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INTRODUCCION
Se da en paciente embarazada que acude en

periodo expulsivo dando a luz a un producto con
severos defectos estructurales.

REPORTE DE CASO CLINICO

El caso corresponde a una paciente de sexo
femenino portando un embarazo de 35 semanas
gue ingresa en periodo expulsivo de trabajo de
parto al hospital México de Sacaba.

Es una paciente con antecedente de 3 gestaciones
previas, 2 nifios nacidos por parto eutocico
hospitalario y el dltimo concluyé en aborto
espontaneo a los 3 meses de gestacion
aproximadamente; al momento de su ingreso
menciona que efectud control prenatal solo en una
ocasion, menciona inicio espontaneo de trabajo de
parto de 8 horas de evolucion.

La paciente es natural de Sacaba se dedica a la
agricultura y al comercio de sus productos.

A los 10 minutos de su ingreso al hospital, se
produce el parto eutécico obteniéndose un producto
de sexo masculino de 2100 gr. de peso con APGAR
inicial de 2, el cual fallece a los 5 minutos de nacido;
al examen fisico se evidencia presencia de mltiples
y severos defectos congénitos que afectan tubo
neural, pared anterior de abdomen y defectos en
las extremidades inferiores.

A nivel de la region occipital, en la cabeza del
producto se observa una masa de consistencia
blanda de 4 x 3 x 3 cm. sugerente de encefalocele,
en el tronco del producto se observa defecto de la
pared abdominal anterior y parte inferior del térax
(toracoabdominosquisis ) a través del cual protruyen
hacia el exterior asas intestinales, higado y bazo,
también se evidencia ausencia de cupula
diafragmética izquierda; a través del defecto esternal
en el térax, se observa saco pericardico. En las
extremidades inferiores presencia de pie equino
varo congénito y una aparente escoliosis en
columna vertebral.

La evolucién de la madre fue satisfactoria y fue
dada de alta a las 24 horas, al abandonar el hospital
exigio la entrega del mortinato para darle sepultura.
DISCUSION

Los defectos de la pared abdominal se agrupan en

varios tipos o categorias segun sus caracteristicas
anatomopatoldgicas y patogenia. Estas son:

REVISTA

DEFECTOS CONGENITOS DE LA PARED ABDOMINAL

MEDICA 6°

CASO CLINICO




CASO CLINICO

onfalocele, gastrosquisis (las modalidades mas
frecuentes) Body stalk anomaly, y Limb body wall
complex o complejo pared abdominal miembros.
Todas estas malformaciones llevan implicita una
eventracion de visceras a través del defecto de la
pared del abdomen, por lo cual tiene mucha
importancia por el riesgo que significa para la vida
del neonato. Algunas son incompatibles con la vida
y todas son susceptibles de diagnodstico
ultrasonografico y causan elevacion en los niveles
de alfafetoproteina en el suero materno. (1)
\Cuando se revisan las alteraciones estructurales
en estos casos, todos tienen en comun el periodo
donde se producen los defectos, que corresponde
al final de la blastogénesis (cuarta semana
gestacional).

Durante la cuarta semana de desarrollo fetal se

llevan a cabo los siguientes eventos:

1. Cierre del tubo neural.

2. Plegamiento transversal y longitudinal del
embrién (formacion de la pared anterior toracica
y abdominal).

3. Establecimiento de la linea media y de la
lateralidad.

4. Desaparicion de la cavidad coriénica por

expansion de la cavidad amniética.

Formacion del cordon umbilical.

Formacion del sistema cardiovascular.

Inicio del desarrollo renal.

© N o o

Aparicién e inicio del desarrollo de las
extremidades.

Al observar los posibles defectos que presentan
los fetos que son portadores de alguno de los
cuadros previamente mencionados, se advierte
gue todos son resultante de la alteracion de ciertos
procesos que se llevan a cabo durante la cuarta
semana de gestacion.(2)
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El problema inicial puede estar relacionado
directamente con el plegamiento del embrion,
momento en el cual se desarrolla el cordén umbilical,
la pared anterior abdominal y toracica.

Cuando el embrién se delimita, va constituyéndose
el cierre del cuerpo, lo que es debido al crecimiento
considerable de las estructuras compactas de la
region dorsal. Esta region se eleva al crecer, de tal
modo que las partes laterales del embrion basculan,
se pliegan y progresivamente constituyen una pared
ventral al embrion. Este plegamiento puede ser
comparado al cierre del cuello de una bolsa, o
mejor dicho, de dos bolsas superpuestas, ya que
las paredes laterales del embridn estan compuestas
de dos hojas separadas por la cavidad del celoma
interno. Aunque este plegamiento es circunferencial,
pueden distinguirse segun Wolff una serie de
pliegues de cierre: cefélico, caudal y laterales.

Los defectos de la pared abdominal incluyen una
amplia gama de malformaciones, como lo planteaba
Duhamel cuando el defecto en la formacién de la
pared abdominal compromete el Pliegue Superior,
el defecto resultante constituye la denominada
Celosomia superior lo cual da origen al trastorno
denominado como Pentalogia de Cantrell.

Si el defecto se situaba en el Pliegue inferior
Constituye la denominada Celosomia inferior (lo
cual da origen a la Extrofia Vesical o Extrofia
Cloacal) y si el defecto radicaba en los pliegues
laterales constituiria una Hernia umbilical en su
grado menor, o un Onfalocele en su grado mayor.

Se debe agregar a estos trastornos el Sindrome
del corddn umbilical corto o Sindrome de la pared
abdominal — extremidades y el Sindrome de Prune
Belly.(3)
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El insulto en la 4 semana de gestacion corresponde
a una alteracion grave que no s6lo compromete el
plegamiento sino el resto de los procesos que se
estan dando simultdneamente.

Mencionamos las principales caracteristicas de
estas alteraciones;

El defecto de los pliegues laterales da origen al
Onfalocele, el cual constituye un defecto abdominal
central a nivel umbilical, a través del cual se hernian
los intestinos y visceras sdlidas, cubiertos por una
doble membrana de amnios al exterior y de
peritoneo al interior; el cordon umbilical se inserta
en el vértice de dicho saco o en la regién
inmediatamente inferior. El defecto de la pared
puede tener una extension variable, que va desde
pocos centimetros de diametro (correspondiente
mas bien a una hernia umbilical), hasta un diametro
mayor constituyendo el Onfalocele.

La Gastrosquisis es un defecto de la pared
abdominal en region paraumbilical derecha, a través
del cual se eviscera el intestino y a diferencia de
la anterior, no presentan membrana cobertora, por
lo cual la serosa del intestino muestra una reaccion
inflamatoria variable.

Los estudios epidemiolégicos muestran una
incidencia para el Onfalocele de 2.5/10000 nacidos
y de 1 - 1,4/10000 nacidos para la Gastrosquisis.

Los Onfaloceles pequefios serian defectos en el
cierre de los pliegues laterales, anteriormente
mencionados. Kluth clasifica a los Onfaloceles en
2 categorias: el Onfalocele pequefio corresponderia
a la causa previamente mencionada, mientras que
la causa de los Onfaloceles Grandes corresponderia
segln De Vries a la persistencia del tronco o tallo
corporal en la region normalmente ocupada por la

Somatopleura mientras que Hoyme, postula a la
Disrupcion vascular de la arteria onfalomesentérica
como causa principal, lo cual ha sido refrendado
recientemente por Komuro.

La causa de la Gastrosquisis corresponderia a la
Disrupcion de la vena umbilical derecha lo cual
favorece la rotura de la somatopleura periumbilical,
ademas en los Ultimos afios se realizaron estudios
epidemiolégicos que relacionan la Gastrosquisis
con el uso de vasoconstrictores (fenilpropanolamina,
pseudoefedrina), o AINES (Paracetamol,
Ibuprofeno), durante los primeros estadios del
embarazo. Otro grupo de riesgo lo constituyen el
grupo de fumadoras que emplean anticonceptivos
y ademas consumen cocaina. Werler et al demostré
gue el uso de Vasoconstrictores en fumadoras de
mas de 20 cigarrillos por dia aumenta el riesgo de
Gastrosquisis en 3,6 veces y de Atresia intestinal
en 4,2 veces. (4)

La pentalogia de Cantrell, es un raro defecto
congénito con una incidencia de 1:100 000
nacimientos en paises desarrollados, afecta al sexo
masculino con una mayor proporcion, 2:1
La Pentalogia de Cantrell se caracteriza por una
disrupcion en el esternon bajo, ectopia cordis,
defectos anteriores del diafragma, defectos en la
pared abdominal anterior supraumbilical, defectos
en el pericardio diafragmatico y anomalias
cardiacas. (fig.2)

La patogénesis es poco conocida pero se piensa
que ocurre entre los dias 14 a 18 de la vida
embrionaria, probablemente por una inadecuada
migracion ventromedial del mesodermo lateral, lo
gue pudiera originar defectos en la pared abdominal
y toracica, con aplasia del septo transverso que
forma el diafragma anterior y produce una extrusion
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del corazén y 6rganos abdominales a través de
este defecto, cabe sefialar que existen publicaciones
donde se menciona como factor etiolégico diferentes
aneupleudias como trisomia 18 y 21. Otros autores
sugieren la infeccion viral, asi como la exposicién
a sustancias como beta-aminopropionitrilo como
otros agentes etiolégicos. Se menciona que la
transmisién de este defecto corresponde a una
herencia dominante ligada al cromosoma X. (5)

El complejo cuerpo-extremidad, el complejo OEIS
(del inglés onphalocele, extrophy, imperforated ano,
spinal defects) y la anomalia cordén corto, son 3
entidades que por lo general estan descritas por
separado pero que comparten en su etiologia, la
ausencia de defectos genéticos demostrables y
entre sus hallazgos defectos de pared abdominal
con exposicion de 6rganos y un cordén umbilical
muy corto o en algunos casos ausente, con la
consecuente unién del feto con la placenta a través
de las visceras expuestas. La prevalencia de estas
malformaciones fetales ha sido descrita 1 entre
15.000 nacimientos, 1 entre 200.000 y 400.000 y
3 en 100.000 nacimientos en la poblacién general
y ha aumentado por el mayor conocimiento del
tema y los progresos en el ultrasonido.

El complejo cuerpo extremidad se caracteriza por
la presencia de tejidos fibrosos que pueden
comprometer las extremidades, produciendo
constricciones 0 amputaciones, adhesiones del
amnios al tubo neural, que dejan defectos de cierre
como excencefalia o encefalocele o a la pared
toraco-abdominal, originando
toraco/abdominosquisis. A su vez estos tejidos
fibrosos también se han descrito en fetos que sélo
tienen las caracteristicas de la anomalia corddn
corto. En el OEIS también se presenta defecto de
la pared abdominal a través del cual pueden protruir
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visceras abdominales y pélvicas (vejiga),
acompafiadas de agenesia de sacro y ano
imperforado.

Dependiendo del momento embriolégico en que
se haya iniciado el proceso defectuoso y a su vez
el mecanismo patolégico sobre el feto, se pueden
encontrar diferentes partes fetales afectadas,
independientes o en conjunto, como extremidades,
craneo, cara, térax y abdomen.

Existen diferentes teorias etioldgicas para explicar
la fisiopatogénesis de estas tres entidades. Una
teoria sugiere que las anormalidades son
secundarias a una ruptura del amnios, con la
subsiguiente formacién de bandas amnidticas que
se adhieren a los diferentes tejidos en formacion.
Si la ruptura ocurre en los primeros 45 dias
posteriores a la fecundacion, se producen defectos
en el cierre de la pared toraco-abdominal, del tubo
neural y un pobre desarrollo o ausencia del cordén
umbilical, produciendo mortalidad a 100% de los
casos. Si la ruptura se produce después de 45
dias, las bandas pueden ser anchas y delgadas,
o largas y gruesas y se pueden adherir al cordon
umbilical o a las extremidades produciendo
constricciones y/o amputaciones. Si bien la causa
exacta de la ruptura amniética no se ha establecido,
se sugiere que puede ser de origen infeccioso o
traumatico.

La segunda teoria afirma que el proceso se inicia
con una necrosis vascular del amnios, produciendo
disrupciones que predisponen a adherencia de
partes embrionarias al amnios en los sitios
necroticos, y dan origen a los defectos mencionados.
Esta teoria ha sido reforzada por la relacién de
algunos casos de fetos cuyas madres eran
consumidoras de cocaina.
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Otra opcion para explicar la fisiopatogénesis de
estos hallazgos es la de Streeter en 1930, donde
el proceso partiria de defectos del embrién y no
del amnios, defectos como fallas en el cierre del
tubo neural y de la pared toraco-abdominal los
cuales se pueden adherir al amnios con la
consecuente aparicion de las bandas amnidticas.
En algunos informes, estos defectos embrionarios
se asociaron con anomalias del disco germinal. No
existe una tendencia hereditaria ni defectos
cromosOémicos en ninguna de las malformaciones
descritas dentro de este grupo. Sin embargo, hay
un aumento en gemelos monocig6ticos.(6)

Especificamente en el complejo OEIS y en el
complejo cuerpo extremidad se ha sugerido que
pueden tener su origen en el periodo de la
blastogénesis que comprende entre la fecundacion
y el dia 28; durante este tiempo el évulo fecundado
se desarrolla como mdrula, blastocisto, se realiza
la gastrulacion, desaparece la cavidad coriénica y
ademas, en la cuarta semana se lleva a cabo el
plegamiento convirtiendo el embrion en un cilindro
eventos determinantes para el normal desarrollo
del periodo embrionario, que se inicia el dia 29 y
finaliza en la semana 8 post fecundacion (semana
10 de amenorrea), dando paso al periodo fetal que
se continta hasta finalizar el embarazo.
El presente caso motivo este apretado resumen
de los principales defectos congénitos que afectan
el desarrollo de la pared anterior del abdomen; no
seria exagerado mencionar que en Ultimo tiempo
se ha observado en nuestro medio un incremento
en el nacimiento de nifios con severos defectos
estructurales incluyendo los que afectan la pared
toraco abdominal. Por las caracteristicas
mencionadas el presente caso parece corresponder
al Complejo somato-parieto-miélico o Limb Body
Wall complex. Es probable que algunos factores

ambientales estén fomentando la presencia de
cuadros como el presente.

El empleo de herbicidas y fungicidas que contienen
paraquat y dioxina, insecticidas 6rgano clorados u
organo fosforados y otros como el DDT y los
carbamatos han sido relacionados con efectos
lesivos a la salud humana, finalmente la aparicion
de estas patologias se ha asociado a la
contaminacion del agua con mercurio, plomo,
cadmio, nitratos, fenoles y residuos de plaguicidas.
Estos factores no cuentan al momento con ningln
tipo de control sanitario en nuestro medio, por lo
cual no seria de extrafiar que actien como factores
desencadenantes de estos trastornos.

En México, investigadores del Departamento de
salud encontraron relacion causal entre la exposicion
a plaguicidas y malformaciones congénitas
particularmente entre mujeres expuestas a producto
agrotoxicos durante el primer trimestre del
embarazo.

El estudio demostr6 que el riesgo de
malformaciones en las madres expuestas a
productos agrotoxicos es 3 veces mayor que en
la poblacion no expuesta; el riesgo incluye a quienes
acuden a campos fumigados, ha quienes viven
cerca de estos campos, a quienes conviven con
parejas que trabajan con agroquimicos y a las que
lavan ropa contaminada.(7)

La incidencia en Chile se ha elevado en los Ultimos
afios en especial en regiones fruticolas y forestales,
llegando a tener uno de los indices mas altos de
América latina en malformaciones congénitas; en
Rancagua se registré 4.1% de incidencia de
malformaciones congénitas en recién nacidos,
27,65% de los padres tenian antecedentes de
trabajo agricola con pesticidas.
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Consideramos que el presente caso nos debe
recordar que como pais latino americano nuestra
realidad social hace que se esté exponiendo a
nuestra poblaciéon femenina dedicada a actividades
agricolas, a riesgos de malformacién durante el
embarazo. Por tal razon es necesario reforzar las
coberturas de Control prenatal e ir incorporando
cada vez mas tecnologias como los estudios
ultrasonograficos completos o recursos
laboratoriales como la determinacién de AFP que
nos permitan la pesquisa oportuna de cuadros
como el actual y de tal forma, ofrecer a las pacientes
la posibilidad de un diagnéstico precoz y oportuno.

En general, podemos decir que el diagnostico
prenatal de las malformaciones congénitas,
constituye una forma de medicina preventiva, que
abre nuevos horizontes y cuyos resultados ayudan
a disminuir la ansiedad de las madres y a formular
decisiones autorizadas con respecto a la
reproduccion, y precisar que la medicina preventiva
no alcanzar sus ideales mas altos si no se resuelve
el problema de la prevencion neonatal.
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