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RESUMEN

Un onfalocele es un defecto de la pared abdominal fetal localizado en la linea media y de tamafio variable, cubierto por
una membrana de amnios y peritoneo con gelatina de Wharton entre las dos capas, y que contiene contenido abdominal.
Para llevar a cabo esta revision bibliografica, se realizé una busqueda exhaustiva en las bases de datos PubMed, Scopus
y Cochrane Library. Se utilizaron combinaciones de términos MeSH y palabras clave relevantes como "onfalocele", "cirugia
pediatrica", "anestesia", "cuidados neonatales", "abordaje multidisciplinario". Se incluyeron estudios originales publicados
en espafiol desde el afio 2000 hasta la fecha de la busqueda, con el objetivo de identificar las estrategias anestésicas y
de cuidados neonatales mas utilizadas en la reparacion quirdrgica del onfalocele, asi como los factores que influyen en
los resultados postoperatorios. La reparacion quirdrgica del onfalocele es un campo en constante evolucion. Los avances
en la anestesia pediatrica y los cuidados neonatales han permitido mejorar significativamente los resultados, pero aun

existen desafios que requieren investigacion futura.

Palabras clave: Onfalocele, Cirugia pediatrica, Anestesia, Cuidados neonatales, Abordaje multidisciplinario.

ABSTRACT

An omphalocele is a fetal abdominal wall defect located at the midline, variable in size, and covered by a membrane of am-
nion and peritoneum with Wharton's jelly between the two layers, containing abdominal contents. To conduct this literature re-
view, an exhaustive search was performed in the PubMed, Scopus, and Cochrane Library databases. Combinations of MeSH
terms and relevant keywords such as "omphalocele’, "pediatric surgery", "anesthesia’, "neonatal care", and "'multidisciplinary
approach" were used. Original studies published in Spanish from 2000 to the present were included, with the aim of identifying
the most commonly used anesthetic strategies and neonatal care in the surgical repair of omphalocele, as well as the factors
influencing postoperative outcomes. The surgical repair of omphalocele is a constantly evolving field. Advances in pediatric

anesthesia and neonatal care have significantly improved outcomes, but challenges remain that require further research.

Keywords: Omphalocele, Pediatric surgery, Anesthesia, Neonatal care, Multidisciplinary approach.

RESUMO

A onfalocele € um defeito da parede abdominal fetal localizado na linha média, de tamanho varidvel, coberto por uma mem-
brana de amnio e peritoneu com geléia de Wharton entre as duas camadas, contendo conteddo abdominal. Para realizar
esta revisdo da literatura, foi efectuada uma pesquisa exaustiva nas bases de dados PubMed, Scopus e Cochrane Library.
Foram utilizadas combinagdes de termos MeSH e palavras-chave relevantes, tais como “omphalocele”, “pediatric surgery”,
“anesthesia”, “neonatal care” e “multidisciplinary approach”. Foram incluidos estudos originais publicados em espanhol
desde 2000 até ao presente, com o objetivo de identificar as estratégias anestésicas e os cuidados neonatais mais utiliza-
dos na reparacao cirurgica da onfalocele, bem como os factores que influenciam os resultados pds-operatérios. A corregao
cirdrgica da onfalocele é um campo em constante evolucao. Os avancos na anestesia pediatrica e nos cuidados neonatais
melhoraram significativamente os resultados, mas ainda existem desafios que exigem mais investigagao.

Palavras-chave: Onfalocele, Cirurgia pediatrica, Anestesia, Cuidados neonatais, Abordagem multidisciplinar.
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Introduccion

Un onfalocele es un defecto de la pared ab-
dominal fetal localizado en la linea media y
de tamano variable, cubierto por una mem-
brana de amnios y peritoneo con gelatina
de Wharton entre las dos capas, y que con-
tiene contenido abdominal. El defecto se
produce en la base del cordon umbilical, y
los cordones / vasos umbilicales se insertan
en el vértice del saco del onfalocele (1).

La prevalencia estimada de onfalocele es
de 1 caso por cada 10,000 nacimientosb
o0 entre 1 a 3 casos por cada 10,000 na-
cimientos, dependiendo de la informacion
revisada. La prevalencia del onfalocele co-
rresponde, con mayor frecuencia, a mujeres
en los extremos de la edad reproductiva en
comparacion con el resto de la poblacion,
menores de 20 afios y mayores de 35 anos,
respectivamente (2).

Figura 1. Neonato con onfalocele a los 5 minutos, momento que se valora el APGAR por se-
gunda vez

Fuente: Mamani & Mamani (3).

Se produce por fallo del cierre de la pared
abdominal, debido a la no regresion del in-
testino a la cavidad abdominal entre la 10-
12 semana de gestacion. La hernia puede
consistir en una sola asa del intestino o po-
seer la mayor parte de los intestinos e incluir
higado, bazo y pancreas. El revestimiento
del saco herniario es el amnios del cordon
umbilical. En al menos un tercio de los ni-
A0S se asocia con otras anormalidades,
tanto gastrointestinales como cardiacas,
genitourinarias o neurologicas. También se
vincula con trisomia 13, 18 y 21, otras ano-
malias cromosomicas y el sindrome de Bec-
kith-Wiedemann (4). Su diagnostico se rea-
liza a partir de las 12 sem, y se requiere un
seguimiento ecografico periodico y estudio
anatomico detallado dada su asociacion,
en ocasiones, a otras malformaciones (5).

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

El agente etiolégico no esta definido, sin
embargo, se sugieren posibles factores que
pueden estar involucrados como la exposi-
cion a agentes teratdgenos, carencias nutri-
cionales y predisposicion genética (3).

La mortalidad pre y perinatal de los casos
con ONF es elevada, alrededor de un 37%
de los casos fallecen intradtero y un 15%
fallece en los primeros 15 dias de nacidos.
Los casos diagnosticados prenatalmente y
con otros DC asociados tienen una mortali-
dad significativamente mayor que los casos
aislados y diagnosticados postnatalmente.
El DPN de otros DC mayores asociados
usualmente conlleva a la decision de la pa-
reja de interrumpir el embarazo (6).
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“l' Para llevar a cabo esta revision bibliografi-
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ca, se realiz6 una busqueda exhaustiva en
las bases de datos PubMed, Scopus y Co-
chrane Library. Se utilizaron combinaciones
de términos MeSH y palabras clave relevan-
tes como "onfalocele", "cirugia pediatrica’,
'anestesia’, "cuidados neonatales", "aborda-
je multidisciplinario”. Se incluyeron estudios
originales publicados en espanol desde el
ano 2000 hasta la fecha de la busqueda,
con el objetivo de identificar las estrategias
anestésicas y de cuidados neonatales mas

utilizadas en la reparacion quirdrgica del
onfalocele, asi como los factores que influ-
yen en los resultados postoperatorios. Los
estudios seleccionados fueron evaluados
de manera critica en cuanto a su metodolo-
gia, disefio del estudio y resultados, con el
fin de determinar las mejores practicas en
el manejo de estos pacientes y los desafios
que aun persisten en este campo.

Resultados

Diagnéstico

Tabla 1. Anomalias asociadas con onfalocele

Anormalidad Incidencia Frecuencia
Cromosomica 30-40% Trisomia 13y 18
Sindrome de Beckwith-Wiedemann
Cardiopatia congénita 50% Tetralogia de Fallot
Defectos del septo auricular
Gastrointestinales 40% Atresia intestinal, duplicaciones,
hernia diafragmatica congénita, pentalogia de Cantrell
Renales < 10% Malrotaciones renales
Genitourinarias < 10% Extrofia vesical y cloacal
Faciales < 10% Labio leporino y paladar hendido

Fuente: Camacho et al (7).

3D
Superficie

¥ Mmio0,8

DIMAGEN 4D

DIMAGEN 4D

19/10/2009
TIB 0,6 06:12:07 p.m

MI 0,9 19/10/2009
TIB 0,7 06:08:31 p.n

Figura 2. Ecografias 3D y 4D 1 trimestre de embarazo. Onfalocele (flecha)

Fuente: Carabajal et al (8).
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La ecografia obstétrica es una practica ha-
bitual durante el trascurso del embarazo. Si
bien la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) vy otras sociedades cientificas reco-
miendan hacer solo 1 o 2 ecografias bidi-
mensionales (2D) en mujeres embarazadas
de bajo riesgo, es frecuente que en algunos
ambitos de nuestro medio se realicen 3 o
mas ecografias a lo largo de las 40 semanas
de embarazo. Los objetivos mas importan-
tes de la ecografia prenatal son diagnosticar
la edad gestacional, identificar la cantidad
de embriones/fetos que se estan gestan-
do, constatar su presencia intrauterina y la
actividad cardiaca, detectar la presencia
de malformaciones congénitas e identificar
marcadores de anomalias del desarrollo.
Las malformaciones congénitas ocurren con
una frecuencia aproximada del 2% en la po-

blacion general, y el 90% de ellas se presen-
tan en embarazadas sin factores de riesgo.
Muchas de ellas son diagnosticadas pre-
natalmente durante la ecografia realizada
alrededor de la semana 20 del embarazo.
La ecografia prenatal ofrece la posibilidad
de diagnosticar la mayoria de los defectos
estructurales del feto. Ello permite intervenir
adecuadamente y a su debido tiempo ante
diferentes malformaciones congénitas para
conseqguir su correccion de forma eficaz, ya
sea interrumpiendo el embarazo cuando el
feto sea viable en la vida extrauterina o rea-
lizando tratamientos intrauterinos (8). En ca-
sos donde los hallazgos son indeterminados
la resonancia magnética proporciona infor-
macion adicional (7).

Tratamiento

Figura 3. Evolucion del onfalocele gigante a los 50 dias de vida

Fuente: Camacho et al (7).

El manejo quirdrgico consiste en el cierre
primario en aquellos defectos menores de
cinco centimetros. Se puede diferir cuan-
do el cierre cause hipertension abdominal,
siempre que las membranas se encuentren
integras. La técnica de Schuster se propone
en casos de onfaloceles gigantes, involucra
la creacion de un silo “chimenea” cubriendo
el defecto con una protesis de silastic alre-
dedor de la fascia y en forma periddica se
procede a comprimir la protesis para reducir
el contenido herniado, ademas se suspende
la bolsa en la parte superior del abdomen vy

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

por efecto de gravedad se ayuda al proce-
s0. Si hay contraindicacion para el procedi-
miento quirdrgico se han propuesto manejos
topicos para epitelizar las membranas que
cubren el defecto, entre ellas el uso de yodo-
povidona, alcohol al 70% y mercurio cromo
al 2%, los cuales se encuentran en desuso
por su potencial toxicidad sistémica y efec-
tos sobre la funcion tiroidea. El uso de sul-
fadiazina de plata como agente epitelizador
se ha propuesto en las ultimas dos décadas,
con la ventaja de disminuir la colonizacion
por patdégenos, debido a la alta tasa de in-
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fecciones que presentan estos pacientes (7).
En general, las estrategias de tratamiento
pueden categorizarse de la siguiente mane-
ra: reparacion inmediata (primaria); repara-
cion en etapas con cierre primario tardio; y
reparacion tardia con cierre secundario de la
hernia de la pared abdominal.

Reparacion primaria: Las hernias medula-
res, la mayoria de los onfaloceles peque-
fos, y algunos casos de defectos abdo-
minales mas grandes pueden cerrarse de
manera primaria en los primeros dias de
vida. Si hay dudas, la reduccion de las vis-
ceras mediante una manipulacion cuidado-
sa del contenido del saco junto a la cama
puede ser Util para evaluar la tolerancia. La
reparacion primaria debe realizarse en el
quiréfano bajo anestesia general (9).

Reparacion por etapas: En los onfaloceles
grandes con herniacion del higado o defec-
tos de 5 cm 0 mas, se opta por una repara-
cion por etapas. Los factores determinantes
son la desproporcion abdomino-visceral y la
hipoplasia pulmonar. Para la reduccion gra-
dual de las visceras en 5 a 10 dias, se pueden
usar técnicas que conservan la membrana
amniética como barreray silo. Los bebés sue-
len necesitar soporte ventilatorio, sedacion, y
nutricion parenteral hasta la reparacion final
en el quiréfano bajo anestesia general (9).

Reparacion tardia: La reparacion tardia se
elige a menudo para lactantes con onfalo-
cele gigante y/o significativa desproporcion
abdomino-visceral. También es adecuada
para bebés con bajo peso al nacer, hipo-
plasia pulmonar marcada y otras comorbili-
dades. La técnica de "pintar y esperar" bus-
ca formar una escara y eventual cobertura
cutanea de las visceras, siempre resultando
en una hernia abdominal que se cierra mas
adelante (entre 6 meses y 3 afos). Para
prevenir infecciones y promover la escari-
zacion, se aplican agentes tépicos como
sulfadiazina de plata o povidona yodada.
Estos se aplican diariamente y el saco her-
niario se cubre con apoésitos. Comparado
con la reparacion por etapas, esta estrate-
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gia permite una transicion mas rapida a la
alimentacion enteral completa y reduce la
necesidad de soporte ventilatorio o parali-
sis neuromuscular (9).

Posteriormente a la intervencion quirdrgi-
ca puede ser que el recién nacido requiere
ventilacion mecanica, debida a dificultades
respiratorias y a la compresion de la vena
cava. En el postoperatorio habra un aumento
de la presion abdominal por el realojamiento
de los 6rganos en su interior, esta presion
debe controlarse mediante la producciéon de
orina, la frecuencia cardiaca y la presion ar-
terial. En los casos de onfaloceles de gran
tamarno o aquellos en los que esté incluido el
higado puede ser necesario realizar varias
intervenciones quirdrgicas que aumenten la
morbilidad a largo plazo del neonato. Para
determinar el resultado a largo plazo sera
importante valorar el estado nutricional del
bebé, las anomalias que puede tener aso-
ciadas y la hipoplasia pulmonar (10).

Estrategias anestésicas

La estrategia anestésica se ve impactada
por la naturaleza de la malformaciéon congeé-
nita, por lo que el tratamiento perioperatorio
Optimo de las urgencias quirdrgicas precisa
el conocimiento de las implicaciones fisio-
patolégicas de cada una de ellas (11).

La induccion anestésica es una induccion
intravenosa de secuencia rapida. Las peér-
didas hidricas peroperatorias son variables
segun el volumen de las visceras exterioriza-
das. Tradicionalmente se estima que pueden
ser considerables, del orden de 50-100 ml/
kg/h, y originar una hipovolemia casi cons-
tante. De hecho, la reposicion intravascular
agresiva se debe reservar a los nifos clinica-
mente hipovolémicos, ya que el volumen de
reposicion intravascular se correlaciona di-
rectamente con la duracion de la ventilacion
controlada postoperatoria (un dia adicional
cada 17 ml/kg de reposicion) y de estancia, y
con la incidencia de bacteriemias. La institu-
cion de una técnica de anestesia locorregio-
nal disminuiria la duracion de la ventilacion
postoperatoria, aunque la dosis de aneste-

RECIAMUC VOL. 8 N¢ 2 (2024)
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sicos locales debera tener en cuenta la al-
teracion del metabolismo relacionada con el
aumento de la presion abdominal y con la
inmadurez hepatica. Se ha comunicado la
administracion continua por via epidural de
ropivacaina al 0,2% (0,2 ml/kg/h) con una
duracion maxima de 36 horas. La colocacion
de un catéter venoso central para garantizar
un soporte nutricional parenteral se realiza
sistematicamente (11).

Estos pacientes deben considerarse “es-
tomago lleno” y requieren la colocacion de
sonda nasogastrica a drenaje para dismi-
nuir la cantidad de aire y contenido intes-
tinal, reduciendo la probabilidad de bron-
coaspiracion. Se debe usar secuencia de
induccion rapida y tener todo lo necesario
con relacion al manejo de la via aérea del
recién nacido. La alternativa a la secuencia
de induccion réapida es la intubacion des-
pierto, sugerida en caso de no poder eva-
cuar totalmente el contenido gastrico o de
tener factores asociados que predigan una
via aérea dificil, teniendo en cuenta la pro-
babilidad de aumentar el riesgo de hemo-
rragia intraventricular, una de las complica-
ciones propias del recién nacido (12).

Cuidados neonatales

Todos los pacientes deben ir a la unidad de
cuidados intensivos al menos por 72 horas o
hasta que se logre el cierre total del defecto.
Se debe extubar lo antes posible, limitando la
necesidad de ventilacion mecanica a maximo
24 a 48 horas, ajustando la mecanica venti-
latoria para mantener EtCO2 < 50 mmHg y
presion pico < 35 cmH20. En UCI debe man-
tenerse una infusion de opioides si se encuen-
tra intubado garantizando siempre adecuada
analgesia, asi como la nutricion adecuada y
la prevencion de infecciones (12).

Prondstico

El prondstico se relaciona con el tamano y
el contenido del onfalocele. De acuerdo con
la clasificacion de Aitken, dependiendo del
tamano existen dos grupos: los onfaloceles
pequenos o tipo | y los gigantescos tipo |l

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

(defectos mayores de 5 cm o presencia >
50% del higado en el saco). Esta clasifi-
cacion tiene un valor pronostico, los tipos
Il se asocian a mayor mortalidad. Uno de
los problemas mas frecuentes asociados
a la reduccion del onfalocele gigante es el
fracaso respiratorio secundario al efecto
de masa que se ejerce sobre ambos dia-
fragmas. Otros factores que condicionan
el pronostico en el onfalocele tipo Il son las
complicaciones durante la intervencion vy
postquirdrgicas (tanto las inmediatas como
hemorragia, sepsis, obstruccion; o tardias,
como son la evisceracion o la obstruccion
por bridas), el mayor tiempo de ingreso y la
posibilidad de tener una tasa mayor de co-
morbilidades. En otros estudios se relacio-
na, ademas, el nacimiento prematuro con
un prondstico mas desfavorable (13).

Los recién nacidos con diagnoéstico de on-
falocele deben recibir atencion por un equi-
po médico multidisciplinario. La mayoria de
los casos necesitan multiples cirugias con
complicaciones potenciales, que pueden
incluir insuficiencia renal, disfuncion sexual
e infertilidad, alteracion de la marcha se-
cundaria a dafios espinales o malformacio-
nes 6seas. En una gran proporcion de los
casos, este abordaje no siempre logra los
resultados deseados (14).

Conclusion

La reparacion quirdrgica del onfalocele repre-
senta un desafio complejo que requiere un
abordaje multidisciplinario. La colaboracion
estrecha entre cirujanos pediatricos, aneste-
si6logos y neonatdlogos es fundamental para
optimizar los resultados en estos pacientes.

La eleccion de la técnica anestésica debe
ser individualizada, considerando factores
como la edad gestacional, el tamafo del
defecto, la presencia de otras malformacio-
nes y el estado clinico general del pacien-
te. El control del dolor postoperatorio es un
aspecto crucial, y la utilizacion de técnicas
de analgesia multimodal ha demostrado ser
eficaz para reducir el sufrimiento del pa-
ciente y facilitar su recuperacion.
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Los cuidados neonatales intensivos son in-

-|||p dispensables para garantizar la estabilidad

hemodinamica, el soporte ventilatorio, la nu-
tricion adecuada vy la prevencion de infec-
ciones en estos pacientes. La investigacion
futura debe centrarse en identificar nuevos
biomarcadores para predecir el riesgo de
complicaciones, desarrollar protocolos de
analgesia personalizados y mas efectivos,
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