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Necrosis intestinal in utero por gastrosquisis

Acad. Dr. Carlos Baeza-Herrera,* Dr. Héctor Sanjuan-Fabian,**
Dra. Algiandra | Ortiz-ZUfiiga,** Dr. Luis Manuel Garcia-Cabello,***
Dr. Heladio M N§jera-Gardufio,**** Dr. Héctor F SAnchez-Martinez*****

Resumen

Introduccién: la necrosis del intestino delgado por bloqueo
mecanico del aporte sanguineo debido a una gastrosquisis
ocluida in utero, es un evento raro.

Casos clinicos: dos recién nacidos que tuvieron necrosis
intestinal extraabdominal y atresia yeyunal intraabdominal
causadas con seguridad por el mismo fenémeno isquémico.
En uno de ellos, ademas, se asoci6 aganglionosis probable-
mente adquirida. Ambos tuvieron un curso clinico similar al
referido en la literatura.

Conclusiones: se trata de una asociacion descrita en muy
pocas ocasiones. El prondstico de esta infrecuente entidad
es muy malo.

Palabras clave: gastrosquisis, atresia, agangliosis, sindro-
me de intestino corto, obstruccidn intestinal.

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.

Introduccién

Ha sido plenamente demostrado, tanto en el |aboratorio
como en la préctica clinica cotidianall?, que la atresia ye-
yuno-ileal es consecuencia de un accidente vascular in ute-
ro, consistente en la interrupcion del suministro de sangre
de alguna de las ramas de la arteria mesentérica superior.
Esa isquemia por lo general se debe a volvulus, invagina
cién intestinal o enfermedad meconial @)
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Por otro lado, la gastrosquisis es un defecto paraumbili-
cal que aparece durante |a fase extracel6mica de desarrollo
y coincide con larotacién intestinal. EI mecanismo intimo
no hasido establecido todavia, pero es probable que se deba
atrombosis de los vasos onfal o-mesentéricos. A diferencia
del onfalocele, en la gastrosquisis el orificio es pequefio, se
ubica a la derecha del corddén umbilical y siempre esta ex-
puesto el intestino medio™.

La presencia simultanea de atresia yeyunal, protrusion,
exposicion y necrosis de un segmento de intestino delgado y
grueso sin un defecto paraumbilical y aparente acortamien-
todel intestino proximal alaatresia, constituye un complejo
extraordinariamente poco frecuente, toda vez que hasta €l
afo 2001 eran quince® los casos referidos en |a literatura.
Por o anterior, € propdsito de este estudio es analizar y
hacer destacar las similitudes encontradas en dos neonatos,
asi como referir |0s primeros casos que se conocen en nues-
tro pais.

Casos clinicos
Caso 1

Recién nacida de 35.3 semanas de gestacion, con Apgar
7-8, peso de 1,900 g, perimetro cefalico de 31 cmy perime-
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tro toracico de 30 cm. En laexploracién fisicase encontré la
exposicion de un fragmento de tejido que se presumié era
intestino. Estaba edematoso, de dificil manipulacién, lige-
ramente enrollado y de color negro por la necrosis (Figura
1); protruiaatravés de un defecto paraumbilical derecho de
menos 2 mm de diametro. Se solicitaron los exdmenes de
laboratorio y gabinete correspondientes; lasimagenesradio-
|6gicas revelaron dil atacién de intestino delgado y opacidad
pélvica (Figura2). Por lo anterior, la paciente fue interveni-
da quirdrgicamente.

Como dato relevante se encontro ausenciade defecto en la
pared por donde con dificultad pasaba un cordén fibroso.
Dentro de la cavidad se observo interrupcion de la continui-
dad intestinal, seguida de separacion del otro extremo oblite-
rado por un defecto mesentérico en formade V (atresia tipo
I11a) y brevedad intestinal. Se procedié a efectuar yeyuno-
coloanastomosis término-lateral con desproporcién de seg-
mentos de 8:1. El intestino residual total fue de 40 cm. La
evolucion fue desfavorable ya que la paciente cursd con sep-
sis por Enterobacter cloacae y tuvo que ser nuevamente in-
tervenida.

En esa segunda ocasion se encontrd dilatacion proximal
con permeabilidad de la anastomosis, motivo por €l cual se
efectud una operacion de Heineke-Mikulicz, sin resultados
favorables.

La siguiente operacion, nueva enterostomia, se efectud
debido a que no habia movimientos intestinal es adecuados,
por 1o que en los siguientes dias hubo pérdida importante de
liquidos que condujo a desnutricion grave, 1o que obligd ala
restauraci on tempranadelapermeabilidad y obtencion debiop-
sias. Aunque la anastomosis cicatrizo en forma adecuada, la

Figura 1. N6tese como se inserta la estructura a la derecha
del cordén umbilical. Es visible el mesenterio y la pared in-
testinal, asi como la ausencia de un defecto real en la pared
anterior del abdomen.

reaccion fue “sindrome de asa ciegd’. La evolucién ulterior
se caracterizo por dilataci 6n abdominal permanente, ausencia
de evacuacionesy la aparicion de trastornos diversos. El co-
lon por enema constatd la ausencia de obstruccion e imagen
gue sugeriaaganglionosiscolénica(Figura3). El estudio histo-

Figura 2.
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simple de
abdomen
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Figura 3.
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de transi-
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I6gico revel 6 ausencia de células ganglionares, con lo que
se confirmd aganglionosis (Figura 4). Finalmente la nifia
fallecio.

Caso 2

Recién nacido que ingresb a las pocas horas procedente
de un hospital del Estado de México. Era producto de pri-
mera gesta, embarazo arménico y parto sin complicaciones;
calificado con Apgar 8-8y peso de 2,700 g. En el momento
del nacimiento se encontré distensién abdomina y una es-
tructuraoscuracompatible con segmento intestinal (Figura5)
adherida ala pared abdominal através de una bandafibrosa
y a lado derecho del corddn umbilical. El estudio radiol 6gi-
co indicd signos de bloqueo intestinal.

Por sospecha de atresiaintestinal, el paciente fue llevado
a sala de operaciones en donde a través de laparotomia ex-
ploradora se ratificé ausencia de defecto de la pared abdo-
minal, atresia yeyunal tipo I11a, ausencia de vavulaileoce-
cal, apéndice y mitad del colon transverso y presencia de
intestino proximal de 20 cm. Se efectud anastomosis yeyu-
nocolénica, sin que se lograra funcionamiento adecuado. El
estudio histolégico indicé intestino delgado y grueso en €l
espécimen enviado, aungue histol égicamente eranormal. La
evolucion en los siguientes dias fue desfavorable ya que
nunca hubo movimientos efectivos de vaciamiento del in-
testino. El paciente fallecié debido a sepsis por germen no
identificado.

Discusion
Lahistoriade laasociaci 6n —gastrosquisis ocluidain ute-

ro, exposicioén, necrosis y momificacion de un segmento de
intestino delgado, atresiaintestinal intraabdominal, asi como

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

presencia de un sindrome manifiesto de intestino corto—, de
acuerdo con su concepcion original, esrelativamente nueva,
no més de 45 afios. No se teniaidea de su existencia cuando
se empezaron a describir los primeros casos de gastrosqui-
sistipicaen laliteratura, y mucho menos que probablemen-
te obedecia a un mismo mecanismo etiopatogénico. El pri-
mer reporte alusivo al tema aparecio en 1957, no obstante
que ese documento® niegalapresenciade atresiaintestinal.
El segundo, publicado en 1970, esidéntico alos que fue-
ron apareciendo en |los afios siguientes.

La asociacion, como se esta conociendo, establece la
ausenciade un defecto paraumbilical derecho, atresiayeyu-
noileal, exposicidn, necrosisy momificacion de un segmen-
to, generalmente ileon terminal y colon derecho, y acorta-
miento real de |la superficie de absorcidn, combinacion que
estuvo presente en lamitad de los casos referidos en lalite-
ratura.

En relacion con el primer componente, esdecir, laausen-
ciade defecto de la pared abdominal, los hallazgosin utero
y operatorios parecen indicar que en etapas tempranas del
desarrollo embrionario €l intestino no alcanzaaretornar ala
cavidad celébmicay subsecuentemente sufre trastorno vas-
cular, probablemente debido a volvulus de intestino medio.
La hipdtesis propone que sin intestino viable que mantenga
la abertura correspondiente a la gastrosquisis, la pared ab-
dominal se ocluye espontaneamente y €l intestino que no
alcanz6 aretornar, mas que absorberse se necrosay por efecto
del liquido amniético se momifical®.

Respecto a la atresia, sin duda alguna se debe al mismo
fendmeno, sin embargo, todos los casos en que se hainte-
grado el complejo se ha encontrado similitud en los hallaz-
gos operatorios, o que traduce que durante la fase extrace-
[6mica, la isquemia por compresion que se gjercio fue
preponderantemente sobre vasos principales®, todavez que

b

Figura 5. Imagen muy similar a la mostrada en la figura 1, tanto
en lo referente a la extension, como en el aspecto y coloracion.
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los dafios consecutivos fueron mucho més extensos que los
ocasionados por unaisquemiaque solo se traduce en atresia
ileoyeyunal ordinaria.

Los hallazgos operatorios referidos por nosotros y los
descritos en la literatura®8101) han mostrado de manera
constante la presencia intraperitoneal de un pequefio seg-
mento de yeyuno muy dilatado, 15 a 45 cm de longitud, y
colonizquierdo, lo que significaque en el intestino fuerade
la cavidad hay parte del yeyuno, todo €l ileon, el apéndice
cecal y el colon derecho,

Dado que estamos ante un complejo producto de un efec-
to Unico, no es de extrafiar que en los casos relatados en la
literatura no se hayan encontrado otras anomalias del desa-
rrollo asociadas. Sin embargo, en el caso en que se asocio
aganglionosis, vale quiza como hipétesis que debido a la
crisis de isguemia extensa a la que es sometido el intestino
en desarrollo, la migracion de las células ganglionares que
deben inervar €l intestino posterior se suspende y secunda-
riamente aparece la aganglionosis. En uno de los casos de
aganglionosis “adquirida’ reportados en la literatura®® se
describe cdmo después de una enfermedad isquémica gra-
ve, un nifio sufrié aganglionosis del intestino distal como
secuela de la isquemia; la resolucion se llevo a cabo me-
diante intervencién quirdrgica.

Como reflexién fina es conveniente indicar que |os neo-
natos con asociacion, 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 €l cirujano encuentra al decidir la conducta quirdrgica,
pero en particular después de €ella, independientemente de la
manera como se haya corregido laatresia. Una vez efectuada

la enterostomia o la entero-entero-anastomosis, € sindrome
de intestino corto se hace manifiesto, hay infeccion grave y
después sindrome colestasico irreversible por lacombinacion
de esos factores o por lainfluencia de alguno de ellos en par-
ticular. La mayoria de los neonatos referidos ha fallecido.
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