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Gastrosquisis en dos Gemelos Dicigoticos y Prematuros.
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RESUMEN

Introduccion: Lagastrosquisis esun defecto congénito delapared anterior del abdomen, caracterizado por herniacién
delasvisceras abdominales fuerade lacavidad através de un defecto lateral al ombligo. Es un defecto primario aislado que
ocurre esporadicamente y que tiene una etiologia multifactorial.

CasosClinicos: Sereportan los casos de dos hermanos gemel os, dicigoticos, prematurosy ambos af ectados con gastrosguisis.
Gemelo |: Masculino, defecto de 3x3 cm. de longitud con evisceracion de partes de estomago, yeyuno, colon y serositis
moderada. Colocacion de silo protector, reduccion gradual y cierre definitivo dos semanas después. Egresd alos 30 dias de
estanciahospitalariapor mejoria. Gemelo |1: Masculino, defecto de 3x3 cm. de longitud con evisceracion de asas deintestino
delgado y serositisleve. Colocacion de silo protector, reduccion gradual y cierre definitivo después de tres semanas. Egreso
alos 34 dias de estancia hospitalaria por mejoria.

Conclusion: La gastrosquisis en hermanos y particularmente en gemelos es un evento de aparicion poco frecuente, que
puede ser diagnosticada desde la etapa prenatal para un tratamiento quirdrgico oportuno que mejore la supervivencia.

Palabras Clave. Gastrosquisis, Defectos dela pared abdominal, Recién nacido, Gemelos, Prematuros, Neonatos.

SUMMARY

Introduction: Gastroschisisisadefect inthe abdominal wall causing evisceration of abdominal contents. The defect usually occurs
on theright side of the umbilical cord and isnever enclosed in aperitoneal sac. Gastroschisisis primary an isolated defect occurring
sporadically and having amultifactorial etiology.

CasesReport: Wereported two dicigotic and premature twins and both affected with gastroschisis. Twin I: Male, with defect of 3x3
cm. of length and parts of stomach, jejunum and colon eviscerated with moderate serositis. Protective silo was placed for gradual
reduction of herniated abdominal contents. Definitive closing was after two weeks, discharged well 30 days after admission. TwinIl:
Male, with defect of 3x3 cm. of length and thin intestine parts eviscerated with mild serositis. Protective silo was placed for gradual
reduction of herniated abdominal contents. Definitive closing was after three weeks, discharged well 34 days after admission.
Conclusion: Gastroschisis in siblings and particularly in twins is an infrequent event, which can be diagnosed prenatally by
ultrasonography, thiswill allow to an opportune surgical handling and remarkable improvement in survival.
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INTRODUCCION

La Gastrosqguisis es un defecto congénito de la pared
anterior del abdomen, se ubicahabitualmente aladerechadela
insercion del cordén umbilical. Se manifiestacomo unapeque-
flay delgada hendidurainmediatamente contiguaal ombligo o
separadaded por unafranjadepiel. Resultando en laherniacion
del contenido abdominal dentro del saco amnidtico, habitual-
mente solo el intestino delgado pero en ocasiones también el
estomago, colony ovarios. El defecto delapared abdominal es
relativamente pequefio comparado con €l volumen de las asas
intestinales evisceradas, las cuales, frecuentemente estan en-
trelazadas, con paredes engrosadas y una cubiertafibrosa. La
gastrosqguisis no tiene un saco que lacubray se puede asociar a
otras malformaciones intestinales (atresia, estenosis y
malrotacion). Esto |o distingue del onfalocele, el cual general-
mente se recubre de un saco membranoso y se asocia frecuen-
temente a otras anomalias estructurales y cromosodmicas. La
gastrosquisis puedetener un mejor prondstico quee onfalocele.

Presentacion de los casos clinicos.

Antecedentes de importancia: Originarios de Ciudad
Obregdn, Sonora. Padre, no serefieren datos. Madre de 16 afios,
dedicada a hogar, escolaridad segundo de secundaria, sana,
niega toxicomanias. Gesta |, embarazo gemelar, con control
médico prenatal regular con seis consultas. Se realiz6 ultraso-
nido obstétrico a las 30-31 semanas de gestacion y reportado
como normal. Se realiz6 cesérea por ser embarazo gemelar y
presentar trabajo de parto prematuro en el Hospital General de
laSSA en Ciudad Obregén. Gemelo |, masculino, con Apgar 7-
8, requiriendo de asistenciaalarespiracién con bolsa de reani-
macién, mascarillay oxigeno con buena respuesta, peso (P) de
1634 gr. Talla(T) de 42 cm. y perimetro cefaico (PC) 32 cm.
Gemelo Il masculino, con Apgar 7-8, Pde 1800 gr. T de49 cm.
y PC 34 cm.

Caso No. 1: Recién nacido (R/N) masculino, gemelo
I, prematuro, de 35 semanas de edad gestacional (SEG), obser-
vandose a nacimiento defecto de la pared anterior del abdo-
meny catal ogado como Gastrosquisis. Se cubri6 el defecto con
gasas estériles himedas, inicio de soluciones glucoel ectroliticas
endovenosas, cuidados generales y posteriormente es enviado
al servicio de Neonatologia del Hospital Infantil de Estado de
Sonora (HIES) para continuar con su manejo.

A suingreso al servicio de Neonatologiadel HIES, en
sus primeras horas de vida, se encontré en buenas condiciones
generales, funciones cardiacay respiratoria estables, recibien-
do oxigeno suplementario, coloracion e hidrataci 6n adecuados,
buen control de temperaturay defecto abdominal cubierto con
apositos de gasa estéril. Controles de laboratorio mostraron:
Hemoglobina18 g/dL, hematocrito 48%, leucocitos 8,600 mm?
segmentados 60%, plaguetas 344,000 mm?. Sodio 137 mmol/
L, potasio 4.2 mmol/L, cloro 103.7 mmol/L, calcio 8.5 mmol/
L, TP16.3seg. TPT 26.4 seg. TORCH negativo, grupo sangui-

neo O (+). Se continué manejo conservador y medidas genera-
les de sostén. Posterior a su ingreso (8 hrs.), en quiréfano y
bajo anestesia general el cirujano pediatra observa defecto de
la pared abdominal lateral al ombligo de 3 x 3 cm. con
evisceracion de partes del estomago, yeyunoy colon, sinatresia
intestinal, serositis moderada y cavidad abdomina pequefia.
Por laimposibilidad de realizar cierre primario, se procedi6 a
ampliar el defecto en sentido cefélico aproximadamente 2.5
cm. y colocacion de silo protector con bolsa de pléstico. Se
continu6 manejo con soluciones glucoelectroliticas
endovenosas, Ampicilinay Amikacinaadosis convencionales
por sospecha de sepsis temprana, enemas de N-acetilcisteina
(para evacuar € meconio espeso), analgesia con Nalbufinay
Ranitidina. Se realizd venodiseccion en yugular externa dere-
chay a cuarto dia de vida se inici6 nutricion parentera total
(NPT) endovenosa. Presenta hiponatremia con sodio de 116
mmol/L y posterior correccion, resto de controles de laborato-
rio fueron normales. Se realizaron reducciones graduales del
silo eintroduccion delas asasintestinal es alacavidad abdomi-
nal. A los 15 dias de vida se procede a cierre definitivo de la
gastrosquisis sin complicaciones. Unasemanaposterior a cie-
rre del defecto seiniciatoleranciaalaalimentacion con formu-
lamaternizadaavolumen bajo y que se suspende por presentar
residuo gastrico mayor del 50%. Se reinicia posteriormente a
los 3 dias sin problemas de tol erancia hasta su egreso. Durante
su internamiento recibié soluciones glucoelectroliticas
endovenosas, NPT durante 26 dias, Ampicilinay Amikacina
por 11 dias, Ceftriaxona por 10 diasy transfusiéon de paguete
globular en unaocasi6n. La evolucién fue totalmente satisfac-
toriay despuésde 30 dias de estanciahospitalariafue egresado
por mejoria con peso de 2200 gr.

Caso No. 2: R/N masculino, gemeloI1, prematuro, de
35 SEG, al cua sele observd también a nacimiento defecto de
lapared anterior del abdomeny catalogado como Gastrosquisis.
Se cubrio el defecto con gasas estériles himedas, inicio de so-
luciones glucoel ectraliticas endovenosas, cuidados generales
y posteriormente junto con su hermano gemelo es enviado al
servicio de Neonatologia del HIES para continuar con su ma-
nejo.

A suingreso al servicio de Neonatologiadel HIES, en
sus primeras horas de vida, se encontré en buenas condiciones
generales, funciones cardiacay respiratoria estables, recibien-
do oxigeno suplementario, coloracion e hidrataci 6n adecuados,
buen control de temperaturay defecto abdominal cubierto con
apositos de gasa estéril. Exdmenes de laboratorio mostraron:
Hb 14.6 gr/dL, Htc 43.3%, L eucocitos 10,000 mm?, Neutrofilos
43.4%, Plaquetas 279,000 mm3, TP 13.2 seg. TPT 26.3 seg.
Grupo O (+). Presenta hiponatremia de 122 mmol/L e
hipocalcemia de 8.0 mmol/L y posterior correccion de ambas,
resto delos estudios de laboratorio fueron normales. Posterior
al ingreso (8 hrs.), en quiréfano y bajo anestesia general €l ci-
rujano pediatra observa defecto de la pared abdominal lateral
al ombligo de 3 x 3 cm. aproximadamente y con evisceracion
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de asasintestinales, sin atresiaintestinal, serositislevey cavi-
dad abdominal pequefia. Por laimposibilidad derealizar cierre
primario, se procedi6 aampliar el defecto en sentido cefélico
aproximadamente 2.5 cm. y colocacién de silo protector con
bolsa de plastico. Se continué manejo con soluciones
glucoel ectroliticasendovenosas, Ampicilinay Amikacinaadosis
convencionales por sospecha de sepsis temprana, enemas de
N-acetilcisteina, analgesiacon Ketorolaco y Ranitidinaadosis
convencionales. Se realiz6 venodiseccion no especificandose
el sitioy al cuarto dia de vida se inici6 NPT endovenosa. Se
realizaron exdmenes de laboratorio varios que fueron norma-
les, TORCH negativo y Ultrasonido transfontanelar normal. Se
realizaron reducciones gradual es e introduccion delas asasin-
testinales a la cavidad abdominal. A los 22 dias de vida se
procede al cierre definitivo de la gastrosquisis sin complica-
ciones. Después de 8 dias del cierre del defecto seiniciatole-
rancia a la alimentacién con formula maternizada a volumen
bajo y posteriores incrementos, con buena tolerancia hasta su
egreso. Durante su internamiento recibié soluciones
glucoelectroliticas endovenosas, NPT durante 30 dias,
Ampicilinay Amikacinapor 10 dias, Cefotaximay Dicloxacilina
por 10 diasy transfusion de pagquete globular entres ocasiones.
Laevolucion fue totalmente satisfactoriay después de 34 dias
de estancia hospitalaria fue egresado por mejoria con peso de
2400 gr.

DISCUSION

El término gastrosquisis se deriva de la palabra Grie-
galaprosquisis quesignifica“Hendiduraabdominal”, fue uti-
lizada durante el siglo XI1X y principios del siglo XX por los
Teratologistas para designar a todos los defectos de la pared
abdominal. No se hicieron claras distinciones entre los defec-
tos de lapared abdominal hasta 1953, cuando Moorey Stokes
las clasificaron basandose en su apariencia a nacimiento. Su-
girieron que el término gastrosquisis sereservaraparaaquellos
casosen loscuaesel defecto estacontiguo al cordén umbilical
normal menteinsertado y no tiene evidenciade un saco cubrien-
do los érganos eviscerados. Aunque el primer reporte de un
caso de gastrosquisis fue en 1733, el primer reporte de un cie-
rre exitoso de un pequefio defecto de la pared abdommal no
fue hasta 1943 por Watkins, un cirujano de Virginia, usa’.

Lagastrosquisis es un defecto en la pared abdominal
gue causa evisceracion del contenido abdominal. El defecto
usualmente ocurre al lado derecho del cordon umbilical y nun-
caesta cubierto en un saco pentoneal Laaberturavertical es
aproximadamente de 2 a 5 cm. de longitud, con e ombligo
normal mente desarrollado y posicién adecuada’”. El intestino
delgado y grueso son usua mente | os Uinicos érganos herniados
fuera de la pared abdominal. El higado y bazo pueden estar
involucrados pero en mucho menor frecuencia . Malformacio-
nes de otros 6rganos o Si stemas son asoci aci ones poco frecuen-
tes con la gastrosquisis; sin embargo si estas ocurren, estan

comunmgnte relacionadas con infartos o atresias del intestino
herniado .

Laetiologia de la gastrosquisis es incierta pero no se
ha reportado que sea de origen genético. Se considera un de-
fecto aislado, que ocurre esporadicamentey tiene unaetiologia
multifactorial. Sin embargo laocurrencia en grupos familiares
y gemelos sugiere un rol de heredad y un patrén de herencia
autosdémica con variable expresion. El rango de recurrenciaen
hermanos variadel 3 al 5% y destacala necesidad de un apro-
piado consejo genético en la familia que tiene historia de
gastrosquisis. La ausencia de evidencia para predisposicion
genética hace que regal te la necesidad de identificar posibles
factoresambientales .

Se han propuesto cuatro hipétesis en la etiologia del
defecto. La primera es que la gastrosquisis puede resultar de
una disrupcioén vascular del pliegue lateral derecho del abdo-
men y permitiendo la herniacién del contenido abdominal ha-
ciafuera. Lasegundaesque el defecto resultadelaoclusion de
laarteriaonfalomesentericain Utero, estaoclusion puede debi-
litar la pared abdominal y causar laruptura. Latercera hipéte-
sis es que una atrofia prematura o persistencia anormal de la
venaumbilical derechainiciaun dafio mesenquimatosoy falla
en la diferenciacion de la epidermis, este dafio o fala en la
diferenciacién resultaen un defecto delapared abdominal. La
cuartay Ultima hipétesis es que la gastrosquisis puede ser €l
resultado final de la ruptura i ntrauterl na de un pequefio
onfalocele con la absorcion del saco'.

Laincidenciade gastrosquisis estaen rangosde 1.4 a
2.5 casos por cada 10,000 nacimientos sin predileccion de gé-
nero. Durante |las Ultimas dos décadas, anivel mundia lainci-
denciatotal de gastrosquisis se haincrementado. Asi tenemos
en 1974 una prevalencia de 0.29 (95% IC 0.21 a 0.40) por
10,000 nacimientos 'y en 1998 de 1.66 (95% IC 1.51 a 1.85)
por 10,000 nacimientos. En algunos paises como Australia de
0.88 a2.65, Finlandiade 0.92 a1.92, Francia (Este central) de
0.15a1.46, Francia (Paris) de 0.00 a2.69, Irlanda (Dublin) de
0.00 a 1.56, Japdn de 1.01 a 2.28, Noruega de 0.99 a 3.07,
Américadel Sur de0.12 a2.88y lamés altade todas, México
de 1.20 a4.93, todas por 10,000 nacimientos y hasta 1998. En
nuestro medio L épez-Chévez y col. en un estudio de tres hos-
pitales de la ciudad de Hermoasillo, Sonora, México, en un pe-
riodo de 2 afios (1992 a 1994) en 17,834 NVR encontré 354
(2.0%) gon malformaciones congénitas, con gastrosquisis 12
(3.4%) . En el servicio de Neonatologia del HIES se encontrd
un caso por cada 162.5 egresos y una incidencia del 27% de
malformaciones asociadas alagastrosquisissiendo lasmasfre-
cuentes el Diverticulo deM eclll<el ,Atresiaintestinal, Madl rota-
cionintestina y Criptorquidia . Aunquelarazén exactaesdes-
conocida el incremento puede ser secundario a la mejor bus-
guedade casos, mejoriaen el diagndstico exacto degastrosquisis
con respecto a otros defectos de la pared abdominal y factores
deriesgo ambientales. L osfactores asociados que incrementan
€l riesgo de gastrosqguisis incluyen la edad materna, paridad y
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uso de drogas seleccionadas por la madre”.

Laincidenciade gastrosquisis es altaen madresjéve-
nesy declinamarcadamente con €l aumento en la edad mater-
na. Mujeres de menos de 20 afios de edad tienen 11 veces més
probabilidades de tener un hijo afectado. La baja paridad tam-
bién hamostrado queincrementael riesgo de gastrosquisis. Un
estudio conducido por Sharp y colaboradores en el 2000 en-
contré que 66% de las madres que parieron un bebe con
gastrosquisis fue en su primer embarazo, € 26.4% fue en €l
segundo y el 3.8% fue en el tercero 0 mas embarazos. Drogas
como la nicotina, pseudoefedrina, fenilpropanolamina, cocai-
na, aspirinay acetaminofen tomadas durante €l primer trimes-
tre de lagestacion son asoci iadas con un incremento en lainci-
denciade gastrosquisis >

Losavancesen €l control prenatal y laultrasonografia
permiten que los defectos de la pared abdominal sean comin-
mente diagnosticados in Gtero tan temprano como las 12 a 14
semanas de gestacion. El diagnéstico diferencial de los defec-
tos de la pared abdominal incluyen la gastrosquisis y €l
onfalocele. Lagastrosguisis es un defecto de la pared abdomi-
nal, lateral a cordon umbilical, mientras que el onfalocele es
un defecto en el que los intestinos estan encerrados dentro del
cordén umbilical. Puede ser dificil distinguir entrelosdossi €l
saco protector del onfalocel e estaroto. Esimportante recordar
gue la gastrosquisis no involucraa corddn umbilical, estam-
bién esencial distinguir entre los dos defectos porque hay una
altaincidenciade anomal ias congénitas/cromosomicas asoci a-
dascon el onfalocele. Laincidenciade anomal fas cromosdmicas

. .. 15
asociadas con gastrosquisis esmenor del 5% . Enlos casos de
nuestro reporte no serealizo el diagnéstico prenatal apesar de
haberse realizado un ultrasonido obstétrico a las 30-31 sema-
nas de gestacion y que el defecto de la pared abdominal apre-
ciado al nacimiento fue caracteristico de gastrosquisis en am-
bos.

Hay una baja incidencia de anomalias asociadas con
la gastrosquisis y comparada con otros defectos de la pared
abdominal. Un control durante 10 afios de infantes con
gastrosguisis encontrd una incidencia del 30% de anomalias
siendo laatresiaintestinal y lacriptorquidialas méas comunes.
Laatresiaintestinal se encontré en el 22% de Ilgs nifios af ecta-
dos y la criptorquidia fue notada en el 55% . Otro estudio,
también de seguimiento durante 10 afios de nifios con
gastrosquisis la atresia intestinal ocurrié en el 5.4% y la
criptorquidia en €l 24%. La criptorquidia en nifios afectados
por gastrosquisistiene unaocurrenciadel 31%y esta conside-
rada como una ar110ma| fa menor que usua mente requiere ma-
nejo conservador .

Lagastrosquisis se haasociado con un incremento en
€l riesgo de complicacionesen € tercer trimestre del embarazo
gue pueden ser: anormalidades del ritmo cardiaco fetal, 6bitos,
oligohidramnios/polihidramnios, crecimiento intrauterino res-
tringido, liquido amnidtico tefiido de meconio o hilis, trabajo
de parto prematuro.

La via de nacimiento continua siendo controvertida,
sin embargo, humerosos estudios no han mostrado diferencia
en lasupervivenciao complicaciones comparando laviavagina
0 cesarea. Lacesarease recomiendacuando el higado fetal esta
expuestoy hay riesgo de hemorragialetal. Aun més, se hareco-
mendado que lacesareaseareservada (nicamente paralas com-
plicaciones obstétricas usuales.

El cierre primario de la pared abdominal con preser-
vacion del ombligo es ampliamente aceptado, sin embargo al-
gunos autores prefieren la utilizacion de un silo de silastic y
reparacion electiva. Dependiendo del grado y 6rganos
eviscerados y tamafio de la cavidad abdominal, € infante es
tratado pronto a nacimiento con cierre primario o reduccion
por etapas del intestino. El uso de un silo protector inicial con
unretardo en el cierredel defecto eninfantes con gastrosquisis
esta asociado con un mejor rango en el cierre, menor nUmero
de dias de ventilacion mecanica, més rdpido el regreso de la
funcidn intestinal y menores complicaciones comparado con
los intentos de cierre temprano. La condicién del intestino du-
rantelacirugiay el grado de desproporcion viscero-abdominal
|nfluenC|aeI modo de reparacion y lamodalidad quirdrgicaa
escoger Gomez-Alcalay Cols. En el CMNN del IMSS en
Ciudad Obregdn, Sonora recomiendan la cirugia neonatal in-
mediata (CNI) para €l tratamiento de los defectos de la pared
abdominal yaque han obtenido buenos resultados con dia’. A
nuestros pacienteslacolocacion de un silo protector y €l cierre
por etapas fue una eleccidn acertada, tuvieron una evolucién
totalmente satisfactoria, no requirieron de ventilacién mecani-
caasistida, rdpido inicio de la alimentacién por viaoral y sin
presencia de complicaciones médicas o quirdrgicas.

Las complicaciones quirdrgicas mas frecuentes son
gastrointestinales como: Isquemiaintestinal, infarto intestinal,
fistula enterocutanea, enterocolitis necrotizante, obstruccion
intestinal, perforacion intestinal, atresia intestinal/estenosis,
ictericia colestésica, sindrome de intestino corto, disfuncién
intestinal prolongada. Infecciosas: SepS|s e infeccién de
catéteres venosos centrales eisguemia renal”

Factores que afectan el resultado final de la
gastrosquisis por parte del paciente son: bajo peso al nacimien-
to, anomalias asociadas, sufrimiento fetal, via de nacimiento,
edad gestacional y temperatura al ingreso. Condicion de los
intestinos: grado de serositis, engrosamientoy dilatacion delas
asas, atresia intestinal asociada y tipo de reparacion: Cierre
primario o por etapas.

CONCLUSION

La gastrosquisis es una emergencia quirdrgica que
puede ser diagnosticada prenatalmenteenformarutinariay que
debeincluir tempranamente consejo alos padres por un egquipo
multidisciplinario conformado por € perinatélogo, neonatélogo
y cirujano pediatra. El diagnostico de gastrosguisis demanda
un monitoreo estrecho del embarazo y vigilancia perinatal de-
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bido a incremento en el riesgo de perdidas fetales en el tercer
trimestre. Sereguiere de unainmediataeval uaciony manejo en
€l periodo neonatal inmediato, preferentemente en una unidad
de cuidado neonatal detercer nivel paraunaadecuada estabili-
zacion del infante en preparacion paralacirugia. Dado que hay
unafaltade uniformidad en el cuidado de nifios con gastrosquisis

y laeleccién en lamodalidad de manejo variaentre hospital es,
se requiere de méas ensayos controlados que resuelvan algunas
delas controversias alrededor del manejo delos nifios que tie-
nen gastrosquisis, que estandarice su cuidado y probablemente
ayuden amejorar los resultados. De momento se recomienda
un manejo individualizado del infante con gastrosquisis.
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