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Gastrosquisis cerrada. Informe de cuatro casos. Propuesta de una
nueva designacién
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RESUMEN

Introduccién. La oclusién prenatal espontanea de la gastroquisis es una complicacion rara y usualmente se asocia a atresia del in-
testino medio. Esta anomalia es conocida como “closed gastroschisis”, pero en espafiol sugerimos que se denomine estrangulamiento
paraumbilico-intestinal antenatal (ESPIA) o sindrome de Grosfeld.

Material y método. En una revision de dos afios hallamos 58 casos de gastrosquisis; cuatro de los cuales tenian esa complicacion.
Resultados. En esos pacientes el intestino medio extracorpéreo siempre estaba necrético o fibrosado. El remanente intestinal necrosado
fue resecado. Durante la intervencion se observo atresia de 35 a 45 cm de yeyuno y atresia de colon descendente. Todos los pacientes
desarrollaron sindrome de intestino corto y tres de ellos fallecieron antes de la cuarta semana de vida extrauterina.

Conclusiones. Esta serie muestra que esta complicacion es potencialmente mortal.

Palabras clave: Vélvulo intestinal prenatal, atresia intestinal, gastrosquisis, sindrome de intestino corto.

ABSTRACT

Introduction. Spontaneous prenatal closure of a gastroschisis is rare; it is usually associated with atresia of the midgut. This anomaly
is known as “closed gastrochisis”. In Spanish we suggest the term antenatal paraumbilico-intestinal strangulation (APIS) or Grosfeld's
syndrome. i

Material and method. A two-year review of 58 gastroschisis patients, identified four infants with this uncommon complication.

Results. In these infants the extracorporeal midgut was invariably necrotic or fibrotic. The remnant midgut was surgically removed; during
the procedure we observed jejunal atresia of 35 to 40 cm and atresia of the left colon. All patients developed short bowel syndrome and
three of them died at less than four weeks of age.

Conclusions. This series shows that this complication is potentially lethali.
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ace algunos afios los defectos congénitos de

la pared abdominal anterior eran casi exclu-

sivamente el onfalocele y la gastrosquisis.

De manera inexplicable, en todo el mundo,
el nimero de casos de esta (ltima ha aumentado conside-
rablemente en los altimos afios !.
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Es un defecto ubicado generalmente al lado derecho del
cordén umbilical; es pequefio, carece de cubierta, aparece
en nifios de término y peso bajo al nacimiento; quedan
expuestos el intestino medio, el estémago, el colon y la
vejiga; la anomalia acompafiante mas comun es la atresia
intestinal con o sin perforacion 2. Ocurre en uno a tres
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casos por cada 10 mil recién nacidos vivos. El pronostico
de estos pacientes es reservado por la dificultad para su
alimentacion después de la reparacion quirirgica de la
gastrosquisis primaria cuando esto es factible o de colocar
una cubierta de plastico, lo que no es suficiente por la im-
posibilidad para utilizar la via oral como fuente de ingreso
caldrico, por lo que la nutricién parenteral se vuelve un
recurso alternativo obligado que llega a prolongarse por
largos periodos *.

La gastrosquisis, casi siempre se acompafia de serosi-
tis de distinto grado de severidad; que puede ser de dos
tipos: clasico, cuando es esporadica y no se acompafia de
ninguna otra afeccion congénita o adquirida; complicado,
cuando hay atresia y perforacion intestinal; complejos *,
entre los que se encuentra una entidad infrecuente y pre-
decible a la que Davenport et al ° denominaron “closed
gastroschisis”.

El objetivo al presentar esta pequefia serie, es contribuir
a la identificacion nuevos casos de esta asociacion.

MATERIAL

En los tltimos dos afios operamos 58 pacientes que sufrian
gastrosquisis de variedad clinica distinta; cuatro de ellos
tenian una gastrosquisis cerrada.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1. Nifia de nueve horas de vida extrauterina, pro-
ducto de gesta I, parto eutdcico; madre de 24 afios. Peso
al nacimiento 2,230 gramos. Mostraba protrusiéon de un
segmento intestinal de color negro de 5 cm de longitud
identificado como ileon, ciego, apéndice cecal, colon
derecho y transverso; no habia un defecto abdominal. Se
realiz6 laparotomia exploradora; habia una porcion de 40
cm de yeyuno viable y atresia tipo [lla que se continuaba
en el otro extremo con el colon transverso. Se efectué
una anastomosis yeyuno-colica. La paciente tuvo un
sindrome de intestino corto, por lo que se inicio su nutri-
cién parenteral. Tuvo una evolucion aceptable hasta las
72 horas, cuando se identificé Pseudomona aeruginosa
en un hemocultivo. No hubo indicios de disfuncion de
la anastomosis. Hubo colestasis al decimosegundo dia y
falleci6 a las dos semanas de operada.

Caso 2. Nifio de cinco horas de vida extrauterina,
producto de gesta I, parto eutécico; madre de 17 afios;

peso 2,000 gramos. Mostrd protrusiéon de un segmento
intestinal de color negro de 4 cim de longitud, en el que se
identificaron ileon, ciego, apéndice cecal, colon derecho y
transverso; sin defecto de la pared. Se le operd y se encon-
traron 35 ¢cm de yeyuno que terminaba en atresia tipo 1lla
y continuaba en el otro extremo con el colon transverso
motivo por el cual se realizd una anastomosis yeyuno-
colica. El paciente estuvo en condiciones aceptables por
72 horas; luego desarrolld sepsis, requirié ventilacion
asistida y nutricion parenteral ya que sufrié sindrome de
intestino corto. A los diez dias presentd colestasis pro-
gresiva, insuficiencia organica multiple. Murid a los 16
dias de operado.

Caso 3. Nifo de siete horas de vida extrauterina, de
gesta [, parto eutécico; madre de 19 afios; peso 1,800 gra-
mos y en el abdomen mostraba un fragmento de intestino
de aspecto negro de 4 cm identificado como ileon, ciego,
apéndice cecal, colon derecho y transverso (Figuras 1 y 2).
Se le operd, al revisarlo se halld que no existia un defecto
paraumbilical. El yeyuno media 40 cm de longitud y en
su parte final mostraba una atresia tipo Illa que llegaba
hasta el angulo esplénico del colon; por este motivo se
realizd una yeyunostomia. Requirié ventilacion asistida
y nutricion parenteral. Desarrollo sepsis por Pseudomona
aeruginosa 'y colestasis. Fallecio al decimosexto dia.

Caso 4. Nifio de cinco horas de vida extrauterina, de
madre de 17 aflos, de gesta [, parto eutocico. Peso 1,750
gramos. El abdomen mostraba un segmento intestinal de
aspecto negruzco de 5 cm, identificado como ileon, ciego,
apéndice cecal, colon derecho y transverso. Se realizd una
laparotomia exploradora; se encontro el yeyuno de 45 cm
que mostraba en su porcidn distal atresia tipo Illa y el
colon obliterado por debajo del angulo esplénico. Se hizo
una anastomosis en forma de diamante o procedimiento
de Kimura. El paciente evoluciono en forma satisfactoria.
Fue dado de alta en condiciones favorables el decimoctavo
dia. (Cuadro 1).

DISCUSION

“La gastrosquisis cerrada (“closed gastroschisis”) es la
forma mas grave de este defecto. Se caracteriza porque de
la pared abdominal anterior aparentemente indemne o con
un orificio milimétrico a la derecha del corddn umbilical,
origina una estructura de color negruzco o verdoso, en
ocasiones de aspecto turgente, de pediculo movil y con-
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vascular. Se cree que entre la sexta y decimosegunda se-
mana de gestacion, cuando el intestino se encuentra en la
fase extraceldmica, antes que el intestino medio retorne,
la linea media de la pared abdominal se ocluye y atrapa y
estrangula al extremo distal del {leon y del colon izquierdo
o transverso 8. Esta teoria es la mas congruente, ya que en
los casos que se han descrito en la literatura, no se refieren
anomalias asociadas que pudieran sugerir un factor terato-
génico sistémico. Una hipotesis alterna es que la oclusion
prematura de la pared abdominal es la causa de un retraso
en el retorno del intestino a la cavidad celémica; esto causa
atrapamiento y vélvulo del intestino medio 7.

Estos fendmenos tienen un origen comin y explican los
hallazgos durante una intervencion quirurgica y su curso
clinico. Las dos conducen a un sindrome de intestino corto
y el desarrollo de infeccion y colestasis, complicaciones
graves y en un elevado porcentaje, de curso fatal 'S,

El diagndstico clinico es obvio, pero la patologia in-
traabdominal debe ratificarse con estudio radioldgico de
abdomen para apreciar datos de bloqueo intestinal mecé-
nico, sobre un fondo escasamente aereado.

Es necesario realizar una laparotomia. Los hallazgos
se explican por la isquemia intestinal y por la exposicion
al liquido amniético. El segmento intestinal estrangula-
do sufre isquemia. Si s6lo disminuye el flujo arterial, el
intestino expuesto es turgente y viable, pero si el estrangu-
lamiento es total, se necrosa, se fibrosa y luego se absorbe
0 aparece como un segmento de consistencia y aspecto
muy similar al del cordén umbilical cuando se momifica
en el recién nacido.

Una vez efectuada la extirpacion del segmento necro-
sado y practicada la anastomosis, la evolucion mala es
predecible. A los pocos dias se produce la incapacidad
de absorcién del intestino y con la hiperalimentacién
parenteral, se desarrollan colestasis intrahepatica y sep-
sis. El deceso ocurre por lo general dos o tres semanas
después.

Pocos han sido los avances logrados para este pro-
blema. Estrada et al 8, propusieron recientemente que
en lugar de extirpar el remanente intestinal isquémico,
se le debe introducir a la cavidad peritoneal en donde
se puede esperar recuperacion del segmento, a lo que
llamaron “maniobra del estacionamiento”. Pasadas unas
semanas, se efectia anastomosis, lo que permite alargar
el intestino y la superficie de absorcién. De esta manera
esos autores lograron salvar tres de cuatro nifios. Cuando

el procedimiento no funciona 4, la siguiente opcion es el
trasplante intestinal '°.

Todos los recién nacidos que estudiamos se compor-
taron clinicamente en forma similar y en la forma como
fallecieron.

Las caracteristicas de estos pacientes que sufren gas-
trosquisis cerrada (“closed gastrochisis”) por lo general
son varones, procedentes de gesta I, embarazo arménico
y de término, peso bajo para la edad gestacional y madres
muy jovenes.

En relacién a lanomenclatura de esta afeccidon, utilizar
la denominacién que se emplea en inglés es desorienta-
dora, ya que para describirla en espafiol, si el defecto ya
se ocluy6 deja de estar abierto, deja de ser gastrosquisis;
si se traduce la designacién de manera literal y se atiende
a la raiz etimoldgica, se debera traducir como “vientre
abierto cerrado”. Por lo inadecuado de esta termino-
logia, proponemos que se denomine estrangulamiento
paraumbilico-intestinal antenatal (ESPIA) o isquemia de
Grosfeld .
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