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Defectos de pared
abdominal anterior

 La gran mayoria de los defectos son
onfalocele y gastrosquisis

* Presentan patogenia distinta




M Defectos de pared abdominal segun base
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de insercion del corddon umbilical

Defecto por encima de la insercion del
cordon umbilical

(Pentalogia de Cantrell, Onfalocele epigastrico)

Defecto en estrecha relacion con la base
de insercion

(Onfalocele medial, gastrosquisis)

Defecto por debajo de la insercion del
cordon umbilical

(Extrofia cloacal, extrofia vesical)

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréafica de los defectos de cierre de la
pared anterior del abdomen fetal., P4g 321- 342




Embriologia

e 5 sem: Intestino
Se comunica
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Sadler, “Langman: Embriologia médica con orientacién clinica” Octava Edicion. Capitulo 13 Aparato digestivo. Pag 262-293




Embriologia

SR

~» El rapido alargamiento
de asas intestinales
primitivas, junto con
crecimiento de higado:
formacidon hernia
fisioldgica (8 sem)

A las 10 sem asas
herniadas comienzan a
volver a la cavidad
abdominal

Sadler, “Langman: Embriologia médica con orientacién clinica” Octava Edicién. Capitulo 13
Aparato digestivo. Pag 262-293




Etiopatogenia

 Paralos defectos de la pared anterior
del abdomen existen dos
mecanismos reconocidos:

— Errores en el plegamiento embrionario
(distintos grados y tipos de
desorganizacion)-> onfalocele

— Rupturas vasculares (segun extensiony
sitio)-> gastrosquisis
— Combinados

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréafica de los defectos de cierre de la
pared anterior del abdomen fetal., P4g 321- 342




Gastrosquisis

Definicion

*Defecto pared abdominal anterior del abdomen
pequeno (2-5 cm) paraumbilical derecho que genera
salida de asas intestinales u otros organos hacia la
cavidad amniotica

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréafica de los defectos de cierre de la
pared anterior del abdomen fetal., P4g 321- 342




Gastrosquisis

Epidemiologia
En aumento

1:4000 RNV (varia segun la fuente: desde 1 a 5 en 10.000)
3,8:10.000 (Nazer 2006)

Prematuridad: 50% aprox.

Factores de riesgo
Madre <20anos, primigesta
Tabaco
Cocaina

Farmacos vasoconstrictores
(pseudoefedrina)

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172

Mufioz P., Rodriguez J., “Defectos de Pared Anterior del Abdomen: Diagndstico prenatal y seguimiento” Rev Chil Ultrasonog 2006; 9: 72-79.




A Gastrosquisis

Trastornos asociados
Aberraciones cromosomicas 0-3% (Sin relacion)
Malformaciones asociadas:
— Varia segun poblacion: 5% Inglaterra- 51%
Francia

— La mas frecuente: tracto Gl (atresias,
estenosis)

— Sin aumento de anomalias extraintestinales?
e 15-30% Criptorquidea (Etiologia no determinada)

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172

Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Gastrosquisis

Etiopatogenia
En debate actual

*Resultado de un compromiso vascular
de los territorios de:
— arteria onfalomescentérica: necrosis
pared

—vena umbilical derecha: involucion
temprana produce debilidad de pared

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la

pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342
Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172




Gastrosquisis

Diagnostico prenatal
AFP aumentada: sospechar!
*Ecografia:

— Puede verse desde primer trimestre, pero mas
diagnhosticado desde mitad 2do trimestre

— Asas intestinales que flotan libremente en LA
(sin saco envolvente)

— Dilatacion y engrosamiento del intestino
herniado: signhos de lesion intestinal

— Asociado generalmente a PHA

— Doppler color: eventual utilidad en
correlacionar con atresia de intestino
adyacente

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172

Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




trosquisis
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Figura 15.8

Se puede identificar en un corte axial del abdomen fetal, la
protrusion de asas a un costado del cardén umbilical el cual
esta identificado mediante Doppler color.

Cartesia Dr. Waldo Sepilveda.

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342
Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




A Gastrosquisis

Interrupcion:

Momento:

— Controvertido-> Dano intestinal aumenta a lo
largo de la vida fetal

— Dano fetal vs Prematuridad
« Temprano (LA contiene citokinas proinflamatorias)
e 36-37 semanas: prematuridad

e Selectivo: segun aparicion de dilatacion intestinal y
adelgazamiento de pared intestinal

Via:
— Tedricamente parto vaginal dafaria mas las
asas intestinales

— No en |la practica

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172

Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Gastrosquisis

Pronostico

eSupervivencia 90% aprox en RN sin
anomalias asocliadas

eLa mayoria: desarrollo normal

eFactor mas determinante: asociacion
e atresia Intestinal

*En general dependen del estado
gastrointestinal

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del
abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172

Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Onfalocele

Definicion
Defecto medial de |la pared anterior caracterizado por la

herniacion de organos intra-abdominales, que incluye al
corddn umbilical desde la base de su insercion abdominal.

Cubierto por peritoneo y amnios

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnéstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréfica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172
Mufioz P., Rodriguez J., “Defectos de Pared Anterior del Abdomen: Diagnéstico prenatal y seguimiento” Rev Chil Ultrasonog 2006; 9: 72-79.




Onfalocele

Epidemiologia
 Variable: 1:4000 a 1:7000 RNV

3,4:10.000 (Nazer 2006)

* Dg prenatal 1:1000
 Sin aumento en incidencia

Factores de riesgo
« Madres > 30 anos

Nazer P., " Prevalencia de defectos de la pared abdominal al nacer. Estudio ECLAMC " Rev Chil Pediatr 2006; 77(5); 481-486
Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréafica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342
Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172




; Trisomia 18, 13, 21

Cardiacas (50%)

Sin Trastornos asociados \
Asociado a otras

_ _ anomalias Pulmonares
Trastornos asociados
Con Trastornos asociados

(Hasta 88%)

Pentalogia de Cantrell

Extrofia cloacal

Forma parte de un
sindrome (hasta 58 Sd.
Descritos)

Sindorme OIES

Otros

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnostico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicién, 2007. Capitulo 15 Evaluacion ultrasonogréafica de los defectos de cierre de la
pared anterior del abdomen fetal., P4g 321- 342




Onfalocele

Etiopatogenia
— Herniacidn de las N
visceras abdominales A4 abdominal
a través de un anillo -
umbilical agrandado

— Defecto se debe a que R 1) e
el intestino no vuelve T - |
a la cavidad corporal i o
desde la hernia ki,
fisioldgica

Sadler, “Langman: Embriologia médica con orientacion clinica” Octava Edicién. Capitulo 13 Aparato digestivo. Pag 262-293




Onfalocele

Diagnostico prenatal
Ecografia

‘Masa en la linea media que compromete la
Insercion del cordon umbilical.

Este defecto no incluye musculos anteriores
de la pared, tejido subcutaneo y piel

«Se hayan frecuentemente asas intestinales,
estomago, higado

*Cubiertos por membrana amnioperitoneal,
gue se continuan con el corddon umbilical

Cordon umbilical se observa en el apex del
saco

*PHA asociado

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnoéstico prenatal”, Editorial Journal. 2007. Cap15 Evaluacion US de los defectos de cierre de la pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342
Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172
Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Onfalocele

Figura 15.14

Onfalocele: se aprecia en dos cortes transversales del

abdomen la protrusion de una masa delimitada gue se continla
con el cordén umbilical.

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg

fetal., Pag 321- 342




Onfalocele

 Por todo esto mencionado, se
sugliere estudio de cariograma fetal y
ecocardiograma fetal




Onfalocele

Interrupcion

‘Momento
— Idealmente con madurez pulmonar
*Via
— No se ha demostrado superioridad de
ningunavia
— En general se prefiere cesarea en
aguellos defectos grandes

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnoéstico prenatal”, Editorial Journal. 2007. Cap15 Evaluacion US de los defectos de cierre de la pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342
Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172
Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Onfalocele

Pronaostico
Depende de la anomalias estructurales
y cromosomicas asociadas

Onfalocele aislado: buen prondstico

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagnoéstico prenatal”, Editorial Journal. 2007. Cap15 Evaluacion US de los defectos de cierre de la pared anterior del abdomen fetal., Pag 321- 342

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172
Callen P., “Ecografia en Obstetricia y Ginecologia”, Editorial Elsevier Masson. Quinta Edicién , 2009. Capitulo 15 Aparato Digestivo y pared abdominal. Pag. 6587-639




Characteristics of omphalocele and gastroschisis.

Omphalocele

Gastroschisis

S4c

Associated anomalies
Location of defect
Maternal age

Mode of delivery
Surgical management
Prognostic factors

Present

Common

Umbilicus

Average
Cesarean|vaginal

Mot uregent
Associated anomalies

Absent

Uncommon

Right of umbilicus
Younger

Vaginal

Urgent

Condition of bowel

Christison-Lagay, E, “Neonatal abdominal wall defects” Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 2011; 16: 164-172




' Pentalogia de Cantrell

e “Hernia diafragmatica pericardica
peritoneal”
« Anomalias asociadas que incluyen:

1) Defecto de la pared anterior de la linea media
epigastrica

2) Defecto de la porcion inferior del esternon
3) Defecto del diafragma anterior

4) Defecto del pericardio diafragmatico

5) Defectos cardiacos

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Pentalogia de Cantrell

Incidencia:

— Muy Iinfrecuente. Se han publicado alrededor
de 100 casos. Se estima que es 5,5 por 1 millon

heart (arrow), hver and inlestines

Van Hoorn J., “Pentalogy of Cantrell: two patients and a review to determine prognostic factors for optimal approach” Eur J Pediatr 2008; 167:29-35
Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Pentalogia de Cantrell

Diagnaostico ecografico

Onfalocele epigastrico

(5-6¢cm)

*Defecto en la porcion

inferior del esternon

eCardiopatia (y corazon
rotado y des D lazado
hacia el abdomen)

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Pentalogia de Cantrell

Pronostico
Necesario cariotipo fetal

No depende de la via del parto, pero se
recomienda vaginal

*EXxisten reporte de RN sobrevivientes

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién u
fetal., Pag 321- 342




Extrofia Cloacal

« Anomalia compleja poco frecuente
* Involucra tracto urinario e intestinal
« Severas anomalias asociadas al defecto
primario:
— Onfalocele
— Anomalias genitales
— Extrofia de la vejiga e intestino delgado y grueso

. o

i T b3 = = P g =

1 autorizacion de R. JJ

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Extrofia cloacal

« Embriologia

 Patogenia

— Membrana cloacal desaparece antes que
tabique urogenital descienda, la vejigay
recto qguedan expuestos, produciéndose la
extrofia cloacal.

— No se forma |la pared anterior infraumbilical

Sadler, “Langman: Embriologia médica con orientacion clinica” Octava Edicion. Capitulo 13 Aparato digestivo. Pag 262-293




Extrofia cloacal

e Incidencia: 1:300.000

« Anomalias asociadas: 85% (renales,
esqgueléticas)

e Ecografia:
— Sospecha con masa medial infraumbilical

con onfalocele protruyente, ausencia de
vejiga con LA normal o aumentado

— Ademas dificultad para determinar el sexo,
defectos del tubo neural

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




OIES

e Variante mas conocida de la extrofia
cloacal

e Se caracteriza por onfalocele, extrofia

de la vejiga, ano imperforado y
anomalias vertebrales

ystmortem photograph of the abortus shows bifid phal-
us larrowhead). The omphalocele is Wax J., “First-Trimester Prenatal Sonographic Diagnosis
of Omphalocele-Exstrophy-Imperforate Anus-Spinal
Defects Complex” Journal Of Clinical Ultrasound 2009;
37(3): 171-174




Body stalk anomaly

SR

También llamada Anomalia
de desarrollo del tallo
corporal, o Sd. De cordon
umbilical corto

Definicion

 Defecto grave de cierre de
la pared abdominal con
evisceracion de los
organos toraco-
abdominales, cifoescoliosis
severa, cordon umbilical
corto o ausente

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Body stalk anomaly

Es la mas severa de todas las anomalias de
la pared anterior

Cariotipo normal
Mortalidad 100%
Incidencia

— 1:14.000 RNV
—1:7500 emb 10-14 sem

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Amnios
’  Tallo conectivo

_ : Embriologia:
¢ — 21-28 dias: en Disco

; =  germinal se producen
ian crecmirts) : s 4 plegamientos:

cefélico caudal y 2

— Intestino embrionario

laterales
Se forma un tallo en

"Cavidad coridnica

la porcion ventral que
formara el cordon
umbilical

La cavidad amnidtica
crece y rodea al
embrion obliterando
la cavidad coridonicay
el amnios se fusiona
con el corion a nivel
del cordon umbilical

—_Cordon umbilical
(cubierto por el amnios)

~
~Saco vitelino

’_Saco amniético

— Remanente del saco vitelino

— Amnios

= Saco corionico
D (earion liso) Sadler, “Langman: Embriologia médica con orientacién clinica”
Octava Edicion. Capitulo 13 Aparato digestivo. Pag 262-293



Body stalk anomaly

e Etiopatogenia
— Controvertido

* Defecto en el plegamiento embrionario,
formacion de cavidad amniotica anormal,
con falla en la obliteracion de la cavidad
corionica con permanencia de la
comunicacion con la cavidad peritoneal, que
termina por obliterarse

— Con esto, no existe anillo umbilical y
gue varios organos se encuentren en
cavidad corionica

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




"0 Body stalk anomaly

Diagnostico
Primer trimestre

Criterios:

— Protrusion de visceras abdominales en
cavidad corionica

— Cordon umbilical corto o rudimentario
— Cifoescoliosis severa (70%)

— Feto en hiperextension con poca movilidad
unido directamente a la placenta

— Visceras en saco limitado por la placenta

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg
fetal., Pag 321- 342




Figura 15.22

Anomalia de desarrollo del tallo ¢ ral. Se aprecia en el (o
sagital de este feto de un amplio defecto anterior con grarn
protrusion de 6rganos. Cortesia Dr. Waldo Sepulveda,

Cafici D., “Ultrasonografia en obstetricia y diagndstico prenatal”, Editorial Journal. Primera Edicion, 2007. Capitulo 15 Evaluacién ultrasonografica de los defectos de cierre de la pared anterior del abdg

fetal., Pag 321- 342
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