Alteraciones en la pared
abdominal del recién nacido
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PRESENTACION DEL CASO

RNPT (29+5 sem)/peso GEG (20559) que ingresa en
la UCIN por prematuridad y onfalocele
diagnosticado en ecografia prenatal

ANTECEDENTES
Madre de 37 con espina bifida oculta

GAV 2 2 (1 ILE por trisomia y espina bifida) O
Gestacion monocorial biamniotica tras FIV(2° gemela)
DX Onfalocele en sem 15. Cariotipo y Array normales

Ingreso por precampsia en sem 29+1— cesarea urgente por
fallo renal materno
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PRESENTACION DEL CASO

ECO PRENATAL

—

POSTNATAL

X0

Servicio de
Pediatria
DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Gastrosquisis Onfalocele
Localizacion Paraumbilical Anillo umbilical
Presente
Saco Ausente (10% ausente)
Tamano defecto <4cm >4cm
Edad >40a,
Factores asociados Edad <20a, toxicos alt.genéticas
Higado No herniado 75% herniado
Cordon umbilical Lateral al saco Sobre el saco
Malformaciones Frecuentes
asociadas Raras (35-80%)
Anomalias geneéticas Raras Frecuentes
(g N wvw%a Prondstico Favorable Desfavorable
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INFORMACION GENERAL ONFALOCELE

« Concepto: defecto pared abdominal (3 capas: peritoneo,

gelatina de Wharton y amnios)

« Tipos: pequeno <5cm, grande >5cm

« Anomalias estructurales (35-80%). gastrointestinales,

genitourinarias y cardiacas.

« Anomalias cromosomicas:

v' Aneuploidias: trisomia 13, 18 y 21.

v Sindrome de Beckwith-Wiedemann: onfalocele
aislado (37,5%) y onfalocele con otras
malformaciones(5%)

Factores prondsticos: tamano, hipoplasia pulmonar,

anomalias asociadas y prematuridad
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PREGUNTAS DE LOS PADRES

(p

¢, Como se produce?

¢, Como y cuando debe ser el
parto?

¢, Qué pasara después?

¢, Qué pronostico tiene?

Comité multidisciplinar: manejo integral
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EXPLORACION FISICA

Fenotipo sugestivo de Beckwith-
Wiedemann: macrosomia,

macroglosia e indentacion en lobulo
de oreja derecha

Alteracion en laregion del cromosoma
11p15.5
Otras manifestaciones: hemihiperplasia,

Sindrome visceromegalias, hipoglucemia y anomalias
Beckwith- j‘> renales
Wiedemann Mas frecuente en embarazos de técnicas de

reproduccion asistida
Mayor riesgo de desarrollo de tumores (Wilms y

hepatoblastoma)
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

« Gasometria: pH: 7,34 , CO2: 44, HCO3: 22, EB: - 1,4,
glucosa: 25 mg/dl —— 2 bolos glucosado

« Cogaulacion: APT: 2’25 —— dosis vitamina K

 RX toérax: patron difuso reticulo granular bilateral sugestivo
de déficit de surfactante

« Ecocardio: DAP sin repercussion. VAo bicuspide.

« Hemograma, BQ, ECO cerebral y abdominal sin alteraciones

ECO canal medular

Pendientes Estudio genético: analisis de sondas de ligadura
multiple sensibles a la metilacion (MS-MLPA)
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Tras el parto: evitar pinzar el saco del

Manejo onfalocele
prequirurgico Envolver con gasa esteril con

solucién salina

Silo con tracciéon cenital

Apertura del saco del onfalocele
Diseccion del saco que rodea
las asas intestinales

Revision asas y apendicectomia
Introduccion de las asas en la
cavidad abdominal. Cierre fascia y
plastia umbilical

Cirugia
(a las 28 horas
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EVOLUCION MEDICA

PREQUIRURGICO

Sonda orogastrica (SOG)
CPAP con FIO2 max 40%
Surfactante IOT + VM
Canalizacion epicutaneo
central

Nutricion parenteral (gluc
7’5 mg/kg/min)

POSTCIRUGIA

Hipotension : dobutamina
(QX) y expansion de
volumen (UCIN)

Sonda vesical (3 dias)
No se inicia PIA (cierre sin

tension)

NPT y NE trofica en 5°
dia postQX
Sedoanalgesia

DAP
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CONCLUSIONES

Importancia DX prenatal: manejo precoz en hospital 3° nivel
La morbimortalidad neonatal del onfalocele se correlaciona
con el tamano, las anomalias anatomicas y cromosdmicas
asociadas

La prematuridad agrava el pronostico

El sindrome de Beckwith-Wiedemann precisa seguimiento a
largo plazo por predisposicion de desarrollo de tumores

durante los primeros 8 afios

Manejo multidisciplinar
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