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Onfalocele. "Revision de

factores pronosticos y evolucion
de los casos™

OBJETIVOS

-Evaluar los casos de onfalocele en nuestro hospital en los ultimos 13 anos.

-Analizar la incidencia de las malformaciones asociadas mas importantes.

-Evaluar los determinantes del tiempo de ingreso, pronostico y mortalidad.

MATERIAL Y METODO

Presentamos una serie de casos de onfalocele atendidos en nuestro
centro, hospital de tercer nivel con unidades de radiologia y cirugia
pediatricas. Se analizan retrospectivamente 27 casos de onfalocele (17
hombres y 10 mujeres) registrados entre el ano 2008 al 2021. Se tuvieron en
cuenta el tamano del defecto de la pared, sexo, EG y materna, las
comorbilidades congénitas, la duracion del ingreso y el pronodstico fetal.

Los valores obtenidos tras el analisis estadistico descriptivo se expresan en
media.
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El onfalocele, también conocido como exonfalocele, es el defecto
congénito de pared abdominal (anterior) mas frecuente en recién
nacidos, con una prevalencia aproximada entre 1:4000 a 1:7000 nacidos
vivos. Por norma general el defecto, a traves del cual el higado y/o el
intestino pueden herniarse, se localiza en linea media, tiene base en la
insercion umbilical y esta cubierto por una membrana compuesta por el

peritoneo y el amnios.

Otros defectos de la pared abdominal son la gastrosquisis, el complejo OEIS

(onfalocele, extrofia vesical, ano imperforado, defectos espinales), la
pentalogia de Cantrell y la extrofia cloacal. A diferencia de la gastrosquisis,
el onfalocele asocia con frecuencia otras anomalias (27-91%) incluyendo
malformaciones cardiacas, alteraciones uro o gastrointestinales, lesiones
neurologicas o alteraciones en el cariotipo, las mas frecuente la trisomia
del 18 y 13. También se relaciona a sindromes reconocidos como el
Beckwidth-Wiedemann, Donnai—-Barrow o sindrome acrocallosal.

El diagnostico suele ser prenatal mediante ecografia. El manejo postnatal
consiste en realizar una radiografia, y ecografia en los casos en que el
defecto sea muy grande, para identificar alteraciones asociadas. También
se incluye la determinacion del cariotipo fetal. El tratamiento esquirdrgico,
la técnica tradicional es el cierre primario del defecto, aunque en casos de
un onfalocele gigante, este podria ocasionar sindrome compartimental y

hay que optar por un cierre escalado/gradual o técnica de Schuster.
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El pronostico se relaciona con el tamano y el contenido del onfalocele.
De acuerdo con la clasificacion de Aitken, dependiendo del tamano
existen dos grupos: los onfaloceles pequenos o tipo Iy los giganteso
tipo II (defectos mayoresde 5cm o presencia >50%del higado en el
saco). Esta clasificacion tiene un valor pronostico, los tipo Ise asocian a
mayor mortalidad. Uno de los problemas mas frecuentes asociados a la
reduccion del onfalocele gigante es el fracaso respiratorio secundario
al efecto de masa que se ejerce sobre ambos diafragmas. Otros
factores que condicionan el pronostico en el onfalocele tipo IIson las
complicacionesdurante la intervencion y postquirurgicas (tanto las
inmediatas como hemorragia, sepsis, obstruccion; o tardias, como son
la evisceracion o la obstruccion porbridas), el mayor tiempo de ingreso
y la posibilidad de tener una tasa mayor de comorbilidades. En otros
estudios se relaciona, ademas, el nacimiento prematuro con un

prondstico mas desfavorable.

Figura 1. Radiografia abdominal en RN con onfalocele gigante
con participacion de parte del tubo digestivo y del higado.
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Figura 2. Radiografia abdominal. Las imagenes a), c) muestran una masa de partes blandas
proyectada en el cuadrante inferior y derecho del abdomen en dos prematuros diferentes con
onfalocele. En el primero (a) se observa un defecto de tamano moderado que contiene el
higado parcialmente herniado. En el segundo caso el defecto es mas pequeno. Las imagenes b)
y d) se realizan en el postoperatorio. Se observa la distension generalizada de asas secundaria a
la cirugia reparativa. En ambos casos se realizo un cierre primario del defecto.
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Figura 3. Radiografia abdominal en neonato a término. a) Masa de partes blandas proyectada sobre
la FID correspondiente a onfalocele. b) Cirugia reparativa con cierre primario y discreta dilatacion
generalizada de las asas del luminograma intestinal, hallazgo dentro de lo esperado en el
postoperatorio inmediato.

Figura 4. Radiografia abdominal en prematuro. a) Gran masa de partes blandas proyectada sobre la region
umbilical correspondiente a onfalocele gigante (defecto con base de 5cm y participacion del higado). b),
c) Cirugia reparativa “en etapas” realizada 24h tras el nacimiento, con cierre del defecto posterior. En
imagen central (b) se observa material radiopaco en linea media en relacion con gasas estériles que cubren
el defecto mientras permanezca abierto.
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Figura 5. Ecografia de RN prematuro (32 semanas) con sindrome de Beckwith Wiedeman y onfalocele donde
se muestra el contenido herniario. Herniacion parcial del higado (A) y la vesicula biliar, loculada y distendida
(B). Se observa una discreta cantidad de liquido periférico (*)en C. En el parénquima hepatico herniado se

ven varios quistes (flecha azul).

Figura 6. Radiografia de RN a término con gran onfalocele con reparacion en dos tiempos. a) en una
primera intervencion se crea un saco artificial gue alberga el contenido intestinal /visceras herniadas.

El cierre completo se realiza en un segundo tiempo (B).
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Los resultados obtenidos tras el analisis de la muestra mostraron una
prevalencia de malformacionesasociadas del 81%(tabla), las mas
frecuentes fueron las cardiopatias congénitas encontradas en un 63%de
los neonatos, sin diferencias significativas a lo encontrado en la literatura
(25-60%). Otras anomalias congénitas fueron neurologicas, respiratorias,
digestivas, urogenitales y contexto sindromico. Estos resultados no difieren,
ni en numero ni tipo, respecto a lo registrado en estudios previos. En 7 de
los 27 casos se diagnostico sindrome de Beckwidth-Wiedemann. El
sindrome de Beckwidth-Wiedemann es un trastorno genético que puede
causar sobrecrecimiento o hipertrofia, un mayor riesgo de desarrollo de
neoplasias (de origen blastomatoso) en la infancia (tumor de Wilms,
hepatoblastoma, pancreatoblastoma...) y que requiere de un
seguimiento clinico radioldgico estrecho.

Ningun paciente presento retraso en el crecimiento intrauterino y el peso
de todos los pacientes estuvo dentro de rangos normales. En los dos casos
en que se realizo un analisis cromosdmico, el cariotipo fue normal.

Los onfaloceles gigantes (tipo II)representaron un 26%yYy todos los
pacientes en este grupo fueron varones. La dominancia masculina entre
los RN con onfalocele ya esta descrita en la literatura pediatrica. Sin
embargo, no hay nada publicado referente a |la mayor prevalencia de
varones con OG. Los onfaloceles tipo Iy los defectos mas pequenos se

asociaron a mejor pronostico y no se registraron muertes en este grupo.
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Se analizaron 27 pacientes con onfalocele: En 16 pacientes hubo

complicaciones durante la gestacion o en las gestaciones previas. Las

complicaciones durante la gestacion incluyeron diabetes e
hipotiroidismo. Las complicaciones en gestaciones previas incluyeron
abortos previos y en una gestante, un onfalocele en un feto previo.
Ninguna de estas asociaciones ha sido estudiada en estudios anteriores.

Los factores de riesgo maternos conocidos son el tabaco y el alcohol, la

obesidad y el consumo de ISRSdurante el embarazo.

En la mayoria de los pacientes (16 casos/25 neonatos que sobrevivieron)
la estancia hospitalaria fue menor a un mes. 3 casos permanecieron 20
mas meses. El factor comun en estos 3 casos fue tener un onfalocele
gigante asociado a anomalias cardiorrespiratorias, 2 nacieron con
cardiopatia congénita y 2con HTP (1 de ellos afhladido también con
tragueomalacia). En el tiempo del ingreso 2/3 casos desarrollaron un
episodio de sepsis. La EG no fue relevante como determinante del
tiempo de ingreso, los 3 neonatos presentaban edades entorno a las 36-
37s, lo que se puede considerar a término. Se registraron complicaciones
durante la gestacion en todos los casos con ingreso superiora 1 mes.
Por tanto, las variables que condicionaron una mayor estancia
hospitalaria fueron las complicaciones quirurgicas, el tamano del
defecto, la gravedad de las anomalias congénitas asociadas y los

antecedentes gestacionales.
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Aunque los casos mas desfavorables se asocian a la existencia de
anomalias congénitas graves a una menor edad gestacional (EG), no
demostramos en nuestro estudio una asociacion estadistica entre la
edad gestacional y el tiempo medio de ingreso.

Respecto a los hallazgos radiologicos, el hallazgo principal y que se
observo en todos los casos, consistio en un aumento de
densidad/densidad de partes blandas de morfologia redondeada o

circular proyectada sobre el abdomen o lateral al abdomen en los

casos de mayor tamano, pero con continuidad con la pared
abdominal.

La ecografia, que se realizo en dos casos de onfalocele gigante para
demostrar o descartar herniacion de otras visceras abdominales y tubo
digestivo en casos en los que este no se habia aireado y no era
reconocible en la radiografia: Dos de los defectos contenian solo
higado (28,5%)y uno higado y tubo digestivo (14%). Un neonato
presento extrofia vesical (14%). Ninguno de estos casos se asocio a

diferencias significativasen la supervivencia.
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De los 27 recién nacidos, 25 sobrevivieron a una cirugia reparativa. Se
realizo cierre primario del defecto en 23 neonatos, se reportaron dos
casos de hernias ventrales como complicacion tardia a esta cirugia.
Solamente se empleod la técnica de Schuster en dos de los neonatos.

Esta técnica consiste en el cierre gradual del defecto, con la creacidon

de un saco artificial que alberga el contenido intestinal en una primera

intervencion y cierre completo en un segundo tiempo; con esto se

intenta evitar el aumento de la presion intrabdominal y las
complicaciones hemodinamicas y respiratorias derivadas.

La causa de muerte en los pacientes que no sobrevivieron a cirugia fue
una/la hemorragia intraventricular masiva al 3 ery 4°dia de vida.

_a tasa de supervivencia global a los 2 anos fue del 92%, mayor al

porcentaje que existe en la literatura, entorno al 30-50%. La tasa de
mortalidad fue del 8%.




3 Conorese P . Malaga

Nacional CIRGE 1Y | s e T ' 25/28 MAYOQ 2022

clp geFesias y Congresas
s AE

e 24 MAYO
r CURSO PRECONGRESOD

‘ HKSNA

Onfalocele. “Revision de
factores pronosticos y evolucion
de los casos”

Beckwith Wiedamann,

201272008 M 36 N 39 DG, aboro hemangiomatosis hepatica. sepsis Mo 7 dias
Beckwith Wiedemann, comunicacidn
nlerauncular, ductus artenal
2012 3em M a1 N 39 FIV perssiente, nefomegaia ' 7 dias
HMG, miocaonias. cnplonquidia refiujo.
2012 oG H 37 N 38 Aborto sepsis ‘ 1 mes
Beckwith Wiedemann, infarto venoso
cerebral. EMH and DBP, hermnias
2:ahork (no con ontaiacels) inguinal biateral, rete fubular ectasia,
2012 3.5x3.6x1.5cm H 29 N 37 criplorqudia 7 diss
2012 <Som M 40 N 2 aborto Cardiopatia congénita 7 dias
2013 <Sem H 3941 N 29 . <5dias
Beckwith Wiedemann, HMG, EMH,
2013 LHD/asas hemiados H 3142 N 3o DG ducius anterioso persistante exitus Jer dia
Dgeqssia ded Compus Callosum.
- Joch icack
2013 <Som H Alérming N 36 mlerauclar 7 dias
Beckwith Wiedemann, DRMQ, reflujo
201 <Sem M Alérmino N vesicoureleral 19 dias
Hipertensidn puimonar, ductus
anenoso persistente, anemia
2014 <5em H 3942 N Saiciforme <5 dias
1956 oG M 37 20 dias
Hipentensidn puimonar, ducius
artefinso persistente, fistula
2015 Extrofia vesical M 40+4 N 30 Hipotiroidiemo vesicovaginal, reflujo vesicourateral 10 gias
Agenesa linfabca, infedama, ductus
2015 <5cm H 35+6s N 40 arlenoso persisiente Nomma 8 dias
Ductus arleqoso persistente, hemia
2016 oG H 35 N 41 DG mguinal biiateral, hidronefross, sepss - 2 meses
2016 <Som M 3943 N Fv "
2006 <Sem H 40 N . Ductus arlefioso persistients . 12 dias
2006 2Zem H 38+6 N DG Hernia inguinal bilateral, hdronefrosis . 12 giss
Embarazo gemelar/
2016 Higado hemiada & 35+8 N desprendinvento de placenta . . 1 mes
Beckwith Wiedemann, ductus ant&rioso
2016 <Sem H 40 N 37 perssiente . 5 dias
Sd.helerotaxia, cardiopatia congénda
2017 Jem M 3045 N 34 Aborto agenesa del sacro, EMH extus 4* dia
Hidrocelaka, raquecbroncomalacia,
2014 oG H 38 N cardiopalia congénia 1 mes
2018 2cm H 35+2 N . 1 mas
2018 <5am H Beckwith Wiedemann 12 Gias
HMG, hipo piasia & hipariensidn
2018 oG H Adrmine N 43 FIV, hipoliridesmo, miomedtomia.  pulmonar, iraqueotyoncomal acis >2 meses
2018 <5am H 4044 N . Hgotiroidismo Sd. VARTER
Cardiopatia congénita, alresia
2020 <Sam A 37 N 40 Cancer mama duadenal 10 Gias
Hipertensidn pulmonas, cardiopalia
2021 OGMigado hemiado H 35 N Rolurs premalura de membranas  congénda, sepsis >2 meses

Tabla 1. Malformaciones/anomalias asociadas y evolucion. OG (onfalocele gigante), LHD (I6bulo hepatico
derecho), EG (edad gestacional), DG (diabetes gestacional), FIV (fecundacion in vitro), H (hombre), M
(mujer), EMH (enfermedad membrana hialina), DRMQ (displasia renal multiquistica), HMG (hemorragia
matriz germinal).
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Figura 7. RN a término con onfalocele. En la primera Rx (a) se observa imagen circular radiopaca superpuesta al
hipocondrio derecho en relacion con onfalocele. b) Radiografia de control tras cirugia reparadora. La imagen superior
derecha (c) corresponde a la ecografia diagndstica donde solo se visualiza en la cavidad abdominal el LHI por
herniacion del otro Iébulo al saco. La imagen inferior (d) muestra el higado medializado tras cirugia.

Figura 8. Imagenes de RM abdominal en planos coronal (a) y axial (b,c) muestran una atrofia severa de la musculatura de
la pared abdominal anterior (especialmente del recto anterior). Defecto central de hasta 8 cm entre los musculos
oblicuos. Posicion andmala de las visceras abdominales secundarias al onfalocele: medializacion del higado, posicion
anterior del bazo, malrotacion intestinal y localizacion del colon flanco izquierdo.
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Figura 9. Adquisicion axial (A) y sagital (B) SSHOTTSET2de RM en vardn de 2 afios con hernia abdominal
secundaria a intervencion de onfalocele. Defecto de pared abdominal en la region umbilical de 6,4 cm de
diametro transverso y 4,3 cm de longitudinal. No se observa atrofia de rectos (*).

Se observa herniacion de asas de intestino delgado (A) contenidas dentro del peritoneo (flechas), sin que se
observa herniacion de parénquima hepatico ni otras visceras abdominales.

Figura 10. Adquisicion axial (A, B)y
coronal (C) con secuencias T2de RM
en nifa de 15 afos con hemia
abdominal como complicacion a
intervencion de onfalocele. El higado
se encuentra medializado vy
parcialmente contenido en saco
hemiario (*) cubierto por tejido
cicatricial. Gran defecto

de pared abdominal de masde 10
cm en la pared abdominal anterior
entre la musculatura oblicua (flecha).
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CONCLUSION

El onfalocele es el defecto congénito de pared abdominal anterior mas
frecuente en recién nacidos. Tradicionalmente se ha asociado un peor
pronostico a los defectos de gran tamano y a la asociacion con
malformaciones cardiacas mayores o alteraciones geneticas.

En este trabajo se demuestra una supervivencia a largo plazo alta, del
92%, estando el pronostico a largo plazo asociado a la gravedad de las
malformaciones asociadas.

En nuestro estudio se demuestra una mayor supervivencia en aquellos
neonatos con anomalias congénitas consideradas menores: ductus
arterioso persistente, hernia inguinal, sibien la ausencia de anomalias
congénitas no garantiza una buena evolucion.

Tampoco se han demostrado diferencias significativas entre el tipo de
onfalocele y la duracion del ingreso, ni entre el pronostico y la edad
gestacional al nacimiento.

La mayoria de estos pacientes se manejan con radiografia simple y
cirugia, sibien el papel de la ecografia puede serrelevante para despistar
anomalias asociadas y determinar la participacion de las estructuras

abdominales en el defecto herniario. La RM se reserva para evaluar

secuelas a largo plazo.
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