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Necrosis intestinal in utero por gastrosquisis

Acad. Dr. Carlos Baeza-Herrera,* Dr. Héctor Sanjuan-Fabián,**
Dra. Alejandra I Ortiz-Zúñiga,** Dr. Luis Manuel García-Cabello,***

Dr. Heladio M Nájera-Garduño,**** Dr. Héctor F Sánchez-Martínez*****

Summary

Introduction: Strangulation of the intestine as the result of
compression of its blood supply in a tightly closed gastroschi-
sis defect is a very rare occurrence.
Clinical cases: We present the cases of two newborn pa-
tients who had extra-abdominal infarcted bowel and intra-ab-
dominal jejunal atresia due to vascular compression for gas-
troschisis defect. One was associated with colonic, probably
acquired aganglionosis. Both had similar clinical courses.
Conclusions: This association is very uncommon. Progno-
sis of this complex is very poor.

Key words: Gastroschisis, Atresia, Aganglionosis, Short bow-
el syndrome, Intestinal obstruction.

Resumen

Introducción: la necrosis del intestino delgado por bloqueo
mecánico del aporte sanguíneo debido a una gastrosquisis
ocluida in utero, es un evento raro.
Casos clínicos: dos recién nacidos que tuvieron necrosis
intestinal extraabdominal y atresia yeyunal intraabdominal
causadas con seguridad por el mismo fenómeno isquémico.
En uno de ellos, además, se asoció aganglionosis probable-
mente adquirida. Ambos tuvieron un curso clínico similar al
referido en la literatura.
Conclusiones: se trata de una asociación descrita en muy
pocas ocasiones. El pronóstico de esta infrecuente entidad
es muy malo.

Palabras clave: gastrosquisis, atresia, agangliosis, síndro-
me de intestino corto, obstrucción intestinal.

Introducción

Ha sido plenamente demostrado, tanto en el laboratorio
como en la práctica clínica cotidiana(1,2), que la atresia ye-
yuno-ileal es consecuencia de un accidente vascular in ute-
ro, consistente en la interrupción del suministro de sangre
de alguna de las ramas de la arteria mesentérica superior.
Esa isquemia por lo general se debe a volvulus, invagina-
ción intestinal o enfermedad meconial(3).

Por otro lado, la gastrosquisis es un defecto paraumbili-
cal que aparece durante la fase extracelómica de desarrollo
y coincide con la rotación intestinal. El mecanismo íntimo
no ha sido establecido todavía, pero es probable que se deba
a trombosis de los vasos onfalo-mesentéricos. A diferencia
del onfalocele, en la gastrosquisis el orificio es pequeño, se
ubica a la derecha del cordón umbilical y siempre está ex-
puesto el intestino medio(4).

La presencia simultánea de atresia yeyunal, protrusión,
exposición y necrosis de un segmento de intestino delgado y
grueso sin un defecto paraumbilical y aparente acortamien-
to del intestino proximal a la atresia, constituye un complejo
extraordinariamente poco frecuente, toda vez que hasta el
año 2001 eran quince(5) los casos referidos en la literatura.
Por lo anterior, el propósito de este estudio es analizar y
hacer destacar las similitudes encontradas en dos neonatos,
así como referir los primeros casos que se conocen en nues-
tro país.

Casos clínicos

Caso 1

Recién nacida de 35.3 semanas de gestación, con Apgar
7-8, peso de 1,900 g, perímetro cefálico de 31 cm y períme-
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tro torácico de 30 cm. En la exploración física se encontró la
exposición de un fragmento de tejido que se presumió era
intestino. Estaba edematoso, de difícil manipulación, lige-
ramente enrollado y de color negro por la necrosis (Figura
1); protruía a través de un defecto paraumbilical derecho de
menos 2 mm de diámetro. Se solicitaron los exámenes de
laboratorio y gabinete correspondientes; las imágenes radio-
lógicas revelaron dilatación de intestino delgado y opacidad
pélvica (Figura 2). Por lo anterior, la paciente fue interveni-
da quirúrgicamente.

Como dato relevante se encontró ausencia de defecto en la
pared por donde con dificultad pasaba un cordón fibroso.
Dentro de la cavidad se observó interrupción de la continui-
dad intestinal, seguida de separación del otro extremo oblite-
rado por un defecto mesentérico en forma de V (atresia tipo
IIIa) y brevedad intestinal. Se procedió a efectuar yeyuno-
coloanastomosis término-lateral con desproporción de seg-
mentos de 8:1. El intestino residual total fue de 40 cm. La
evolución fue desfavorable ya que la paciente cursó con sep-
sis por Enterobacter cloacae y tuvo que ser nuevamente in-
tervenida.

En esa segunda ocasión se encontró dilatación proximal
con permeabilidad de la anastomosis, motivo por el cual se
efectuó una operación de Heineke-Mikulicz, sin resultados
favorables.

La siguiente operación, nueva enterostomía, se efectuó
debido a que no había movimientos intestinales adecuados,
por lo que en los siguientes días hubo pérdida importante de
líquidos que condujo a desnutrición grave, lo que obligó a la
restauración temprana de la permeabilidad y obtención de biop-
sias. Aunque la anastomosis cicatrizó en forma adecuada, la

reacción fue “síndrome de asa ciega”. La evolución ulterior
se caracterizó por dilatación abdominal permanente, ausencia
de evacuaciones y la aparición de trastornos diversos. El co-
lon por enema constató la ausencia de obstrucción e imagen
que sugería aganglionosis colónica (Figura 3). El estudio histo-

Figura 2.
Estudio
radiológico
simple de
abdomen
en posición
horizontal
que
muestra
dilatación
intestinal y
opacidad
pélvica.

Figura 3.
Colon por
enema que
muestra
permeabili-
dad del
intestino,
pero con un
segmento
estrecho
(flecha) que
sugiere
enfermedad
de Hirschs-
prung y que
conocemos
como “zona
de transi-
ción”.

Figura 1. Nótese cómo se inserta la estructura a la derecha
del cordón umbilical. Es visible el mesenterio y la pared in-
testinal, así como la ausencia de un defecto real en la pared
anterior del abdomen.
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lógico reveló ausencia de células ganglionares, con lo que
se confirmó aganglionosis (Figura 4). Finalmente la niña
falleció.

Caso 2

Recién nacido que ingresó a las pocas horas procedente
de un hospital del Estado de México. Era producto de pri-
mera gesta, embarazo armónico y parto sin complicaciones;
calificado con Apgar 8-8 y peso de 2,700 g. En el momento
del nacimiento se encontró distensión abdominal y una es-
tructura oscura compatible con segmento intestinal (Figura 5)
adherida a la pared abdominal a través de una banda fibrosa
y al lado derecho del cordón umbilical. El estudio radiológi-
co indicó signos de bloqueo intestinal.

Por sospecha de atresia intestinal, el paciente fue llevado
a sala de operaciones en donde a través de laparotomía ex-
ploradora se ratificó ausencia de defecto de la pared abdo-
minal, atresia yeyunal tipo IIIa, ausencia de válvula ileoce-
cal, apéndice y mitad del colon transverso y presencia de
intestino proximal de 20 cm. Se efectuó anastomosis yeyu-
nocolónica, sin que se lograra funcionamiento adecuado. El
estudio histológico indicó intestino delgado y grueso en el
espécimen enviado, aunque histológicamente era normal. La
evolución en los siguientes días fue desfavorable ya que
nunca hubo movimientos efectivos de vaciamiento del in-
testino. El paciente falleció debido a sepsis por germen no
identificado.

Discusión

La historia de la asociación –gastrosquisis ocluida in ute-
ro, exposición, necrosis y momificación de un segmento de
intestino delgado, atresia intestinal intraabdominal, así como

presencia de un síndrome manifiesto de intestino corto–, de
acuerdo con su concepción original, es relativamente nueva,
no más de 45 años. No se tenía idea de su existencia cuando
se empezaron a describir los primeros casos de gastrosqui-
sis típica en la literatura, y mucho menos que probablemen-
te obedecía a un mismo mecanismo etiopatogénico. El pri-
mer reporte alusivo al tema apareció en 1957, no obstante
que ese documento(6) niega la presencia de atresia intestinal.
El segundo, publicado en 1970(7), es idéntico a los que fue-
ron apareciendo en los años siguientes.

La asociación, como se está conociendo, establece la
ausencia de un defecto paraumbilical derecho, atresia yeyu-
noileal, exposición, necrosis y momificación de un segmen-
to, generalmente íleon terminal y colon derecho, y acorta-
miento real de la superficie de absorción, combinación que
estuvo presente en la mitad de los casos referidos en la lite-
ratura.

En relación con el primer componente, es decir, la ausen-
cia de defecto de la pared abdominal, los hallazgos in utero
y operatorios parecen indicar que en etapas tempranas del
desarrollo embrionario el intestino no alcanza a retornar a la
cavidad celómica y subsecuentemente sufre trastorno vas-
cular, probablemente debido a volvulus de intestino medio.
La hipótesis propone que sin intestino viable que mantenga
la abertura correspondiente a la gastrosquisis, la pared ab-
dominal se ocluye espontáneamente y el intestino que no
alcanzó a retornar, más que absorberse se necrosa y por efecto
del líquido amniótico se momifica(8).

Respecto a la atresia, sin duda alguna se debe al mismo
fenómeno, sin embargo, todos los casos en que se ha inte-
grado el complejo se ha encontrado similitud en los hallaz-
gos operatorios, lo que traduce que durante la fase extrace-
lómica, la isquemia por compresión que se ejerció fue
preponderantemente sobre vasos principales(9), toda vez que

Figura 4. Biopsia de colon obtenida en el primer caso. La ima-
gen histológica muestra ausencia de células ganglionares.

Figura 5. Imagen muy similar a la mostrada en la figura 1, tanto
en lo referente a la extensión, como en el aspecto y coloración.
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los daños consecutivos fueron mucho más extensos que los
ocasionados por una isquemia que sólo se traduce en atresia
ileoyeyunal ordinaria.

Los hallazgos operatorios referidos por nosotros y los
descritos en la literatura(6-8,10,11) han mostrado de manera
constante la presencia intraperitoneal de un pequeño seg-
mento de yeyuno muy dilatado, 15 a 45 cm de longitud, y
colon izquierdo, lo que significa que en el intestino fuera de
la cavidad hay parte del yeyuno, todo el íleon, el apéndice
cecal y el colon derecho m 2 d 3 g r 1 p ( h ) 3 c

Dado que estamos ante un complejo producto de un efec-
to único, no es de extrañar que en los casos relatados en la
literatura no se hayan encontrado otras anomalías del desa-
rrollo asociadas. Sin embargo, en el caso en que se asoció
aganglionosis, vale quizá como hipótesis que debido a la
crisis de isquemia extensa a la que es sometido el intestino
en desarrollo, la migración de las células ganglionares que
deben inervar el intestino posterior se suspende y secunda-
riamente aparece la aganglionosis. En uno de los casos de
aganglionosis “adquirida” reportados en la literatura(12) se
describe cómo después de una enfermedad isquémica gra-
ve, un niño sufrió aganglionosis del intestino distal como
secuela de la isquemia; la resolución se llevó a cabo me-
diante intervención quirúrgica.

Como reflexión final es conveniente indicar que los neo-
natos con asociación, conforme a lo observado en los pocos
casos referidos en la literatura, cursan con una gran cantidad
de problemas, algunos inherentes a las dificultades técnicas
que el cirujano encuentra al decidir la conducta quirúrgica,
pero en particular después de ella, independientemente de la
manera como se haya corregido la atresia. Una vez efectuada

la enterostomía o la entero-entero-anastomosis, el síndrome
de intestino corto se hace manifiesto, hay infección grave y
después síndrome colestásico irreversible por la combinación
de esos factores o por la influencia de alguno de ellos en par-
ticular. La mayoría de los neonatos referidos ha fallecido.
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