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Diagnóstico y seguimiento prenatal de 
pacientes con onfalocele

Resumen

OBJETIVO: Determinar la prevalencia de onfalocele, describir sus características, su 
relación con otros defectos fetales y con síndromes congénitos en un centro de refe-
rencia de tercer nivel de atención.

MATERIALES Y MÉTODOS: Estudio retrospectivo, retrolectivo, de serie de casos, 
efectuado mediante la revisión de los expedientes de pacientes atendidas en la clínica 
de defectos del Departamento de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de 
Perinatología entre 2007 y 2019. Criterios de inclusión: pacientes con diagnóstico pre-
natal de onfalocele, con atención prenatal y terminación del embarazo en el Instituto. 
Se calculó la prevalencia, se describieron las características del defecto, los desenlaces 
perinatales, otros defectos relacionados y la coexistencia de enfermedades genéticas. 
Para el análisis de los resultados se utilizó estadística descriptiva.

RESULTADOS: Se revisaron 62 expedientes y se encontró que la prevalencia del 
defecto fue de 1 caso por cada 1000 recién nacidos en el periodo estudiado. La edad 
promedio de las madres fue 26.7 (límites 15 y 41) años y las semanas de embarazo al 
nacimiento 35.6 (límites 25 y 41.1). En 39 pacientes se encontró onfalocele gigante. 
Se identificaron 37 casos de onfalocele relacionados con otros defectos estructurales; 
fallecieron 21 de los 62 neonatos. 

CONCLUSIÓN: El onfalocele es un defecto heterogéneo y multifactorial que, al contar 
con el conocimiento de su comportamiento, las características que lo conforman, 
su asociación con otros defectos congénitos y con alteraciones genéticas permite la 
atención prenatal y posterior al nacimiento de manera óptima; la ecografía prenatal 
es una herramienta útil para su diagnóstico y vigilancia.

PALABRAS CLAVE: Onfalocele; síndrome; onfalocele gigante; edad materna; semanas 
de embarazo; diagnóstico prenatal; mortalidad perinatal.

Abstract 

OBJECTIVE: Determine the prevalence of omphalocele, describe its characteristics, 
its relationship to other fetal defects and congenital syndromes in a third level of care 
referral center.

MATERIALS AND METHODS: Retrospective, retrolective, case series study, carried out 
by reviewing the records of patients attended in the defects clinic of the Maternal-Fetal 
Medicine Department of the Instituto Nacional de Perinatología between 2007 and 
2019. Inclusion criteria: patients with prenatal diagnosis of omphalocele, with prenatal 
care and termination of pregnancy at the Institute. Prevalence was calculated, char-
acteristics of the defect, perinatal outcomes, other related defects and coexistence of 
genetic diseases were described. Descriptive statistics were used to analyze the results.

RESULTS: Sixty-two files were reviewed and it was found that the prevalence of the 
defect was 1 case per-1000 newborns in the period studied. The average age of the 
mothers was 26.7 (15 to 41) years and the weeks of pregnancy at birth 35.6 (25 to 
41.1). Giant omphalocele was found in 39 patients. Thirty-seven cases of omphalocele 
related to other structural defects were identified; 21 of the 62 neonates died.
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ANTECEDENTES

El onfalocele es ocasionado por una falla en 
el cierre de la región mesodérmica lateral que 
impide el plegamiento central.1 Por lo tanto, es 
un defecto de la pared abdominal caracterizado 
por su tamaño variable, relación directa con el 
cordón umbilical y por la ausencia de músculos 
abdominales, fascia y piel que contiene asas 
intestinales e, incluso, otros órganos, como el 
estómago y parte del hígado, recubiertos por 
amnios en la superficie externa y peritoneo en 
la superficie interna, con gelatina de Wharton 
entre ambos.2,3 Cuando el defecto abdominal 
es igual o mayor a 5 cm de diámetro, con pro-
trusión o contenido hepático, se conoce como 
onfalocele gigante.4

La prevalencia estimada de onfalocele es de 1 
caso por cada 10,000 nacimientos5 o entre 1 a 3 
casos por cada 10,000 nacimientos,2 dependien-
do de la información revisada. La prevalencia del 
onfalocele corresponde, con mayor frecuencia, a 
mujeres en los extremos de la edad reproductiva 
en comparación con el resto de la población, 
menores de 20 años (OR 1.34; 95% IC95%: 
1.14-1.56) y mayores de 35 años (OR 1.77; 
IC95%: 1.54-2.04), respectivamente.6 

Para el diagnóstico prenatal mediante ultrasono-
grafía es indispensable evaluar la posición del 

defecto en relación con el cordón umbilical, la 
existencia o no de cubierta membranosa, tamaño 
del defecto, los órganos contenidos en éste, la 
relación con las bandas amnióticas y las anoma-
lías asociadas. Estos hallazgos son decisivos para 
poder establecer el diagnóstico, pronóstico y su 
diferenciación. El diagnóstico ecográfico tiene 
sensibilidad de 80%.7

Las anormalidades estructurales asociadas con 
este defecto se encuentran en 35 a 70% de 
los casos. Se detectan en mayor proporción 
los defectos cardiacos (en más de 50%), las 
anormalidades gastrointestinales, anomalías 
genitourinarias, hendiduras orofaciales, defectos 
del tubo neural y diafragmáticos, polihidramnios 
y restricción del crecimiento intrauterino.8 

Este defecto se relaciona con aneuploidias en 30 
a 60% de los casos, sobre todo trisomía 13, 18 
y 21. La localización del hígado en el defecto 
se asocia con un cariotipo normal en el feto.7,8 
La mortalidad perinatal es de alrededor de 30%, 
porcentaje que se incrementa cuando se asocia 
con otras anomalías estructurales fetales o alte-
raciones cromosómicas numéricas.3 

El onfalocele aislado (prevalencia de 20%, 
aproximadamente) alcanza una supervivencia 
incluso de 90%; sin embargo, quienes tienen 
anomalías cromosómicas o defectos congénitos 

CONCLUSION: The omphalocele is a heterogeneous and multifactorial defect; 
having the knowledge of its behavior, describing the characteristics of the defect, 
its association with other congenital and genetic defects allows us its prenatal and 
post-birth approach in an optimal way, Prenatal ultrasound is a useful tool for its 
diagnosis and surveillance.

KEYWORDS: Omphalocele; Syndrome; Giant omphalocele; Maternal age; Gestational 
age; Prenatal diagnosis; Perinatal mortality.
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asociados tienen peor pronóstico, por interrup-
ción del embarazo o muerte intrauterina.9 

El Instituto Nacional de Perinatología es un 
centro de referencia de fetos con defectos, por 
lo que la frecuencia de los diversos defectos 
fetales puede ser mayor que en el resto del país. 
Al ser un centro de tercer nivel de atención, la 
evaluación prenatal que se ofrece a estos fetos 
incluye una participación multidisciplinaria des-
de el punto de vista obstétrico, fetal, genético y 
quirúrgico. En virtud de lo anterior se dispone 
de una base de datos de los casos que han com-
pletado su estudio en el Instituto y en los que se 
cuenta con los estudios completos que pueden 
ofrecerse en centros internacionales de primer 
nivel: asesoría genética, amniocentesis, biopsia 
de vellosidades coriales, ecocardiografía fetal y, 
en su caso, corrección quirúrgica al nacimiento. 
El conocimiento de las características del defec-
to, sus defectos asociados y su supervivencia 
en este nivel de atención no se han reportado. 
Ante este escenario se efectuó este estudio que 
tuvo por objetivo: establecer la prevalencia de 
onfalocele, describir sus características, su rela-
ción con otros defectos fetales y con síndromes 
congénitos en un centro de referencia de tercer 
nivel de atención.

MATERIALES Y MÉTODOS

Estudio retrospectivo, retrolectivo, de serie de 
casos, efectuado mediante la revisión de los 
expedientes de pacientes atendidas entre enero 
de 2007 y diciembre de 2019 en la clínica de 
defectos del Departamento de Medicina Materno 
Fetal del Instituto Nacional de Perinatología. Se 
eligieron los expedientes de las pacientes con 
embarazo único, con diagnóstico prenatal de 
onfalocele, con seguimiento completo, evalua-
ción por Genética, Cardiología fetal, Psicología 
y Cirugía pediátrica, con finalización del emba-
razo en el INPer, que contaran con evaluación 
genética posnatal, cirugía neonatal o necropsia 

y confirmación del diagnóstico de defecto en la 
pared abdominal. 

Criterio de exclusión: expedientes de pacientes 
con falta de información. Todos los diagnósticos 
prenatales los establecieron médicos con espe-
cialidad en Medicina Materno Fetal adscritos 
al Departamento de Medicina Materno Fetal. 
En todos los casos el diagnóstico se estableció 
a partir de un defecto de cierre en la pared 
abdominal, recubierto por una membrana, que 
incluía el cordón umbilical y contenía o no el 
hígado en su interior.

Se revisaron y analizaron los expedientes clíni-
cos físicos y electrónicos para la obtención de los 
datos de las madres: antecedentes demográficos, 
enfermedades concomitantes, edad de la madre, 
semanas de embarazo, cantidad de embarazos; 
del feto: semanas en gestación al momento del 
diagnóstico, características del defecto (recu-
brimiento, tamaño y contenido), otros defectos 
o síndromes genéticos asociados, mortalidad 
reportada y estudios citogenéticos practicados 
(cariotipo), desenlaces neonatales: peso, sema-
nas al término, vía de nacimiento y corrección 
quirúrgica. Esta información se reunió en una 
base de datos para su análisis estadístico median-
te medidas de tendencia central, de dispersión 
y distribución de frecuencias. La prevalencia se 
calculó por cada 1000 nacimientos registrados 
en la institución en el periodo del estudio.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se registraron 
56,025 nacimientos, con un promedio anual 
de 4309. Se encontraron 62 pacientes con 
diagnóstico prenatal de feto con defecto en 
la pared abdominal de tipo onfalocele, que 
se corroboró al nacimiento. Se informan las 
frecuencias por año de estudio. (Figura 1). La 
prevalencia en el INPer fue de 1 por cada 1000 
nacimientos.
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La edad promedio de las madres fue de 26.7 
años (con límites de 15 y 41 años). Eran primi-
gestas 33 pacientes y 29 cursaban el segundo o 
más embarazos. 54 de 62 pacientes terminaron 
el embarazo por cesárea y 8 de 62 por vía va-
ginal. El promedio de semanas de gestación al 
nacimiento fue de 35.6 (DE ± 10.6), con peso 
promedio de 2657 (DE ± 731.96) gramos. Los 
nacimientos antes de la semana 37 fueron 27 
de 62 y se encontró peso menor a 2500 gramos 
al nacimiento en 32 de 62 casos. En cuanto a 
distribución por sexo 41 de los 62 recién naci-
dos fueron masculinos. Las características de las 
pacientes y de sus recién nacidos se describen 
en el Cuadro 1. 

Entre los antecedentes de las madres se en-
contraron: diabetes pregestacional en 8 de 62, 
hipertensión arterial sistémica solo en 3 de las 
62, tabaquismo en 10 de 62, alcoholismo en 6 
de 62 y consumo de cannabis solo en dos (Figura 
2). En cuanto a padecimientos obstétricos asocia-

Figura 1. Cantidad de casos de onfalocele (n = 62) por año en el Instituto Nacional de Perinatología (2007-2019).
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dos se encontraron 10 pacientes con: diabetes 
gestacional (5 de 62) y preeclampsia (5 de 62).

La mediana de semanas de gestación al momen-
to del diagnóstico fue de 29.1 (intervalo de 11 
a 41). El tamaño medio del defecto al momento 
del diagnóstico fue de 3.7 cm (intervalo de 0.62 
a 6.8). Previo a la finalización del embarazo las 
medidas promedio del saco del defecto fueron 
de 4.65 (1.8 a 18.2) cm en el diámetro antero-
posterior por 4.29 (1.3 a 15) cm en su diámetro 
transverso, el perímetro del defecto, incluido el 
saco de recubrimiento fue de 19.19 cm en pro-
medio (4.4 a 47.5). Se encontró polihidramnios 
en 6 de las 62 y oligohidramnios en 6 de 62. La 
restricción del crecimiento se registró en 6 de 62 
fetos. De acuerdo con la medición de las dimen-
siones del defecto y su contenido visceral, 39 
de 62 casos se clasificaron prenatalmente como 
onfalocele gigante; de éstos 3 se asociaron con 
evisceración de un solo órgano, y 9 de 39 con 
3 órganos o más eviscerados en el interior del 
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defecto. En 33 de los 62 casos el contenido del 
defecto fueron el hígado y el intestino. Figura 3 

Antes del nacimiento se encontraron defectos 
asociados al onfalocele en 27 de los 62 casos. 
Los más frecuentes fueron los cardiacos en 10 
de 27. En la evaluación posnatal se identificaron 
defectos asociados en 37 de los 62, con los car-
diovasculares ocupando también el primer lugar 
con 13 de 37 (Cuadro 2), destacaron los defectos 
del tabique interventricular y la interrupción de 
la vena cava inferior en 5 de los 37 casos.

Del total de pacientes 35 de 62 aceptaron el 
estudio citogenético, en 3 de las 35 no hubo 
crecimiento. Del resto de los estudios en 29 de 

32 el resultado fue normal, y anormal en 3 de 
32 que correspondieron a alteraciones numéri-
cas cromosómicas (2 con trisomía 18 y 1 con 
trisomía 13). De los 35 estudios citogenéticos 
efectuados 18 se practicaron antes del nacimien-
to y 7 después de éste.

La mortalidad perinatal sucedió en 21 de los 
62, correspondieron a muerte intrauterina 7 y 
14 a muerte neonatal. De las 7 muertes fetales, 
3 tenían onfalocele gigante, 1 onfalocele roto 
y solo otro cromosomopatía y 4 de 7 tenían 
anomalías asociadas (Cuadro 3). Los siete óbitos 
nacieron por vía vaginal. De los 14 casos con 
muerte neonatal, 13 tenían onfalocele gigan-
te, en 6 de 14 el defecto estaba roto, 2 tenían 
cromosomopatía y 13 anomalías asociadas. 
De este grupo 6 alcanzaron colocación de silo 
neonatal, el resto tuvieron muerte neonatal 
inmediata. Cuadro 4

Cuadro 1. Características de pacientes incluidos en el estudio

Características de los 
pacientes

Cantidad de 
pacientes
(n = 62)

Porcentaje
(%)

Edad de la madre
Menos de 19 años
20-35 años
Más de 35 años

17
40
5

27.42
64.51
8.06

Embarazos
Primigestas 
Más de 1 embarazo

33
29

53.22
46.77 

Vía de nacimiento
Vaginal 
Abdominal 

8
54

12.90
87.09 

Semanas de 
embarazo al 
nacimiento

Media 
Máxima 
Mínima 

35.6 (DE ± 10.6)
41.1
25

NA
NA
NA

Sexo del recién 
nacido

Masculino 
Femenino

41
21 

66.12
33.87 

Peso al nacimiento
Media
Máximo 
Mínimo 

2657 g (DE ± 731.96)
3550 g
425 g

NA
NA
NA

Figura 2. Distribución de los antecedentes de las 
madres.
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Figura 3. Contenido del defecto por hallazgos ecográficos.

Cuadro 2. Otros defectos asociados

Tipo de defecto

Hallados por 
ultrasonografía 
n = 27 de 62 

(%)

Hallados al 
nacimiento

n = 37 de 62 
(%)

Faciales 3 (11.11) 6 (16.21)

Diafragmáticos 1 (3.70) 1 (2.70)

Cardiovasculares 10 (37.03) 13 (35.13)

Extremidades- 
esqueléticas

5 (18.51) 9 (24.32)

Genitourinario 6 (22.22) 6 (16.21)

Sistema nervioso 
central

2 (7.40) 2 (5.40)

Total 27/62 (43.54) 37/62 (59.67)

35
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25
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15

10

5

0

Más de 3 víscerasIntestino-hígado-estómagoIntestino-hígadoHígadoIntestino

Onfalocele gigante, n: 39Onfalocele total, n: 62

Supervivieron 41 de los 62 recién nacidos, de 
ellos, el defecto se clasificó antes del nacimiento 
como gigante en 30; ninguno tuvo anorma-
lidades cromosómicas; 20 tenían anomalías 
asociadas, 11 tuvieron corrección quirúrgica 

en los primeros 7 días después del nacimiento 
y en 12 de 41 se colocó silo y en el 18 se aplicó 
terapia VAC (vacuum assisted closure). El tiempo 
trascurridos hasta el cierre definitivo fue variable.

DISCUSIÓN 

En la búsqueda se encontraron 62 casos de 
onfalocele, lo que concuerda con el reporte 
de 1998-2008 también del Instituto Nacional 
de Perinatología en el que se describieron 198 
pacientes con defectos en la pared abdominal, 
de los cuales 152 (76.76%) correspondieron 
a gastrosquisis, 41 (20.70%) a onfalocele, 4 
(2.02%) a pentalogía de Cantrell y 1 (0.50%) a 
hernia de cordón umbilical.10 

La prevalencia obtenida en nuestro estudio fue 
de 1 por cada 1000 nacimientos y de 11.06 
por cada 10,000 nacimientos. Esto difiere de 



Ginecología y Obstetricia de México

762

2020; 88 (11)

https://doi.org/10.24245/gom.v88i11.4177

los reportes de otros estudios, Nazer y su grupo 
informaron 2.7 por cada 10,000 nacimientos,2 
Marshall y colaboradores 1.92 por cada 10,000 
nacimientos6 y Kirby y sus coautores 1.86 por 
cada 10,000 nacimientos.11 El Instituto Nacional 
de Perinatología de México es un hospital de 
tercer nivel de referencia nacional, condición 
que propicia la mayor captación de pacientes 
con este diagnóstico.

En este estudio se identificó un promedio de 
edad de las madres de 26.7 años. En un estudio 
llevado a cabo en la Universidad de Florida 
(1982-2000) se observó un promedio de edad 
de las madres de 27.2 años relacionado con 
onfalocele.12

Las semanas de gestación promedio al nacimien-
to fueron 35.6 semanas y el peso promedio de los 
recién nacidos de 2657 gramos, con prematurez 
en 27 de 62 de los casos y peso menor a 2500 
gramos al nacimiento en 32 de 62 casos; similar 
a lo reportado por Hwang y su grupo de 42% y 
Henrich y colaboradores de 26.9%.12,13 

La vía de nacimiento abdominal se registró en 50 
de las 62 pacientes para permitir la protección 
del saco, ante la probabilidad de ruptura.13 En 
este estudio 54 de 62 embarazos finalizaron 
por vía abdominal; a pesar de ello, esto aún es 
controvertido debido a que en la mayor parte 
de los estudios reportados, la vía de nacimiento 
abdominal no ha demostrado mayor beneficio 
que por parto.7,13 

Existen reportes referentes a teratógenos asocia-
dos, entre ellos el tabaquismo.8 En el estudio 10 
de las 62 pacientes eran fumadoras; aun así, la 
probabilidad de asociación no fue estadística-
mente significativa en la bibliografía descrita. En 
el caso particular del estudio no se dispuso ni de 
la cantidad ni de la frecuencia de cigarrillos que 
consumían al día, a la semana o al mes. 

El onfalocele se asocia con otros defectos con-
génitos en 36 a 70%, con predominio de las 
anomalías cardiacas, incluso en 50%, seguido 
de alteraciones gastrointestinales (defectos 
diafragmáticos), músculo-esqueléticas, genitou-

Cuadro 3. Desenlaces al nacimiento de los fetos con muerte prenatal

Paciente Semanas de 
gestación

Peso al nacer en 
gramos

Tamaño del 
defecto en cm

Diagnóstico 
citogenético

Defectos asociados

1 24.4 580 1.0 x 1.0 Normal MLPA Aislado

2 30.0 1545 5.0 x 6.0 46 XY cordón Atresia tricuspidea
Obstrucción urinaria baja

CIV
Anhidramnios

3 25.6 575 5.0 x 3.35 47 XX+18 LA CIV
Dandy Walker

Oligohidramnios

4 35.0 1207 3.8 x 4.5 46 XX  LA RCIU
Oligohidramnios
Pie equinovaro

5 28.0 425 4.0 x 4.0 46 XX  LA RCIU
Oligohidramnios

6 28.0 985 6.5 x 4.5 46 XX  LA Aislado

7 27.6 851 3.0 x 3.0 Roto 46 XY  LA Aislado

LA = líquido amniótico; RCIU = restricción de crecimiento intrauterino; CIV= comunicación interventricular; MLPA= multiplex 
ligation-dependent probe amplification.
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Cuadro 4. Desenlaces de los recién nacidos con muerte neonatal

Paciente Semanas de 
gestación

Peso al nacer 
en gramos

Tamaño del 
defecto en cm

Diagnóstico 
citogenético

Tratamiento Defectos asociados

1 35.5 2700 10.0 x 10.0 46XY BVC SILO Criptorquidea bilateral
Muerte por sepsis

2 35.0 2410 8.0 x 7.0 roto NO SILO Aislado
Muerte por sepsis

3 27.0 1095 8.0 x 6.0 roto 46 XY posnatal NO CIV
Muerte por prematurez

4 36.0 2055 7.5 x 5.0 47 XY+13 LA NO Labio y paladar hendido bilateral
Microoftalmia bilateral

5 38.0 3205 6.0 x 7.0 Sin crecimiento SILO Arteria umbilical única
Agenesia renal derecha

Muerte por sepsis

6 33.4 1835 4.0 x 6.0 roto 46 XY LA NO Retrognatia
Polihidramnios

Hipoplasia pulmonar

7 33.0 1310 6.0 x 3.0 46 XY posnatal NO RCIU
Polihidramnios

CIV
CIA

Muerte por sepsis

8 36.0 2520 4.0 x 5.0 roto Sin crecimiento SILO Pie equinovaro bilateral

9 37.0 2670 18.2 x 15 46 XY LA NO Hernia diafragmática
Hipoplasia pulmoanr

Arteria umbilical única
Dextrocardia

10 34.2 2120 6.0 x 6.5 46 XY posnatal N0 Displasia pulmonar
Apéndice preauricular

CIV muscular

11 37.1 1615 2.0 x 2.0 47 XY +18 LA NO Cardiopatía compleja
RCIU

Dandy Walker
Huesos cortos
Polihidramnios

12 35.0 1765 7.0 x 11.0 roto 46 XY  LA SILO Vena cava izquierda persistente
Arteria umbilical única

RCIU

13 33.4 1885 18.0 x 15.0 
roto

46 XX LA SILO RCIU
Interrupcion de vena cava inferior

14 36.0 2100 6.5 x 5.0 46 XX LA NO Interrupción de vena cava inferior 
Polihidramnioos

RCIU: restricción del crecimiento intrauterino; LA: líquido amniótico; CIA: comunicación interauricular; CIV: comunicación interverntricular.

rinarias y del sistema nervioso central.1,7,8 En esta 
serie de casos se observaron otros defectos estruc-
turales después del nacimiento en 37 de 62 recién 
nacidos con defectos asociados. Los del sistema 

cardiovascular fueron los más frecuentes (en 13 de 
37), seguidos por los de músculo esquelético (en 
9 de 37) y genitourinarios (en 6 de 37). Similar al 
informe de Conner y su grupo de 67%.14 
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Las alteraciones en el sistema venoso (inte-
rrupción de la vena cava inferior) han llegdo a 
asociarse en pacientes con onfalocele, pero es 
aún más raro que se reporten antes del naci-
miento. Se encuentran, incluso, en 21% (IC95%: 
0.1-37%) de los casos, según lo descrito por 
Mlczoch y Carvalho en su estudio que abarcó 
15 años.15 En este estudio se encontró, antes 
del nacimiento y corroborado después de éste, 
la asociación con esta alteración en 5 de 62 pa-
cientes, cantidad inferior a los reportes previos, 
quizá debido a subregistro al momento de la 
recolección de datos. Ante este hallazgo y, sobre 
todo en los pacientes con contenido hepático en 
el defecto, es de suma importancia completar la 
evaluación del sistema venoso, idealmente por 
un especialista en cardiología fetal, a pesar de 
que se ha descrito una etiología compleja por el 
desplazamiento hepático anómalo.15 

Los defectos asociados detectados antes del na-
cimiento son menores que los que se detectaron 
después de éste, 27 de 62 vs 37 de 62. No se 
trató de defectos estructurales mayores o que in-
crementaran significativamente la comorbilidad 
al nacimiento. Los defectos no detectados antes 
del nacimiento se relacionaron con comunica-
ciones interventriclares pequeñas, apéndices 
preauriculares o alteración en la angulación de 
los pies, sobre todo en pacientes con ventana 
sónica inadecuada.

Las alteraciones cromosómicas numéricas fetales, 
en particular la trisomía 18, 13 y 21, se asocian 
en 35 a 60% de los casos.1,8,13 Cuando solo se 
encuentra intestino en la cavidad es probable 
que esté asociado con una cromosomopatía, y 
cuando existe hígado u otros órganos, esta po-
sibilidad disminuye.1,13 Por eso, en la serie aquí 
reportada se analizó el contenido del onfalocele 
y se encontraron 9 pacientes con asas intesti-
nales en el defecto y 4 con el hígado de forma 
individual, mientras que en 49 de los casos se 
encontraron 2 o más órganos contenidos en el 

defecto. (Figura 4) Esta situación puede explicar 
la pobre asociación con las cromosomopatías 
numéricas en esta serie. Se tuvo la limitante que 
en solo un poco más de la mitad de los casos se 
llevó a cabo el estudio del cariotipo (en 35 de 
62), en tres casos no hubo crecimiento y el resto 
no aceptó que se le realizara el estudio. De los 
resultados, tres fueron anormales; sin embargo, 
no es posible concluir al respecto por la gran 
cantidad de pacientes sin resultado.

La supervivencia al nacimiento depende de la 
severidad de las anomalías asociadas; varía de 30 
a 70%.8 Esto concuerda con nuestros desenlaces 
en 41 de 62, un poco menor a lo reportado por 
Conner y su grupo de 82%.14 Esta diferencia 
puede deberse a que la cantidad de onfaloceles 
gigantes en esta serie fue elevada (39 de 62). 
De los fetos que supervivieron, el tamaño del 
defecto permitió que se efectuara el cierre en los 
primeros siete días de nacimiento en 11 de los 41 
casos; en el resto no fue posible debido al tama-
ño del defecto: trascurrió una cantidad variable 
de días hasta el cierre definitivo. La muerte del 
feto se registró en 7 de 62 casos de nuestra serie. 
Esto se corresponde con la evidencia reportada 
que determina la asociación del onfalocele con 

Figura 4. Ultrasonido de un defecto en la pared abdo-
minal de tipo onfalocele.
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óbito entre 11 y 12% (p < 0.001).12 Cinco de 
ellos tenían defectos asociados. 

La muerte neonatal sucedió en 14 de 62 casos, 
13 de ellos tenían defectos asociados y el onfalo-
cele fue gigante. Prácticamente la mitad de ellos 
se rompió al momento del nacimiento debido 
al gran tamaño. Una cantidad significativa de 
ellos falleció al nacimiento, entre otros factores 
por la hipoplasia pulmonar condicionada por el 
tamaño del defecto y la gran cantidad de vísceras 
abdominales contenidas en éste. Este no es un 
diseño de estudio para establecer asociaciones 
porque es una serie descriptiva. Llama la aten-
ción la alta prevalencia de defectos asociados 
entre los fetos que fallecieron de forma peri-
natal, la prevalencia de defectos gigantes que 
condiciona que el hígado y otras vísceras estén 
incluidas en el defecto. Otro factor observado 
fue el hecho de que el gran tamaño contribuye, 
con frecuencia, a que el onfalocele se rompa al 
nacimiento, lo que incrementa las probabilida-
des de infección y sepsis.

En México existen pocos estudios relacionados, 
entre ellos está el que se llevó a cabo en el Hos-
pital General Dr. Manuel Gea González de la 
Ciudad de México entre 2003 y 2006, que repor-
tó siete casos de recién nacidos con onfalocele 
de los que tres fallecieron. El choque séptico 
fue la causa principal de muerte neonatal. El 
alta hospitalaria de los supervivientes fue, en 
promedio, a los 20 días.5 Otro estudio efectua-
do en el Hospital General de México en 2006, 
que abarcó un periodo de cinco años, reportó 
11 casos, de los que tres se detectaron antes del 
nacimiento, todos hijos de madres primigestas 
y malformaciones asociadas en un caso (comu-
nicación interventricular): 8 de 11 fallecieron.16 

Las limitaciones del estudio aquí comunicado 
fueron: serie de casos retrospectiva (con infor-
mación insuficiente en los expedientes). Las 
fortalezas: la cantidad de pacientes incluidas, la 

atención prenatal, los diagnósticos invasivos y el 
seguimiento posnatal. Hasta ahora, es la muestra 
más representativa reunida en México. 

CONCLUSIÓN 

El onfalocele es un defecto heterogéneo y mul-
tifactorial que, al contar con el conocimiento 
de su comportamiento, las características que 
lo conforman, su asociación con otros defectos 
congénitos y alteraciones genéticas facilita la 
conducta médica prenatal y posterior al naci-
miento de manera óptima. La ecografía es una 
herramienta útil y decisiva para el diagnóstico y 
vigilancia. Las evaluaciones prenatales por parte 
del genetista y cirujano fetal son sumamente 
importantes porque los estudios prenatales que 
se requieren y las probabilidades de corrección 
quirúrgica se relacionan directamente con el 
tamaño del defecto, su contenido y la gravedad 
de los defectos asociados. 
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