externas

A
Bence, CM y Wagner, AJ (2021). Defectosde la pared abdominal. Pediatria traslacional , 10(5), 1461-1469. https:// doi.org/ 10.21037/ tp-20-94



ONFALOCELE: EPIDEMIOLOGIA

General: 1/ 3000 — 1/ 5000 % 30% de los RN afectados presenta
) un cariotipo alterado (trisomias 13y
18, menos frecuente la 21).

Chile: 3.8/ 10.000 RN

Los defectos pequefios que no
incluyen el higado, tienen menor
probabilidad de asociarse a defectos
cromosdmicos.

ECLAMC (Estudio Colaborativo
Latinoamericano de malformaciones

Congénitas) Mas de la mitad de estos nifios

presentan malformaciones asociadas
(50 — 80%)

NAZERH, Julio; CIFUENTES O, Lucia; AGUILA R, Alfredo. Def

abdominal: Estudio comparativo entre onfaloceley
gastrosquisis. Rev. chil. pediatr., Santiago, v. 84, n. 4, jul. 20



Fallaen el cierre
de los pliegues
cefalico, medio y
caudal del
embrién humano
(9na)

Una anomalia en
cada uno de estos
pliegues explicaria

la ubicacion.

H intestino
extraembrionario
no rota (en contra

de las agujas del
reloj) hacia atras
en el abdomen

Defectos
pequenosy
centrales.

H fracaso de los
pliegues
abdominales
lateralesizquierdo
y derecho

Crea un defecto mas
grande, atravesdel
cual la cavidad
abdominal puede
herniarse



ONFALOCELE FACTORESDE RIESGO

1 EDAD MATERNA (<20 - >35)
2. ETNIA AFRROAMERICANA
M AEN OS 3. OBESIDAD MATERNA
4. TRASTORNOS MATERNOS DE
GLICEMIA

5. MACROSOMIA
5. PARTOSMULTIPLES

+ ANOMALIAS CROMOSOMICAS

FETALES 2 ™isomia 18 (80 - 90%)

b) Beckwith — Wiedemann (10 — 66%)

Bielicki, LN.; Somme, S.; Frongia, G.; Holland-Cunz, S.G.; Vuille-dit-Bille, R.N.
Abdominal Wall Defects—Current Treatments. Children 2021, 8, 170.
children8020170


https://doi.org/10.3390/

ONFALOCHELE: MALFORMACIONES ASOCIADAS

Lo diferenciade la
gastrosquisis.

Pronéstico depende de
las malformaciones
asociadas mas que del
onfalocele mismo.




ONFALOCELE: DIAGNOSTICO PRE NATAL

_~ ECOGRAHAA PRENATAL: 2DO TRIMESTRE,
SIN EMBARGO, 50% EN LA 11— 14 SEM

Momento del parto? ‘ :S: »
Ceséarea o0 parto normal?
Informar a equipo

Al

multidisciplinario

~ HALLAZGOS CONTENIDO ABDOMINAL
HERNIADO (LINEA MEDIA)

<. ESTRUCTURAS CUBIERTAS POR SACO DE
3 CAPAS, BUSCAR MALFORMACIONES

ARP (elevada) / Estudio
genético/ Ecocardiograma fetal




ONFALOCELE: DIAGNOSTICO POST NATAL

e

A

1 Confirmar la presencia del defecto y sus
caracteristicas

] Confirmar indemnidad de la membrana y evaluar la
presencia de higado dentro del defecto

] Descartar anomalias asociadas visibles

] Descartar malformaciones no visibles




ONFALOCELE TRATAMIENTO INICIAL

1 Reanimary 3. Descompresion intestinal
Estabilizar - SNG O SOG
RN - Enemas

4. Bvitar perdidas (cobertura
de defecto, acceso venoso)

2. Idealmente
cirujano presente en

atencion inmediata
5. Antibidticos



ONFALOCELE TRATAMIENTO QUIRURGICO

Depende de:

] Contenido herniado
"] Tamafio del defecto
] Indemnidad del Saco
1 Peso y Prematurez




ONFALOCELE TRATAMIENTO QUIRURGICO
R |

HERNIAS DE CORDON / CIERRE PRIMARIO
ONFALOCH_ES PEQUENOS

-




ONFALOCELE TRATAMIENTO QUIRURGICO

B ")‘
ONFALOCELES GRANDES, SIN CIERRE DIFERIDO:
DESPROPORCION ABDOMINO- 0 CUTANEO
VISCERAL/ NI HIPERTENSION :
PULMONAR . O SLO: SHUSI'FR o) ABELLQ

'

VL4




ONFALOCELE COMPLICACION '

TEMPRANAS TARDIAS

Infeccion y Dehiscencia de la Herida Eventracion

Evisceracion Oclusion por Bridas o Malrotacion
Desprendimiento precoz del silo Reflujo Gastro-esofagico

Fistulas Enterocutineas Testiculos no descendidos

lleo Postoperatorio prolongado

Edema de miembros inferiores

Trombosis de Venas Renales

Enterocolitis Necrotizante

Insuficiencia Renal

TAMANO CONDICION

DEL DE
DEFECTO [p]=21\V/Xe o]\




ONFALOCELE: SOBREVIDA Y PRONOSTICO

WA A -

Décadade Mortalidad dada por
los 60 50 % Actualmente malformaciones

: menos del asociadas, prematurez
mortalidad 10% extremay tamafio del

defecto.



ONFALOCELE




GASTROSQUISS ‘




@ Defecto de la pared abdominal,
\ paraumbilical derecha del ombligo

Evisceracion de contenido hacia cavidad

N amhnioética
Carece de cubierta
Tamafno 2- 4 cm
Incidencia en aumento sin causa clara
Sn amplio espectro malformativo

Ak
Bence, CM y Wagner, AJ (2021). Defectos de la pared abdominal. Pedliatria traslacional , 10(5), 1461-1469. https:// doi.org/ 10.21037/ t p-20-94



GASTROSQUISIS: EPIDEMIOLOGIA

=

General: 1/ 3000 — 1/ 5000

Chile: 4/ 10.000 RN

Rev Chil Pediatr 2016; 87 (5) : 380+«

Gastrosquisis compleja: 11— 28 % de
incidencia. Presenciade atresia (10-
15%), perforacién o necrosis intestinal.

Distinto grado de compromiso de la
pared intestinal permanece sin
explicacion (tiempo de exposicion al
liquido amni6tico)

Presencia de cascara o peel (deposito
de colageno, fibrinay/ o calcio)

Longitud intestinal menor a media
(secundaria a edema e inflamacion, es
reversible)



GASTROSQUISIS. ETIOLOGIA

Isquemia de la pared Interrupcién de la Agentes

secundariaaun : : :
mi ;o
accidente vascular por gracioiSaIEEES teratologicos

involuci6n de la arteria del mesénquima (drogas, farmacos
vitelina o la vena durante el desarrollo y tabaquismo)
umbilical derecha. de lapared
abdominal, o la

ruptura muy precoz
de un onfalocele.

Bence, CM y Wagner, AJ (2021). Defectos de la pared abdominal. Pediatria traslacional , 10 (5), 1461-
1469. https://doi.org/ 10.21037/ tp-20-94



GASTROSQUIS S FACTORES DE RIESGO

+ TABAQUISMO MATERNO
>. CONSUMO DEDROGASILICITAS
U OPIOIDES
M ATEQN OS, CONSUMO DEALCOHOL
«. EDAD MATERNA <20 ANOS
. FACTORESAMBIENTALES

5
s. STUACION SOCIOECONOMICA
. PRIMIGESTA

Bielicki, I.N.; Somme, S.; Frongia, G.; Holland-Cunz, S.G.; Vuille-dit-Bille, R.N.
Abdominal Wall Defects—Current Treatments. Children 2021, 8, 170.
children8020170


https://doi.org/10.3390/

GASTROSQUISIS DIAGNOSTICO PRE NATAL

amentode pato? ¢ 313 ~ ECOTOMOGRAFA ( DETECCION Y
Cesérea o parto normal~ 7(// CONH RMACI ON)

Informar a equipo
multidisciplinario
HERNIA ASIOLOGICA PRIMERAS 12 SEM
< DEGESTACION, SN EMBARGO AL
DETECTAR INTESTINOS FLOTANDO EN EL
LIQUIDO AMNIOTICO SEHACE
PATOLOGICO.

AFP en segundo trimestre

=

Bielicki, I.N.; Somme, S.; Frongia, G.; Holland-Cunz, S.G.; Vuille-dit-Bille, RN. Abodominal Wall
Defects—Current Treatments. Children 2021, 8, 170. children8020170


https://doi.org/10.3390/

GASTROSQUISIS DIAGNOSTICO POST NATAL

O Confirmar el defecto y sus caracteristicas
(diferenciarla de un onfalocele roto o un defecto no
clasificado)

Confirmar la ausencia o presenciade atresias,
perforaciones o estenosis intestinales.
Estimar el grado de compromiso de la pared
intestinal (color, peel, zonas de necrosis, etc.)
Descartar anomalias asociadas visibles.
Descartar malformaciones no visibles
(Ecocardiograma, Ecografia abdominal, Rx del
sistema esquelético)

oo O O




GASTROSQUISS TRATAMIENTO INICIAL

1 ESTABILIZAR 3. DESCOMPRESION INTESTINAL
RN - SNG O SOG
4. EVITAR PERDIDAS
(COBERTURA DE DEFECTO,
2. PROTEGEREL ACCESO VENOSO)
INTESTINO EVISCERADO

5. ANTIBIOTICOS



GASTROSQUISIS TRATAMIENTO QUIRURGICO

Depende de:

"IContenido herniado

"] Tamafo del defecto

| Caracteristicadel peel
1 Peso y Prematurez




CIERRE PRIMARIO

De eleccion

Lo mas precoz posible ( paciente

estable)

Con preservacion del ombligo.

Medicion de presion

iIntraabdominal.(clinica)

Sino es posible reduccion de intestino:
1 SILO y Cierre Diferido
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HIPERTENSON .

'®.  INTRAABDOMINAL Y
SINDROME
COMPARTIMENTAL
ABDOM INAL




K

Asociados con la disfuncion organicay mayor mortalidad en
pacientes criticamente enfermos.

Las complicaciones de HIA y SCA pueden ser mortales.

Los cambios en el manejo de los pacientes quirdrgicosy
médicos han incluido un mayor uso de cirugia de control de
dafios y reanimacion basada en catéter percutaneo y o terapias
minimamente invasivas.

Terapiadirigida a objetivos parala sepsis grave, y una mayor
apreciacion de losriesgos de exceso de reanimacion.



DEFANICION: Hevacién patolégica sostenida o repetida de la PIA
(Presion intraabdominal) igual o mayor a 12 mmHg en tres
mediciones en tomas de 1a 6 horasy/ o presion de perfusion
abdominal, de 60 mmHg o menos en minimo dos mediciones
estandarizadas entre 1y 6 horas. PPA= PAM - PIA

S las mediciones de la PIA son > a 20 mmHg se sugiere
mediciones de |la PIA cada 4 horas, y mientras el paciente se
encuentra en estado critico evitar la excesiva reanimacion con
fluidosy optimizar la perfusion de 6rganos.

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



HIPERTENSION INTRAABDOMINAL: CLASIHCACION

Grado|

Grado |l
Grado |l
Grado [V

PIA (emH,0)
1632204
272212
28520
>0

Doning ez BRA d. Hoatasaiir

ACORDEA MAGNITUD
DEHIA

PIA (mmHg)
2ath
16220
2ah

> 2

SEGUN DURACION DE
SINTOMAS

SEGUNDOSA
HIPERAGUDA MINUTOS
AGUDA HORAS
SUBAGUDA DIAS
DURACION DE
CRONICA MESES




DEANICION: Presencia de una PIA de 20 mmHg
0 mas, asociado 0 no con una presion de
perfusion abdominal menor de 60 mmHg.

Al menos en tres mediciones estandarizadas.
Falla en uno o multiples sistemas organicos que
no deben estar presentes previamente.

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



SINDROME COMPARTIMENTAL ABDOMINAL

Asociada con dafio o enfermedad de laregion
abdominopélvica, requiere de intervencién
PRIMARIO quirdrgica temprana o una condicién que se
desarrolla
después de una cirugia abdominal.

Toda condicién que determine un aumento de

SECUNDARIO PIAy falla orgéanica

gue no sea de causa abdominal.

Se desarrolla después de un procedimiento
quirdrgico o de tratamiento médico de un
TERCIARIO Sindrome compartimental abdominal primario o
secundario.

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental
abdominal




MEDICION DE PRESION INTRAABDOMINAL

25 e SF

Paciente

i Bolsa diuresis

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



AUMENTO DE PRESION INTRAABDOMINAL: ASIOPATOLOGIA

INnsuficienNncia cardiovascular

P Flujo Wi - Estasis venosa
\ - Precanrga

Elewacicnr Afent:_s;lciﬁn
diafragrma Ccardiaca
ddirnect=
\ rﬂmpﬁﬁnﬂGG —*TAM

. FPresion imntratorsSacica

M Renina i

Aldosternona: - e

‘.‘ Postcannga

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



AUMENTO DE PRESION INTRAABDOMINAL: ASIOPATOLOGIA

Insuficiencia renal

. Presion venosa renal

fF"ns rga _—— "Gastu cardiaco

Filtrado

i Resistencia *gﬂnnﬁmlar
.'.Henlna ".‘vasl::ular remnal
Aldosterona
* Perfusion renal
Hormmorna

antidiurética — e 4 Diuresis

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



AUMENTO DE PRESION INTRAABDOMINAL: ASIOPATOLOGIA

INnsuficiencia respiratoria

E e =i o Distensibilidad

Diafragma W —\/’ PacO,,
FPresian

ern la
wvia asrea

Aeracion intercambio gaseoso

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



AUMENTO DE PRESION INTRAABDOMINAL: ASIOPATOLOGIA

Trastomos gastrointestinales

PPerfusion = Traslocacion - Sepsis
i ] bacternana abdominal

Aclaramiento

Perfusion hepatica lactato

Flujo a. hepatica ——————=p Metabolismo

Flujo v. porta glucosa
P-450

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



AUMENTO DE PRESION INTRAABDOMINAL: ASIOPATOLOGIA

Trastormos sistema nervioso central

~J Flujo VCI mp Estasis venoso

Elevacion Afectacion
diafragma cardiaca
directa
\ Inotropisnmo *GG *PID

. Presiaon intratoracica

® Ronina 'y

Aldosterona -'F'C-F'

.

"‘ Po =

Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome compartimental abdominal



HIPERTENSON INTRAABDOMINAL: MANEJO

Hipertension intraabdominal (HIA)

Paciente con HIA

(HIA =12 mmHg)

¥

liguidos
Optimizar perfusion organica
(Grado 10)

Iniciar tratamiento para reducir HIA
Evitar administracion excesiva de

HIA =
20 mmHg
CoNn Nueva
alla organica?

Paciente tiene SCA

l

Monitorizacion HIA
con mediciones
en serie al menos
cada 4 h mientras
el paciente se en-
cuentre en estado
critico (Grado 1C)

HIA < 12 mmHg
sistentemente?

Si

¥

Si HIA se resolvio
descontinuar medicacion
de HIA y monitorizacion

Opciones de tratamiento médico para reducir HIA
1. Mejorar distensibilidad de la pared abdominal
Sedacion y analgesia
Bloqueo neuromuscular
Evitar angulo de la cabecera > 30 grados
2. Evacuar contenido intraluminal
Descompresion nasogastrica
Descompresidn rectal
Agentes gastro/colo procinéticos
3. Evacuar colecciones y liquido abdominal
Paracentesis
Drenaje percutaneo
4. Correccion del balance hidrico positivo
Evitar aporte hidrico excesivo
Diuréticos
Coloides y soluciones hiperténicas
Hemodialisis y hemofiltracion
5. Soporte organico
Optimizar ventilacion, reclutamiento alveolar
Usar presién de la via aérea transmural
Pplat (tm) = Plat-0.5 x HIA

Considerar uso de indice de precarga volumétrica
Si se usa PAOP/CVP, uso de presion transmural

PAOP (tm) = PAOP-0.5 x HIA
CVP (tm) = CVP-0.5 x HIA




SINDROME COMPARTIMENTAL ABDOMINAL: MANEJO

Sindrome compartimental abdominal (SCA)

patologia de base

W
[ Identificar v tratar
para SCA J

Realizar revision abdo- -
minal descomprasiaon = Si
con cierre abdominal
temporal para reducir
HIA (Grado 2A)

|— Continuar con opciones de tratamiento
medico para reducir PIA (Grado 1C)

Medir P1A al menos cada 4 h en
pacientes criticos

Realizar resucitacion balanceada, precarga,
contractilidad vy postcarga usando cristaloides,
coloides v aminas vasoactivas

Evitando excesiva resucitacion hidrica (Grado 2D)

=5 PlA < 12 mmHg
consistenternente?

Si

Definiciones

HlA: Hipertension intraabdominal

SCA: Sindrome compartimental abdominal

PlA: Presion intraabdominal

PPA: Presion de perfusion abdominal

SCA primario: Condicion asociada con lesian

en region abdominop2ivico que frecuentemente
requiere cirugia temprana o procedimiento radioldgico
intervencionista.

SCA secundario: Debido a condiciones que no se
originan a nivel abdominopeivico

SCA recurrente: Condicion en la cual, el SCA se
desarrolla posterior a tratamiento medico o guirdrgico
del SCA primario o secundario

HIA resuelta
Disrminuir frecuencia de medicion de
PlA v observar deterioro del paciente




e

CONCLUSONES

LA GASTROSQUISISY H. ONFALOCHLE SON LOS DEFECTOS CONGENITOS
DE PARED ABDOMINAL MAS FRECUENTES,

SON ENTIDADES DISTINTAS, PERO DEPENDEN DE LA PRECISON DEL
DIAGNOSTICO PRENATAL, PARA LA DERIVACION OPORTUNA PARA
MANEJO MULTIDISCIPLINARIO.

B TRATAMIENTO ES POST NATAL (QUIRURGICO) SIN EMBARGO, ES UN
DESAHO LOGRAR UN AVANCE EN ESTE SENTIDO PARA UN
TRATAMIENTO IN UTERO QUE DISMINUYA LAS COMPLICACIONES
ASOCIADAS EN ESTOS PACIENTES.
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Dominguez BRA et al. Hipertension intraabdominal y sindrome comparti
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https://gastrosquisis.org/ presentaciones.html (Dr. Svetliza)
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