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La piedra central de la plaza del mercado de
la antigua Atenas, ciudad considerada por los
griegos como el centro del universo, fue deno-
minada “omphalos”. Este término fue aplicado,
por extension, para indicar el punto central del
nino recién nacido y del cual salen las estructu-
ras del cordén umbilical. Los romanos denomi-
naron a esta zona como ¢l “umbilicus” y nues-
tros antecesores medievales la llamaron nave
(navel) por su semejanza con la unién de los
planos del techo de una iglesia. Esta zona de la
pared abdominal anterior es el lugar donde apa-
recen fiumerosas anomalfas congénitas que ne-
cesitan tratamiento quinirgico y que van, desde
grandes defectos que hacen peligrar 1a supervi-
vencia, como el onfalocele y la gastrosquisis,
hasta la ubicua hernia umbilical. El mejor co-
nocimiento de su fisiopatologia, junto con los
avances en el manejo preoperatorio y operato-
rio han mejorado, en forma significativa, el pa-
norama de los nifios que presentan estas condi-
ciones. .

ONFALOCELE Y GASTROSQUISIS

El onfalocele es un defecto del desarrollo del
tallo umbilical que se caracteriza por la protru-
sién de visceras en ese tallo, con frecuencia el
higado, que emergen de una cavidad abdominal
de tamarfio menor que el normal. En el comien-
zo del onfalocele, las visceras estdn cubiertas
por un saco bilaminar translicido formado por
Ia fusién del amnios y el peritoneo en la base
del cordon umbilical. Este saco sélo recibe la
imrigacién de los vasos umbilicales, que nacen
en el dpex del saco para, luego, recorrerlo en
toda su extension hasta alcanzar al nifio. El tér-
mino exénfalo, mezcla de raices griegas y lati-
nas, suele ser utilizado algunas veces para des-

cribir este defecto. La gastrosquisis es una ano-
malfa de la pared anterior del abdomen, gene-
ralmente ubicada a la derecha del ombligo y a
través de la que las visceras pueden protruir pa-
ra flotar libremente en la cavidad amniética sin
estar protegidas por un saco.,

Embriogénesis

El cierre defectuoso del tallo umbilical sufri-
do durante el desarrollo de la pared anterior del
abdomen es el factor embriolégico fundamen-

" tal en varios de los mds importantes defectos

encontrados en los nifios recién nacidos, en es-
pecial en el onfalocele y la gastrosquisis. En la
etiologia de este defecto del desarrollo no se ha
encontrado ninguna influencia teratogénica
particular. Anormalidades cromosémicas, co-
mo la trisomia 13, la trisomia 18, la trisomia
21, el sindrome de Klinefelter y la pentalogia
de Cantreil han sido encontradas en algunos ca-
sos de onfalocele.® La cariotipia fetal puede
mostrar una mayor incidencia de defectos que
los que suelen enconirarse en el nacimiento,?
Cuando el onfalocele es parte del sindrome de
Beckwith-Wiedemann, se asocia con macro-
glosia, macrosomia e hipoglucemia.?* Los ni-
fios con el sindrome de Beckwith-Wiedemann
presentan una constelacién de otros problemas,
de los cuales el mds importante es su asocia-
cién con la hipoglucemia temprana, Esta altera-
cién es la que dicta la necesidad de aumentar la
concentracion de glucosa durante el transporte
de todos los nifios que presentan defectos de la
pared abdominal con el fin de darles proteccién
contra la hipoglucemia hasta que el sindrome
pueda ser tratado dspués de la evaluacién gené-
tica correspondiente. Los nifios que presentan -
este sindrome tienen macrosomia, grandes ma-
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sas musculares y tejido celular subcutieno es-
peso. Presentan maduracién dsea acelerada,
con nietdfisis bien marcadas y constriccién de
la didfisis. Existe disminucién de la tubulacién
del hiimero proximal. o

Es comtin que ¢l onfalocele se acompaiie de
otras anomalias neurolégicas, urinarias, cardfa-
cas, esqueléticas y cromosémicas, El 67% de
los pacientes pertenecientes a una serie compi-
lada por Rickham y col. presentaban anomalias
asociadas.*?

En esencia, todos los nifios con gastrosquisis
presentan malrotacién intestinal. Ademads, exis-
te una elevada coincidencia con la presencia
del diverticulo de Meckel y mayor frecuencia
de atresia intestinal.

En general, existe cierto disenso respecto de
la formacién de la pared abdominal y, en parti-
cular, de la embriogénesis de esos defectos, Du-
hamel ha propuesto la existencia de cuatro plie-
gues que se desarrollan hacia el tallo umbilical:
dos laterales, uno cefilico y otro caudal.’’ Las
influencias teratégenicas desarrolladas en forma
temprana pueden inhibir el desarrollo morfold-
gico de esos pliegues dando Iugar a defectos cu-
biertos por el amnios. Si las influencias terato-
légicas aparecidas luego del desarrollo morfo-
légico son completas, puede inhibirse el desa-
rrollo mesoblédstico dentro del pliegue provo-
cando un defecto descubierto. De acuerdo con
esta teoria, el mal desarrollo morfolégico de los
pliegues cefélico y caudal da lugar a defectos
tordcicos, esternales y diafragméticos con un
onfalocele cuyo saco contiene el higado y el co-
razon primitivo (pentalogia de Cantrell);’ el mal
desarrollo mesobldstico produce la ectopia del
corddn. El mal desarrolio temprano del pliegue
caudal produce defectos pelvianos, del intestino
posterior, del sacro, de los genitales y de la ve-
jiga, asociados con el onfalocele asi como fisu-
ra vesicointestinal o cloaca ectdpica;® el mal
desarrollo mesoblistico puede condicionar la
extrofia vesical. Los defectos sufridos por los
pliegues laterales son los mds comunes: el mal
desarrollo morfolégico produce el onfalocele,
mientras que el mal desarrolo mesoblistico,
aparecido mds tarde, conduce a la gastrosqusis.

Esta teoria fue cuestionada por DeVries,
quien considerd que el onfalocele puede defi-
nirse mejor como la persistencia del tallo viteli-
no en la regién que en condiciones normales
ocupa la somatopleura.* Todo el espectro de
defectos propios del onfalocele puede explicar-
se por la extension de la falla del desarrollo de
la somatopleura. DeVries consideraba la gas-
trosquisis como un dafio mesenquimdtico pro-
ducido en el desarrolio de la somatopleura en
la zona de la unién paraumbilical, en donde la
vena umbical, en-involucidn, es mas vulnera-

ble. Shaw coincidié en general, pero argumen-

& que la gastrosquisis se preducia como conse-
cuencia de una ruptura intrauterina de la mem-
brana que cubre la hernia propia del corddn
umbilical.*” Hoyme y col. atribuyeron la gas-
trosquisis a la interrupcién intrauterina de la ar-
teria onfalomesentérica.”® Se ha podido detec-
tar, mediante la ultrasonografia fetal, la ruptura
de un pequeiio onfalocele.?!

Presentacion clinica

En la actualidad, la mayoria de los centros
quirdrgicos de referencia reconocen las carac-
teristicas clinicas de los siguientes defectos
principales: el onfalocele simple, la gastrosqui-
sis y algunos de los sindromes de onfaloce-
le.>*3? Entre estos Gltimos se encuentiran el sin-
drome de la linea media superior (pentalogia de
Cantrell), el sindrome de la linea media inferior
(hendidura vesicointestinal) y ¢l sindrome de
onfalocele-macroglosia-gigantismo {de Beck-
with-Wiedemann).’® Este sindrome, asociado
con el onfalocele, se presenta en raras ocasio-
nes, tiene la caracteristica asociacidn con los
defectos ya mencionados y se acompafia con
una elevada mortalidad.

Carpenter y col. aconsejaron el estudio de la
alfa-proteina sérica de la madre durante el se-
gundo trimestre de la gestacién para la identifi-
cacién de los defectos de la pared ventral en el
feto.? Si esta prueba reconoce el defecto, los es-
tudios sonogréficos estan indicados para esta-
blecer su localizacidn, la asociacién del com-
promiso de otras estructuras y la presencia de
otras malformaciones alejadas. Si el defecto
parece corresponder al pliegue cefilico, se de-
berd estudiar el diafragma: si parece correspon-
der al pliegue caudal, se inspeccionari la veji-
ga. También es importante explorar la anato-
mia fetal del craneo y del raquis. Deben efec-
tuarse estudios cromosdmicos. La operacién
cesdrea no mejora los resultados.*3

Los lactantes con onfaloceles tienden a nacer
en término (80 a 90%) y presentan malforma-
cioneas agregadas en el 35 al 70%, en particu-
lar cardiacas y cromosdmicas. En la actoalidad,
la gastrosquisis parece presentarse con mayor
frecuencia que el onfatocele; los nifios con gas-
trosquisis suelen ser prematuros (55 a 65%).
Las anomalias asociadas se presentan con me-
nor frecuencia (18 a 23%) v suelen recaer sobre
el intestino, en especial en forma de atresias.
Esos defectos suelen ser obvios en el momento
del nacimiento. La presencia de un saco denun-
cia el onfalocele y los estigmas especificos aso-
ciados apoyan el diagnéstico de alguno de los
sindromes de onfalocele. En el onfalocele roto,
pueden encontrarse restos del saco y el conteni-
do del cordén cursa sobre las visceras hacia la
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Fig. 16-1. Operacién primaria.
A. Onfalocele que presenta una
masa de gran tamafio, cubierta
con un saco delgado y transpa-
rente. El saco contenia muchas
asas de intestino delgado, parte

del colon y gran parte del higa-
do. B. Se ha seccionado y reti-
rado el mufién del cordén um-
bilical El borde cutdneo se cor-
ta a nivel de la base del saco
del onfalocele teniendo cuida-
do para evitar la abertura de
ese saco. (Tomado de Gross R.
E.: A new method for surgical
treatment of large omphaloce-
les. Surgery, 24:277, 1948.)

pared abdominal El intestino del recién nacido
con gastrosquisis suele presentar signos infla-
matorios y se encuentra fuera de la cavidad ab-
dominal fetal.'*!? El defecto abdominal que se
encuentra en el onfalocele es mayor, aparece en
el tallo umbilical y, con frecuencia, contiene el
higado y aparece a Ia derecha del cordén umbi-
lical, que presenta una insercién normal.

Algunas veces, el onfalocele o la hernia um-
bilical pequefios pueden no ser reconocidos de
inmediato. Con frecuencia, contienen el fleon o
el conducto onfalomesentérico y en esos casos,
el tallo umbitical engrosado puede ser compro-
metido cuando se liga el cordén. Para prevenir
este dafio iatrogénico aplicado sobre el intesti-
no, en todo nifio que presenta una base umbili-
cal ensanchada se debe pinzar el cordén en un
lugar bien alejado del abdomen.>

Tratamiento

La mejor preparacién preoperatoria y los
buenos cuidados posoperatorios, en especial el

apoyo respiratorio y nutricional, han mejorado
la morbilidad y la mortalidad asociadas con el
onfalocele simple y la gastrosquisis. Teniendo
en cuenta la gravedad de los defectos asocia-
dos, la supervivencia entre los que presentan
los diferentes sindromes de onfalocele ha me-
jorado sélo en forma moderada. La mejoria ge-
neral de la supervivencia parece ser consecuen-
cia més del reconocimiento temprano, del ripi-
do transporte a centros especializados y del
mejor cuidado perioperatorio que de una mejor
técnica quindrgica. '

El abordaje empirico de los lactantes con on-
faloceles se vincula con la disponibilidad de di-
ferentes técnicas, el mejor conocimiento del es-
tado del lactante y el tamafio del defecto. Se
han conseguido buenos resultados en relacién
con diferentes tipos de abordajes. Parece existir
consenso s6lo en lo que concierne al método
adecuado para transportar los nifios con onfalo-
cele y gastrosquisis hasta el centro apropiado y,
de alli, a la sala de operaciones.

La técnica, alguna vez recomendada, de cu-
brir el saco del onfalocele o las visceras ex-
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Fig. 16-2. Operacién primaria {continuacion). C. Se secciona la piel en toda la circunferencia de la base del saco del onfa-
locele. Se ha disecado en forma amplia la piel hasta alcanzar el pubis, las mamas y ambos flancos. D. Se toman los bordes
de la piel con pinzas de Allis para traccionar de cllas hasta lograr cubrir el saco intacto del onfalocele. E. Cierre de la piel
(utilizando puntos internos separados de seda que toman el tejido subcutineo, seguidos por puntos separados de seda que
toman la piel). No se intenta llevar las visceras -dentro de la pequefia cavidad abdominal. (Tomado de Gross R. E.: A new
methed for surgical treatment of large omphaloceles. Surgery, 24:277, 1948.)

puestas de la gastrosquisis s6lo con una com-
presa estéril, caliente y humedecida con solu-
cién salina, debe ser considerada como histori-
ca. Esas compresas se enfrian con rapidez vy se
secan por -evaporacidn, produciendo una grave
hipotermia. Es mejor colocar la curacién local
¥ lnego envolver al nifio, hasta la axila, con una
bolsa estéril (del mismo tipo que se utiliza para
contener el intestino del adulto durante las ope-
racionea abdominales) que sirve para mantener
la esterilidad, evitar la desecacién y asegurar la
estabilidad térmica.*® Protegido de esta forma,
el lactante puede ser transportado hasta el hos-
pital y de la nursery a la sala de operaciones.

En la gastrosquisis los requerimientos de li-
quidos son extraordinarios. En nifios con esta
anomalia, se debe colocar una sonda nasogas-
trica aspirativa que llegue al estdmago. En ge-
neral, 12 a 18 horas antes de la operacién, la
membrana capilar se estabiliza y se reduce la
necesidad de administrar liquidos. Cuando se
llega a la estabilizacién de la membrana capi-
lar, se debe administrar una cantidad suficiente
de albiimina exégena para elevar el nivel de al-
bimina sérica a 3 g/dl. Los liquidos deben ser
administrados en el posoperatorio en cantidad
suficiente como para mantener una diuresis d

1 a2 ml/kg/h. :
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Fig. 16.3. Operacién se-
cundaria. C. Se abre €l del-
gado saco, que muestra la
ausencia de adherencias en-
tre las visceras y el interior
del saco. D. Se sostiene el
colgajo correspondiente al
lado izguierdo de la pared
abdominal en forma que el
peritoneo pueda Ser recono-
cido y separado. E. Separa-
cién de los componentes del
colgajo hasta que el recto
izquierdo es reconocido y
aislado. (Tomado de Gross
R. E.: A new method for
surgical treatment of large
omphaloceles, Surgery,
24:277, 1948.)

Se han desarrollado cuatro abordajes clési-
cos para el tratamiento del onfalocele y la gas-
trosquisis: aplicacion de sustancias escardticas
o de apdsitos externos, cobertura con colgajos
de piel con pldstica lateral de la hernia ventral,
cierre directo del defecto y reduccién en varios
tiempos de las visceras mediante una protesis
temporaria seguida por un cierre diferido. Con
excepcién del primer enfoque, que tiene una
aplicacién muy limitada, los proponentes de los
otros tres afirman obtener buenos resultados
atejados en casos seleccionados con todos
ellos. Muchos cirujanos pedidtricos seleccionan
entre esos abordajes el que individualmente co-
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rresponde de acuerdo con el tamafio del defec-
to, la madurez del nifio y la presencia de otras
anomalias o problemas. El saco de 4 ¢m o me-
nos, puede ser muy bien tratado mediante su
reseccion, ligadura de la arteria y vena umbili-
cales y cierre de pared en un solo plano. Los
onfaloceles de tamafioc medianc deben tratarse
con descompresién intestinal y estiramiento de
la pared abdominal. )

ESCAROTICOS Y APOSITOS EXTERNOS

La aplicacién de escardticos sobre el saco in-
tacto de un onfalocele gigante fue propuesta
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por Grob, que recomendé el uso del mercuro-
cromo.? Este firmaco puede producir intoxica-
cién mercurial.'” El uso de la solucién de nitra-
to de plata al 0,5%" y del violeta de genciana
al 1% ha sido recomendado si se elige el tra-
tamiento con escaréticos. En tratamiento no
quirdrgico se utiliza en forma especial en Euro-
pa. Se han publicado casos de argirismo. Los
onfaloceles también han sido tratados con sul-
fadiazina argéntica.”” El tratamiento no quirir-
gico es mds apropiade en los onfaloceles gi-
gantes que amenazan la vida de los lactantes,
cuando existen otras anomalias que complican
la pldstica, cuando existen pocas probabilida-

Fig. 16-4. Operacién se-
cundaria (continuacidn). F.
Se han separado los consti-
tuyentes del lado derecho
del saco. El peritoneo en
€Xceso se corta en la linea
interrumpida. G. Se cierra
el peritoneo con facilidad,
con una sutura continua de
catgut fino, H. Se aproxi-
man los vientres de los
muisculos rectos con puntos
separados de seda. (Toma-
do de Gross R. E.: A new
method for surgical treat-
ment of large omphaloce-
les. Surgery, 24:277, 1948.)

des de supervivencia y cuando otros procedi-
miemtos de cierre se han infectado. Las aplica-
ciones de iodo-povidona han producido hipoti-
roidisme. "

En forma alternativa, también se ha propues-
to el recubrimiento externo, no quinirgico. Se
han utilizado los apdsitos biclégicos, sea de in-
jertos de piel de porcino o de membrana am-
nidtica humana, come adyuvantes en el trata-
miento de algunos pacientes con gastrosquisis
u onfalocele con grandes defectos o cuando las
otras técnicas han fallado.*® También se ha en-
sayado el recubrimiento con una membrana po-
rosa de polimero (Opsite).'s
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Fig. 16-5. Operacién secundaria
(continuacién). I. Se separa la fas-
cia anterior de los rectos subyacen-
tes y luego se cierra con puntos se-
parados de seda fina. J. Se recorta
el exceso de piel. K. Cierre de la
piel. (Fomado de Gross R. E.: A
new method of surgical treatment
of large omphaloceles. Surgery,
24:277, 1948.)

RECUBRIMIENTO CON COLGAJOS
DE PIEL .

El uso-de amplios colgajos de piel colocados
sobre el saco intacto fue propuesto por Gross
para el tratamiento de los grandes onfaloce-
les.” Las ventajas de este tratamiento son que
el recubrimiento del saco evita la infeccidn, no
se necesita manipular las visceras, se mantiene
la cobertura de las visceras con una capa pare-
cida al peritoneo y por debajo de la piel con lo
que se evitan las adherencias, y la produccién
de un minimo aumento de la presién intrabdo-
minal, Entre las desventajas se deben mencio-
nar la posibilidad del esfacelo de los colgajos
cutdneos, la creacion de una presién excesiva
en la caja tordcica por el colgajo cutdneo supe-
rior, la propensidn para la hernia ventral, la
hernia ventral dependiente del agrandamiento
de la pared abdominal desprovista de capa
muscular y la necesidad de reparar, mds ade-
lante, la hernia residual consecutiva. La cober-
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tura con colgajos de piel fue utilizada con bue-
nos resultados por Fonkalsrud en lactantes con
gastrosquisis, en los que se considerdé muy gra-
ve la desproporcién visceroabdominal. '

La descripcién cldsica de la cobertura con
colgajos de piel, realizada por Gross, sigue
constituyendo la norma.?* Se reseca el muiién
umbilical del nifio con un onfalocele y se libe-
ra el borde de la piel abdominal que forma la
base del saco sin ingresar al saco (fig. 16-1).
La piel del abdomen se diseca en forma am-
plia, hacia arriba por encima de las mamas, por
debajo hasta el pubis, y por fuera, hasta sobre-
pasar ambos flancos. Se traccionan los colga-
Jos cutdneos hasta cubrir el saco intacto del on-
falocele o sobre las visceras extrudidas en la
gastrosquisis; luego se cierra la brecha con la
sutura del tejido subcutdneo y la piel (fig. 16-
2). Cuando la pie! ha cicatrizado, se permite el
bafio v el nifio puede ser dado de alta indicin-
dole las medidas correspondientes al trata-
miento de los otros problemas médicos exis-
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tentes. Se mantiene una faja eldstica aplicada
sobre la masa herniaria ventral para facilitar la
reduccién de las visceras dentro de la cavidad
abdominal.

Las medidas auxiliares indicadas para facili-
tar la reduccién visceral de la hernia ventral
son el uso de la compresién neumética exter-
na*y el'neumoperitoneo artificial.*! El neumo-
peritoneo, aplicado durante varios meses, ha si-
do utilizado para agrandar la cavidad abdomi-
nal pero su ejecucién es dificil y dolorosa y
puede producir embolismo aéreo. Si no existe
tensién de la musculatura abdominal, cualquier
cierre que pueda ser efectuado resultard til.
Una vez que las visceras ingresan en 1a cavidad
abdominal agrandada, el segundo tiempo de la
operacion puede ser efectuado con el nifio en
mejores condiciones.

Luego de una apropiada y rdpida preparacién
del intestino, que facilita su reingreso a la cavi-
dad abdominal y el cierre de la pared, se abren
la piel y el saco'siguiendo la linea del cierre
previo. El saco peritoneal se separa de la piel
hasta alcanzar los misculos rectos anteriores
(fig. 16-3). Se elimina ¢l exceso de piel y se
cierra el peritoneo. Cuando se ha utilizado piel

Fig. 16-6. Método para la reparacion
en varios tiempos de un onfalocele
con saco intacto. 1. Aspecto del pa-
ciente en el preoperatorio. 2. Se traza
una incisién alrededor del onfalocele
conservando intacto el saco. La inci-
5i6n se extiende, por ariba y abajo,
hasta exponer ambos misculos rec-
tos, 3. Se suturan planchas separadas
de PTFE tejido sobre los bordes inter-
nos de los misculos rectos. 4. Se
comprime con suavidad, hacia la ca-
vidad abdominal, la masa del onfalo-
cele a medida que las planchas de
PTFE son aproximadas. Se recorta. el
excedente. 5. Se diseca una pequefia
parte de la piel y luego se la sutura
sobre el onfalocele contenido por las
planchas de PTFE. 6. Segundo tiem-
po de esta operacidn. Se reabre la li-
nea de sutura de las planchas de PT-
FE y el onfalocele, todavia contenido
en el saco, es comprimido hacia la ca-
vidad abdominal agrandada.

para cubrir una gastrosquisis no existe saco pe-
ritoneal. Antes de preparar los bordes perito-
neales para su cierre se debe separar la piel de
las visceras subyacentes, a las que puede haber-
s¢ adherido. Luego se aproximan los misculos
rectos anteriores (fig. 16-4). A continuacién, se
diseca la fascia anterior de los rectos y luego se
procede a su aproximacién y sutura, Por 4iltimo,
se recorta el exceso de piel que ha quedado so-
bre la antigua hernia ventral para suturar los
bordes sobre la linea media (fig. 16-5).

St la aproximacion de los rectos anteriores
resulta dificultada por la disparidad viscerope-
ritoneal, esos miisculos pueden ser disecados
en su parte lateral y avanzados hasta la linea
media, como si fueran verdaderos colgajos. Sin
embargo, esta técnica deja un borde libre débil
entre ¢l recto y el oblicuo mayor y requiere la
seccion de varios paquetes vasculonerviosos
que ingresan en los rectos por su borde externo.
Como alternativa, los rectos puede ser separa-
dos en capas para luego rotar la anterior de
ellas, con el miisculo oblicuo mayor haciendo
mds ficil su aproximacién o sin é1,2 Menos
complicado es el uso de material protésico que
se emplea para cubrir la brecha.
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Fig. 16-6. Continuacidn. 7, Las
planchas de PTFE se aproximan con
un grado moderado de tension para,
luego, recortar el exceso. 8. Aspecto
al terminar este tiempo. 9 y 10. El
tiempo final consiste en la extirpa-
cién del PTFE, 11. Paciente con la
pared abdominal intacta. (Tomado
de Schuster S. R.: A new method
for the staged reduction of large
omphaloceles. Surg. Gynecol. Obs-
tet., 125:837, 1967. Con autoriza-
cién de Surgery, Gynecology &
Obstetrics.)

Como una modificacién de la técnica cldsica
de Gross con el colgajo de piel, se puede efec-
tuar la reseccién del onfalocele y el uso de un
malla protésica entre los rectos que, luego, es
cubierta con piel. Stone ha cerrado el defecto
con malla de polipropileno (Marlex o Prolene),
que se deja colocada en forma permanente.>
Moazam y col. prefieren la malla tejida de poli-
tetrafluoretileno (PTFE, Teflon), que produce
una seudomembrana sobre las visceras.’s Esos
antores han resecado la malla 1 a 3 afios des-
pués, luego de haber conseguido la aproxima-
cién de la fascia. Cordero y col. publicaron re-
sultados satisfactorios con el uso de una plan-
cha de elastémero de silicona (Silastic) aplica-
da de igual forma.'?

Si la fascias no pueden ser aproximadas, el
elastémero de silicona o la prétesis trenzada de
PTFE deben ser colocadas, como un parche en-
tre los musculos rectos, para permitir el creci-
miento de la pared abdominal en forma que
pueda ser cerrada en forma definitiva en un
momento mds apropiado —entre los 18 y 24
meses de edad.®
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CIERRE DIRECTO

El cierre primario de la fascia y de la piel,
con el retorno de las visceras a la cavidad ab-
dominal es el mejor tratamiento, tanto para el
onfalocele como para la gastrosquisis. En otras
épocas, ello no era posible porque el aumento
resultante de la presidn intrabdominal compro-
metia en forma grave la ventilacién y muchas
veces producfa compresién de la vena cava in-
ferior con edema de los miembros inferiores y,
algunas veces, anuria. Con el mejoramiento de
la asistencia respiratoria, el uso de los relajan-
tes musculares y la mejor apreciacién de la
elasticidad de la pared abdominal se ha produ-
cido un resurgimiento del interés por practicar
cierres primarios, en especial relacionados con
los defectos mis pequefios.

La técnica bésica ha sido elaborada por Raf-
fensperger y Jona® y luego desarrollada por
Bower y col.® y Canty y Collins.® La incisién
debe separar el peritoneo del borde libre de la
fascia para que la serosa no se interponga en el
cierre. Los vasos umbilicales son ligados y pue-




den ser transpuestos a una localizacién ex-
traumbilical para su control posoperatorio. Los
elementos esenciales de la técnica son la des-
compresién del estémago y el escurrimiento del
meconio en la forma mds completa posible. Si
el intestino estd enredado y con sus paredes en-
grosadas, ¢l fleon distal y el colon proximal
pueden ser tan rigidos como para dificultar su
evacuacion. La insistencia excesiva para provo-
car su reduccion puede causar desgarros intesti-
nales y fistulas consecutivas y debe ser evitada.
La instilacién de solucién salina caliente en el
recto y el estdbmago permite la evacuacién del
intestino en la mayor parte de los casos. La pa-
red abdominal es estirada con fuerza con el fin
de permilir la creacién de espacio suficiente pa-
ra alojar las visceras extrabdominales. Este esti-
ramiento debe comenzar haciendo compresién

Fig. 16-7. Método para la pldstica en
varios tiempos de un gran onfalocele
con ruptura de su saco. 1. Aspecto del
paciente en el precperatorio. 2 y 3. Las
visceras herniadas emergen a través de
una pequefia abertura existente enire
los midscuilos rectos. 4. La abertura ori-
ginal entre los miisculos rectos se ha
agrandado para extenderse desde el xi-
foides hasta la sinfisis pubiana. 5. Se
utilizan planchas de PTFE tejidas para
aproximar los bordes internos de los
rectos. Una de las planchas de cobertu-
ra ya esti colocada. Como ya no existe
¢l saco original, se utiliza una plancha
de polietileno para recubrir la cara in-
terna de las mallas de PTFE. 6. Se re-
corta el exceso de PTFE.

entre el borde inferior de las costillas y la cresta
iliaca cercana a la linea media y luego repetido
en toda la pared abdominal hasta que la cavidad
alcance un tamafio cercano al normal para un
nifio de ese mismo peso. Se debe controlar la
presién mediante la combinacién de la toma de
presion intragéstrica, el indice cardiaco y la pre-
sién venosa central.” La insuficiencia respirato-
ria puede aparecer en los onfaloceles gigantes
cuando el volumen tordcico es inferior al nor-
mal.?” Suele resultar necesario mantener un
apoyo respiratorio prolongado, durante el poso-
peratorio, luego de los cierres primarios. La fal-
ta de alimentacién del pecho de la madre puede
prolongarse durante 3 a 10 dias y resulta nece-
sario mantener elevadas presiones respiratorias
en la ventilacién mecanica. Los relajantes mus-
culares pueden ser necesarios al comienzo. Por
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Fig. 16-7. Continuacidn. 7. Termina-
cién de la primera linea de puntos que
muestra que no existe piel suficiente pa-
ra cubrir toda la masa herniada. 8 a 10.
El segundo tiempo sé efectia reabriendo
el PTFE para luego comprimir la masa
del onfalocele dentro del abdomen y
luego reaproximar las hojas de PTFE.
Como consecuencia del agrandamiento
de la cavidad abdominal la piel puede,
ahora, cubrir el abdomen en forma corn-
pleta. 11 a 13, Tiempeo final con extirpa-
cidn del polietileno que servia de cober-
tura y las planchas de PTFE con aproxi-
macidn de los misculos rectos. 14. Ope-
racion terminada. (Tomado de Schuster
S. R.: A new method for the staged re-
duction of large omphaloceles. Surg.
Gynecol. Obstet., 125:837, 1967, Con
autorizacién de Surgery, Gynecology &
Obstetrics.)

otra parte, luego de la pldstica de la gastrosqui-
sis la funcidn intestinal se recupera con mayor
rapidez (10 a 12 dias de promedio). Los que
proponen esta tdcnica han demostrado que el
cierre primario puede ser efectuado en la mayo-
ria de los casos y que pueden esperarse resulta-
dos comparables a los que se consiguen con
otros métodos.** Cuando existe atresia intesti-
nal concomitante se debe utilizar una ostomia
en espolén.® Los testiculos extrabdominales
asociados comn la gastrosquisis deben ser trata-
dos con una plastica simultdnea.'®

REDUCCION VISCERAL EN VARIOS
TIEMPOS CON PROTESIS EN “SILO”

Luego de la observacidn casual de que el
“parche” sobre el defecto intetrectal puede ser
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el tratamiento primario, en especial en las gran-
des anomalias, Schuster”? abrid una nueva era
en el tratamiento del onfalocele y la gastrosqui-
sis. Ese autor encontré que podia utilizarse ma-
terial protésico para crear un continente artifi-
cial que pudiera retener un gran onfalocele o
las visceras de una gastrosquisis como si fuera
un gran saco, aun cnando la cobertura cutdnea
no se pudiera efectuar. Haciendo compresion,
las visceras podian ser reducidas dexniro de la
cavidad abdominal en un tiempo relativamente
corto difiriendo el cierre definitivo para otra
ocasion. El uso de las prétesis en “silo” se indi-
ca en s6lo el 20 al 25% de los casus de onfalo-
cele o gastrosquisis.

En las figuras 16-6 y 16-7 se presenta la téc-
nica original de Schuster. Luego de la prepara-
cidn preoperatoria habitual se diseca la piel
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Fig. 16-8. Confeccién de un “silo” protésico de calibre
uniforme en toda su extensién. {Tomado de King D. R.,
Savrin R. and Boles E, T. Jr.: Gastroschisis update. J. Pe-
diatr. Surg., 15:553, 1980.)

desde el saco intacto del onfalocele (fig. 16-
6,2) extendiendo la incisi6n, hacia arriba y aba-
jo, hasta exponer todo el recto anterior del ab-
domen. En los nifios con gastrosquisis, la aber-
tura original puede ser agrandada en sentido
cefilico (fig. 16-7,4). Se sutura la plancha pro-
tésica a los bordes internos de los misculos
rectos (fig. 16-6,3). Cuando se aplica una pré-
tesis para el cierre de un gran onfalocele, se de-
be invertir el amnios dentro del abdomen para
proteger el intestino de la formacién de adhe-
rencias. En ambos casos, las visceras son redu-
cidas dentro del abdomen mediante una presién
moderada y luego se sutura la malla por enci-
ma de ellas. Se recorta y retira el exceso de ma-
lla. La piel que rodea la malla se diseca en una
corta distancia y luego se sutura al saco proté-
$ico, tan lejos de su base como sea posible (fig.
16-6.5 y 16-7,7). La protesis de eleccién es la
de elastémero de silicona.

El segundo tiempo se lleva a cabo cuando
parece haberse producido el suficiente agranda-
miento de la cavidad abdominal por la laxitud
de sus paredes. Esto suele suceder cerca de una
semana después, tiempo durante el cual el saco
protésico ha estado protegido por apésitos esté-
riles. Las visceras son desplazadas un poco
més hacia la cavidad abdominal agrandada (fig.
16-6,6 y 16-7,8). Si no resultara posible aprox;-
mar los rectos, se vuelve a suturar la plancha
protésica sobre las visceras descartando el ex-
cedente (figs. 16-6,7 y 16-7,9). La cobertura
con piel se realiza si es posible (figs. 16-6,8 y
16-7.10).

El tiempo final de la pléstica es similar en lo
referente al uso de la prétesis bajo la cobertura

cutdnea como un puente primario que cierra la
gran brecha entre los rectos. Se recorta el exce-
so de piel, se elimina la prétesis y luego se
practica el cierre directo (figs. 16-6,9 a /1 y
16-7,11 a 14).

Allen 'y Wrenn han publicado que las visce-
ras contenidas en el saco protésico (silo) pue-
den ser devueltas a la cavidad abdominal
agrandada con mayor rapidez mediante el escu-
rrimiento progresivo manual de las visceras en
€l contenidas.! Se puede realizar una reduccién
secuencial diaria o cada dos dias, cosiendo o li-
gando el saco distal. Allen y Wrenn han encon-
trado que la reduccién total se puede alcanzar
en 7 a 10 dias v que la reoperacién resulta ne-
cesaria s6lo para el cierre finai.!

El saco cilindrico de prétesis, fabricado con
elastémero de silicona, recibe el nombre de “si-
lo” y posee un calibre uniforme para facilitar la
reduccién (fig. 16-8). El mantenimiento de la
reduccién secuencial se consigue ligando el sa-
co en forma progresiva, cada vez mds cerca del
defecto abdominal (fig. 16-9). La plancha pro-
tésica se aplica sobre la fascia utilizando una
sutura continua de polipropileno 00 y luego se
cbse sobre si misma para formar el silo. Luego
se suspende al nifio de! silo en forma que sus
nalgas apenas toquen el colchén con el fin de
que ¢l peso corporal provoque un mayor estira-
miento de la pared abdominal. La bolsa no de-
be ser reducida de tamafio en los dos o tres pri-
meros dias porque en ese lapso el edema de la
pared intestinal vy ei tamafio de la cavidad ab-
dominal pueden mejorar en forma sensible. La
reduccidn se efectia con mucho cuidado y en
forma diaria hasta que las visceras hayan retor-
nado a la cavidad abdominal. Es poco frecuen-
te que se necesiten mds de 5 dias para poder
efectuar el cierre.

Publicaciones recientes han demostrado que
se puede obtener una supervivencia del 92% en
los lactantes con defectos abdominales tratados
con la técnica del “silo” y el cierre diferido.*
Estos resultados aceptan una favorable compa-
racién con el 94% de supervivencia observada
en los nifios tratados con el cierre primario.58

El tratamiento de los sindromes de onfaloce-
le debe ser individualizado de acuerdo con la
complejidad del defecto abdominal, la grave-
dad de las anomaiias asociadas y la capacidad
que presenta ¢l nifto para tolerar operaciones de
etivérgadura. La cobertura o reseccién del saco
con'la técnica del siio o el cierre directo es el
eje central del tratamiento. El paciente con la
tetralogia de Cantrell o con un defecto de la li-
nea media, debe recibir una pldstica mds indi-
vidualizada que con las otras variantes del on-
falocele. En todas las operaciones, Ia cavidad
pericardica debe ser separada de la abdominal
y, muchas veces, para alcanzar ese objetivo, es
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Fig. 16-9, A, Gastrosquisis tipica. La /inea interrumpida indica la diseccién para el agrandamiento del defecto. B. Gas-
trostomia y silo colocados. C. Silo al tercer dia, listo para su cierre. D. Cierre del defecto al quinto dia. (Tomado de Hra-
bovsky, E. E. et al.: Advances in the management of gstroschisis. Ann. Surg., 192:244, 1980.)

necesario utilizar una proétesis. El abdomen de-
be ser bien.estirado, Si es posible, el pericardio
y el diafragma deben ser suturados a la superfi-
cie posterior del esterndn.

HERNIA UMBILICAL

La hernia umbilical es un defecte comtin de
la pared abdominal de los lactantes y nifios, en
especial los de raza negra. Las hemias umbili-
cales grandes pueden ser encontradas en pa-
cientes atiroideos, en la secuencia hipotiroidea
del sindrome de Aarskog y en los pacientes cor
defectos fetales por hidantoina, sindrome de
Freeman-Sheldon, afecciones del coldgeno y
del metabolismo de los polisacédridos y en la

osteogénesis imperfecta de Hunter-Hurler o el
sindrome de Ehlers-Danlos. Estas posibilidades
deben ser tenidas en cuenta cuando se encuen-
tran nifios con este tipo de hernia. El tratamien-
to apropiado de la hernia umbilical del nifio ha
sido debatido entre los clinicos. Sélo en época
reciente, la historia natural de esas hernias y su
importancia en el adulto han sido establecidas
en forma que se puede efectnar un tratamiento
mds racional.

El ombligo saliente suele depender de un de-
fecto de las fascias subyacentes que no siempre
debe preocupar. La estimacién del posible cie-
rre puede ser prevista por el tamario del defecto
fascial mds que por el de la protrusion externa.
El cierre, luego de la reduccién de la hernia
con fajas, mmca ha sido obtenido y este méto-
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Fig. 16-10. Incisién ideal para la hernjoplastia umbilical
que se coloca dentro del ombligo. (Tomado de Shaw A.:
Umbilical hernias {Letter). Arch. Surg., 115:1242, 1980.
Copyrigt 1980, American Medical Association.)

do debe ser evitado por la posibilidad de pro-
ducir erosiones cutdneas.

La pldstica de la hernia umbilical de los ni-
fios suele ser pospuesta o aun no recomendada
porque el atascamiento se produce rara vez y la
mayor parte de ellas cierran en forma esponta-
nea antes de llegar a la edad escolar. 2263 E] ta-
mafio del defecto fascial parece ser el determi-
nante principal del cierre. Walker ha mostrado

Fig, 16-11. A. Se extirpa la piel redundante dejande un
defecto circunferencial que, cnando es cerrado, queda cen-
trado sobre el ombligo y con tensién minima. B. Luego de
efectuar la plistica habitual de la fascia, se aproxima el
borde de la piel con una jareta sin dejar brechas entre los
puntos. Antes de ajustar la jareta se toma una puntada so-
bre el centro de la pldstica de la fascia. (Tomado de Cone
J. B, and Golladay E. 5.: Purse-string skin closure of umbi-
lical hernia repair. J. Pediatr. Surg., 18:197, 1983.)

que el 85% de las hernias umbilicales se cie-
rran antes de los 6 afios de edad y que ellas co-
rresponden, en general, a las que tienen anillos
herntarios pequefios que miden menos de 1 cm
de didmetro.’! Los anillos mayores de 1,5 cm
de didmetro rara vez cierran en forma esponti-
nea y cerca de la mitad de los anillos de tama-
fio intermedio también siguen abiertos. Las
hernias umbilicales parecen disminuir con el
progreso de la edad.?

Lassaletta y col. han mostrado que el atasca-
miento aparece en el 5% de todos los nifios in-
ternados para la pléstica de estas hemias y por
ello han propuesto considerar la posibilidad de
una pldstica temprana.?? La experiencia del
Hospital Johns Hopkins, en un lapso de 15
afios, ha mostrado $6lo siete nifios tratados por
atascamiento de una hernia umbilical, lo que
representa una incidencia de un caso cada dos
afios.*® E] atascamiento no parece significar un
problema grave en el nifio. El epiplén es la vis-
cera que con mds frecuencia se atasca.

Sin embargo, en los adultos el atascamiento
de una hernia umbilical constituye un problema
clinico importante. En el mismo periodo de 15
aflos, en el Hospital Johns Hopkins se atendie-
ron 101 casos de atascamientos en adultos, es
decir una incidencia de 7 por afio.’® Bl sexo fe-
menino era predominante (90%), algunas mu-
jeres presentaban obesidad y eran multiparas.
La mayor parte (70%}) eran de raza negra, aun-
que el total de pacientes de esa misma raza in-
ternados en el hospital apenas alcanzd al 33%;
¢l 68% eran menores de 60 afios. Se produjeron
siete fallecimientos asociados con los atasca-
mientos (7%}; cuatro de los siete pacientes fue-
ron considerados, por sus médicos de cabecera,
como no apropiados para la operacidn. La esta-
dia hospitalaria media fue de 9 dias.

Jackson y Moglen™ también consideran que
la hernia umbilical atascada representa un pro-
blema importante en la poblacién aduita. Ei
atascamiento se produjo en el 27% de 134
adultos con hernia umbilical observados en un
perfodo de 10 afios. La incidencia era del 65%
en las mujeres y del 61% en los varones. Entre
la poblacion de raza negra se encontré un ma-
yor nimero de hernias umbilicales congénitas
de un didmetro superior a 1,5 cm.

Aunque existen pocas pruebas de que alguna
hernia congénita pueda persistir durante la ado-
lescencia, para convertirse en un problema cli-
nico en la adultez, el aumento de la incidencia
observada en los adultos negros** se acompa-
fia de evidencias circunstanciales. S6lo 10 de
134 adultos con hernias umbilicales atascadas
mostraron antecedentes clinicos de hernias um-
bilicales durante la infancia.* Asi como las her-
nias umbilicales de la infancia pueden ser repa-
radas en forma ambulatoria, en la mayor parte
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de los casos, con ninguna mortalidad y pocas
complicaciones, se aconseja abordar la hernia
umbilical en forma quinirgica en los nifios va-
rones que tengan anillos de didmetro superior a
1.5 cm cuando llegan a la edad de 8 a 10 afios y
en las nifias (que luego pueden estirdr su abdo-
men cuando quedan embarazadas) cuando pre-
senten defectos de 1 cm antes de llegar a la
edad escolar, Los nifios que no han caminado
durante varios meses no deben ser sometidos a
la hernioplastia umbilical, aun cuando esté aso-
ciada con otras operaciones, ya que la inciden-
cia de la recidiva, en estas condiciones, suele
ser muy alta.

Técnica operatoria

La anestesia general, casi siempre con into-
bacién tragueal, es la técnica que se utiliza. Se
ileva hacia arriba la hernia umbilical y luego se
traza una incisién en un pliegue cutineo ubica-
do en la cara inferior del ombligo a 1 cm del
comienzo del saco herniario. Esta incisién se
extiende alrededor del saco y dentro del defec-
to més bien que en forma transversal sobre la
pared abdominal. Los extremos se abren para
dar a la cicatriz un aspecto “sonriente”, Se pro-
fundiza esa incisién hasta alcanzar el saco fi-
broso. Con separadores de piel se separa el col-
gajo inferior para luego efectuar una diseccién
aguda hasta delimitar el anillo umbilical de fas-
cia y la pared anterior del abdomen. De esta
forma se crea un plano que rodea el saco a ni-
vel de su anillo fascial. Se abre el saco, justo
por encima del anillo, teniendo cuidado de pro-
teger el contenido herniario. Si aparecen los
vasos umbilicales, ellos deben ser ligados en
forma separada porque pueden retraerse y pro-
vocar molestas hemorragias. El defecto abdo-
minal resultante se cierra con un plano simple
en forma transversal, mediante puntos que to-
man la fascia y el peritoneo. La técnica de “la
chaqueta sobre el pantalén”, u otras maniobras
de pldstica, suelen prolongar y complicar en
forma innecesaria una técnica de por s simple.
La piel sobre el saco herniario, que se ha con-
servado intacta, es llevada a la fascia con un
punto simple colccado sobre su dpex y en ¢l
medio de la linea de sutura de la fascia. Se
agregan dos o tres puntos subcutdneos para ce-
rrar la piel. Este cierre laxo evita la produccidn
de derrames serosos. Se coloca un trozo de al-
godén que sirve para moldear el nuevo ombli-
go. Luego de la pléstica de las hernias grandes,
la piel puede presentar un aspecto arrugado. El
crecimiento corrige este defecto evitando la re-
seccidn de la piel, en especial en los lactantes.

La colocacion de la incisién cutdnea dentro
del pliegue umbilical sirve para disimular la ci-

267

catrizV’ (fig. 16-10). Otro método practica la
extirpacién de un botdén de peritoneo, que pro-
porciona mejor acceso y un excelente resultado
cosmético'! (fig. 16-11).

La diastasis de los rectos del abdomen no
suele ser frecuente en los nifios. Los musculos
rectos, por encima del ombligo suelen despla-
zarse hacia afuera para formar una saliencia
vertical de 1 a 3 cm de ancho, que se hace apa-
rente cuando aumenta la presién intrabdominal.
Para corregir esta deformacion no es necesario
efectuar ningiin tratamiento porque los muscu-
los rectos se desarrollan en forma gradual y ter-
minan relienando el espacio. Las hernias epi-
géstricas o epiploceles pueden ser miiltiples.
Con frecuencia contienen una protrusién dolo-
rosa herniada de grasa preperitoneal. Su repara-
cion estd siempre indicada. Se reseca la masa
de grasa y se cierra el defecto fascial. Algunas
veces, aparece una hernia epigéstrica cercana a
la zona umbilical a través de un defecto fascial
que adopta forma de ldgrima en vez de ser re-
donde y por lo tanto necesita una pldstica mo-
dificada.
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