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1. Formulación del problema de investigación 

 

1.1 Planteamiento del problema  

Los defectos congénitos de la pared abdominal son el problema quirúrgico más común en 

fetos y neonatos; la mayoría se diagnostican prenatalmente y son manejadas por cirugía 

pediátrica, neonatología y alto riesgo obstétrico (1). El onfalocele es un defecto de la línea 

media de la pared abdominal de tamaño variable con las vísceras herniadas, incluyendo 

intestino, parte del hígado y otros órganos, dependiendo del tamaño y la ubicación del 

defecto (2,3). 

El onfalocele gigante corresponde a una versión extrema de este defecto, aunque aún no 

existe consenso en su definición (4); generalmente los cirujanos los definen como 

defectos de 5 cm o más de diámetro. Estos son más raros, tienen un defecto más grande 

de la pared abdominal y entre el 37% y 67% de los casos se asocian con anomalías 

congénitas adicionales como el síndrome de Beckwith Wiedemann y la pentalogía de 

Cantrell (5). 

En términos epidemiológicos se dispone de varios estudios sobre la ocurrencia del evento. 

En Japón, la prevalencia de onfalocele durante el período 1997-2006 fue de un caso por 

2.500 nacimientos. Un estudio reciente informó una incidencia de un caso en 381 fetos 

entre las 11-14 semanas de gestación. La prevalencia en nacidos vivos es de 1 en 4.000 

debido a una tasa muy alta de terminación del embarazo (30-52%) por la presencia de 

anomalías asociadas y el aborto espontáneo (2,6). En Colombia el Programa de Vigilancia 

de Malformaciones Congénitas de Bogotá, reportó en el International Clearing house for 

Birth Defects Surveillance and Research Annual Report 2012 una prevalencia de 

onfalocele para el año 2010 de 3,03 casos por 10.000 nacimientos, para ese periodo en 

Bogotá se registraron 12 casos, 10 neonatos vivos y dos mortinatos (7). Se calculó para 
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el año 2016, según el reporte de los boletines mensuales del Programa de Vigilancia de 

Malformaciones Congénitas de Bogotá, una prevalencia de 1,85 casos de onfalocele por 

10.000 nacimientos (8), para la ciudad de Barranquilla no se encontraron reportes 

epidemiológicos oficiales sobre la ocurrencia del evento o tasas de mortalidad. En adición 

a estos datos sobre su ocurrencia, también se ha documentado su asociación con el sexo, 

la edad de la madre y el consumo de tabaco y alcohol (4). 

Además, es importante considerar que las  tasas de morbilidad y mortalidad tanto fetal 

como neonatal están directamente correlacionadas con la presencia y gravedad de 

anomalías anatómicas y cromosómicas (9); por ejemplo, en neonatos con onfaloceles 

pequeños oscila entre el 13% y el 25%, pero es aún mayor en los neonatos con onfalocele 

gigante debido al mayor tamaño del defecto de la pared abdominal, la desproporción 

víscero-abdominal, y las posibles anomalías asociadas como el síndrome de Beckwith-

Wiedemann, hipoplasia pulmonar, defectos cardiacos congénitos, trisomía 13, 15,16,18 

y pentalogía de Cantrell (5). 

Por otra parte, el manejo quirúrgico del onfalocele varía dependiendo del tamaño y tipo 

del defecto, el tamaño del recién nacido y los problemas asociados. Su tratamiento busca 

reducir las vísceras herniadas en el abdomen y cerrar la fascia y la piel para crear una 

pared abdominal sólida, sin presión intraabdominal excesiva (2,3). Las opciones para el 

cierre incluyen la técnica de Gross en la que se cubre el defecto con colgajos de piel 

conservando el amnios, la técnica de Schuster que consiste en el uso de un silo que se une 

a la fascia con sutura no absorbible; también se dispone de ligadura secuencial del saco, 

uso de expansores de tejidos y la terapia escarótica no operatoria que se utiliza en 

onfaloceles gigantes y en neonatos que no son candidatos a cirugías por sus problemas 

asociados y tamaño del defecto (10). En estas técnicas se ha reportado una mortalidad alta 
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y complicaciones como infección de la herida o fascia, dehiscencia, fístula enterocutánea, 

sepsis y en general, dificultad para cerrar el abdomen con muerte posterior (11). 

Frente a las limitaciones de las técnicas disponibles, la técnica del silo adherente 

propuesta por Abello presenta varias ventajas como ser menos invasiva (sin el uso de 

suturas) generando un vector de presión que permite reducir el contenido hasta simular 

un cierre definitivo y con la que es posible el manejo de onfaloceles gigantes con un 

menor tiempo de reducción del defecto, y al ser una técnica de reparación quirúrgica 

temprana, puede mejorar el pronóstico, aumentando la tasa de supervivencia y calidad de 

vida de los neonatos con onfalocele gigante y la de sus familias (12). 

Entre los factores asociados con la mortalidad en esta alteración o el pronóstico luego de 

su intervención, se incluyen la presencia de anomalías asociadas con una mortalidad del 

80% (13), hígado extracorpóreo (9), la prematuridad, el bajo peso al nacer  (4), la ruptura 

del saco (1) e insuficiencia respiratoria  (14), dada principalmente por incremento en la 

presión abdominal al momento de la reparación quirúrgica e hipertensión pulmonar  (15). 

A esto se suman algunas  complicaciones posquirúrgicas como neumonía, sepsis y 

necrosis del intestino; oclusión intestinal secundaria a la formación de bridas y 

malrotación, entre otras (16). Vale precisar que, en estos antecedentes, la mayoría de los 

estudios no explicitan la magnitud o fuerza de asociación con la mortalidad en los 

neonatos con onfalocele gigante. 

En términos investigativos se dispone de pocos estudios sobre onfalocele gigante y la 

mayoría corresponde a revisiones retrospectivas o series de casos que han descrito 

numerosos métodos de cierre tardío, con limitaciones en el reporte de la efectividad de 

los tratamientos. En estos estudios se presenta un bajo número de casos y los fracasos 

generalmente no se informan (1,5). En un estudio de Estados Unidos con más de 2.000 

casos en un período de 10 años la mortalidad total fue de 28,7%, con un Hazard ratio 



12 

 

(HR) de 7,7 para los neonatos con anomalías cromosómicas y de 7,5 para los casos con 

bajo peso al nacer (4), lo que sugiere que el tamaño del defecto y las malformaciones 

congénitas no son los únicos factores asociados a la mortalidad.  

Además, se han publicado revisiones sistemáticas sobre onfalocele gigante con propósitos 

diferentes; por ejemplo, Bauman en el 2016 sistematizó los tratamientos quirúrgicos 

existentes para su tratamiento, en el cual se incluyeron 14 estudios con 350 casos, 

analizando la técnica quirúrgica, el tiempo de estancia hospitalaria, el tiempo de inicio de 

alimentación total y la mortalidad (5), mientras que Amulya Saxena realizó una revisión 

con el propósito de determinar factores predictores de mortalidad en onfalocele gigante 

con base en 396 casos donde se intentó relacionar la mortalidad con la edad gestacional, 

el peso al nacer, los órganos eviscerados y las anomalías asociadas (17). 

A pesar de lo expuesto, se debe tener presente que las revisiones sistemáticas disponibles 

no se han focalizado en la mortalidad en neonatos con onfalocele gigante y cierre 

temprano del defecto en el periodo neonatal. Y para el caso de los estudios originales se 

presenta un bajo número de estudios sobre la supervivencia de neonatos con onfalocele 

gigante, predominan los estudios de casos clínicos, existe un reducido desarrollo de 

investigación observacional en este campo y casi nulo en el caso colombiano. 

 

1.2 Justificación 

Los informes sobre tasas de mortalidad de onfalocele son limitados. Pocos estudios han 

reportado la mortalidad de onfalocele usando datos de una población general basada en 

registros de malformaciones congénitas y encuestas epidemiológicas nacionales o 

regionales. Estudios más recientes han estimado la mortalidad neonatal de onfalocele 

utilizando bases de datos prenatales y neonatales de ciertos hospitales. Frecuentemente 

se publican reportes de casos cuyo interés es demostrar los beneficios de las técnicas 



13 

 

utilizadas, así pues, los resultados de esta investigación servirán de sustento para realizar 

futuras investigaciones.  

El tema de investigación es factible y viable, pues se cuenta con la base de datos de 30 

neonatos sometidos a la técnica quirúrgica de silo adherente propuesta por Abello, es 

conveniente porque permitirá afianzar un mayor conocimiento sobre los recién nacidos 

con onfalocele gigante, con beneficios potenciales a nivel clínico al conocer sus 

características, a nivel hospitalario al identificar las posibles complicaciones para que la 

institución pueda prevenirlas o controlarlas en futuras intervenciones, a nivel local al 

aportar información mas precisa sobre la mortalidad en este grupo y a nivel 

epidemiológico al plantear hipótesis que sirvan de sustento para futuras investigaciones, 

puesto que se necesitan cada vez más estudios en este campo.  

Por otro lado, el tratamiento quirúrgico del onfalocele gigante ha evolucionado en las 

últimas 5 décadas, el objetivo definitivo de la intervención quirúrgica es proporcionar un 

cierre completo de la fascia y la piel, sin causar una presión intraabdominal excesiva que 

se asocia a incremento en la mortalidad, pero esto sigue siendo un desafío para los 

cirujanos pediatras, lo que se refleja en la amplia gama de técnicas descritas en la 

literatura, con la dificultad que la mayoría de estas publicaciones son informes de casos 

o describen un pequeño número de pacientes. FC. van Eijck et al (18). estaban interesados 

en determinar si las técnicas quirúrgicas publicadas para onfalocele gigante, una vez 

defendidas por sus autores, todavía estaban siendo utilizadas por estos y si las técnicas 

habían sido modificadas o incluso abandonadas por otras. Los resultados muestran que 

casi la mitad de los autores (42%), independientemente de la técnica inicial utilizada 

(cierre primario, por etapas o retrasado), cambió o dejó de usar su técnica después de la 

publicación del artículo y este cambio no fue a una técnica particular con mejor evidencia. 
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Debido a la baja incidencia del onfalocele gigante, es difícil una evaluación prospectiva 

de las diferentes modalidades de tratamiento y su efectividad, para las cuales sería 

necesaria una cohorte de pacientes de mayor tamaño. Por esta razón, en esta investigación 

también se sistematizó la información disponible sobre onfaloceles gigantes, con el fin de 

reunir la evidencia científica mundial y conocer las técnicas quirúrgicas que logran 

mejorar la supervivencia en los neonatos con onfalocele gigante. Las revisiones 

sistemáticas resultan de gran importancia dado que analizan de forma sistemática, 

exhaustiva y reproducible la evidencia disponible, brindando la oportunidad de investigar 

ampliamente las muertes en neonatos con onfalocele gigante y cierre temprano del 

defecto, a partir de los estudios de casos clínicos o investigaciones observacionales 

reportadas en la literatura científica mundial; lo que aporta estimaciones más precisas 

sobre la mortalidad en este grupo, nuevas preguntas de investigación y mayor validez 

externa a la técnica quirúrgica empleada, todo ello puede derivar en un mejor sustento 

para la toma de decisiones médicas, subsanando el vacío informativo de los estudios de 

casos reportados en la literatura médica mundial (19). 

 

1.3 Pregunta de investigación 

¿Cuál es la tasa de mortalidad y sus factores asociados en neonatos con onfalocele gigante 

y cierre temprano del defecto en el periodo neonatal, descritos en la literatura científica 

mundial? 

¿Cuáles son los factores demográficos, clínicos y quirúrgicos asociados con la mortalidad 

de neonatos con onfalocele gigante sometidos a la técnica quirúrgica de silo adherente 

desarrollada por Abello en una IPS de Barranquilla-Colombia durante los años 1994 al 

2017?  
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2. MARCO TEÓRICO Y CONCEPTUAL 

 

2.1 Revisiones sistemáticas 

Una revisión sistemática tiene como objetivo reunir toda la evidencia empírica que 

cumple unos criterios de elegibilidad previamente establecidos, con el propósito de 

responder una pregunta de investigación. Emplea métodos sistemáticos y explícitos, que 

se escogen con la finalidad de minimizar sesgos, aportando así resultados más confiables 

a partir de los cuales se puedan extraer conclusiones y tomar decisiones (20). Las 

revisiones sistemáticas, deben ser exhaustivas (incluir todos los artículos que cumplan 

con el protocolo de investigación) y reproducibles (si un investigador externo aplica el 

protocolo de investigación debe incluir los mismos estudios que los investigadores que 

dirigen el estudio) (19). 

Las revisiones tienen como propósitos resolver una controversia en la evidencia 

científica, contestar preguntas cuando la práctica clínica no es clara, explorar variaciones 

en la práctica, confirmar la pertinencia de una práctica determinada o destacar un tema 

para una investigación futura (20). Para cumplir con estos objetivos se deben cumplir los 

siguientes pasos: 

El primero es la formulación del problema que se trata de resolver con la revisión, este 

paso se realiza mediante la formulación de una pregunta clínica, epidemiológica o 

investigativa estructurada, que permite conocer el objetivo de la revisión sistemática y el 

tipo de estudio que los autores deben buscar para realizarla. 

El segundo paso es realizar una búsqueda bibliográfica para encontrar todos los trabajos 

de calidad relacionados con el tema. La búsqueda debe ser global, sin restricciones, y 

utilizar las bases de datos electrónicas más importantes; pero también debe 

complementarse con una búsqueda manual de registros no electrónicos y de la 
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denominada literatura gris. Esta estrategia debe ser explícita para que otra persona pueda 

reproducir los resultados, al tiempo que deben especificarse con claridad los criterios de 

inclusión y exclusión. 

El tercer paso es la comprobación de la validez de los estudios hallados, utilizando los 

criterios específicos para cada tipo de diseño. La validez interna de un estudio se refiere 

a la capacidad de evitar los errores sistemáticos o sesgos (de selección o información) 

mediante el correcto diseño y realización del estudio. Lo ideal es que se realice, al menos, 

por dos revisores, especificándose el grado de concordancia entre revisores y el 

procedimiento utilizado para resolver las discrepancias. 

Una vez seleccionados los estudios, a los que llamaremos estudios primarios de la 

revisión sistemática, se procede al cuarto paso de extracción de los datos, utilizando 

habitualmente un formulario que debe recoger los aspectos más importantes de cada 

estudio o las variables que permitan resolver la pregunta de investigación planteada en la 

primera etapa. 

El quinto paso lo constituye el análisis de los resultados, que deberá centrarse en 

evidenciar el logro del objetivo de la revisión e intentar explicar la causa de las diferencias 

observadas entre los estudios primarios de la revisión sistemática. Se deben analizar las 

variaciones de cada diseño, población, intervención o exposición y resultados de cada 

estudio, tratando de determinar si estas diferencias se deben al azar o si obedecen a otra 

causa. Tras analizar los resultados, los autores realizan una síntesis cualitativa para poder 

proceder a su interpretación y obtener los resultados de la revisión. Por último, una vez 

interpretados y analizados los resultados, se procederá a realizar una síntesis final, cuyo 

objetivo será dar respuesta a la pregunta clínica que motivó la realización de la revisión 

sistemática (21). 
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Dentro de los aspectos metodológicos de las revisiones sistemáticas un paso importante 

es la inclusión de los estudios que se realiza en coherencia con la guía PRISMA (Preferred 

reporting itmes for systematic reviews and meta-analyses) y esta requiere de cuatro 

etapas. La primera etapa es la de identificación, en la que se debe definir la estrategia de 

búsqueda de los artículos, lo cual incluye la delimitación de los términos de búsqueda y 

las fuentes de información que se utilizarán. Con respecto a la estrategia de búsqueda se 

debe explicar si la búsqueda de información se desarrolló por especificidad (utilizando 

tesauros como Medical Subject Heading o Descriptores en Ciencias de la Salud) o por 

sensibilidad (identificando términos por una cosecha de perlas e incluyendo literatura gris 

o búsquedas en motores abiertos como Google Académico) (20). 

En relación con las fuentes bibliográficas, es recomendable emplear mínimo una base de 

datos bibliográfica multidisciplinaria, una específica del área de estudio y un buscador 

abierto para garantizar la exhaustividad de la búsqueda. Uno de los objetivos de esta fase 

es que los lectores puedan disponer de una cifra de artículos publicados en relación con 

la pregunta de investigación, es decir, la fase de identificación es una forma de obtener 

una cifra que se asemeje a lo que en un estudio original sería el tamaño de la población 

de estudio (19). 

La segunda etapa es la de tamización, en la que se aplican los criterios de inclusión a los 

estudios identificados, que permitirán controlar los sesgos de publicación, el de idioma y 

el de selección. Su objetivo es delimitar o lograr una reducción de los estudios obtenidos 

en la primera etapa. En la tercera etapa se aplican los criterios de exclusión en los estudios 

que pasaron la tamización con la finalidad de eliminar los estudios que puedan generar 

sesgos en los resultados; en este sentido, se deben presentar algunos criterios relacionados 

con las poblaciones de estudio, la forma de medir las variables de respuesta o las de 

exposición, la validez interna o externa de los estudios originales, además de incluir otros 
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criterios que son específicos de cada tipo de estudio y permiten su evaluación 

metodológica.  

La ultima etapa es la de inclusión, fase en la que se determinara el número de artículos 

objeto de la revisión con los cuales es posible realizar una síntesis cualitativa de las 

variables indicadas en el protocolo de extracción de la información, o síntesis cuantitativa 

(metaanálisis). Al finalizar estas etapas se presenta el flujograma se lección de los 

manuscritos, indicando el tamaño de la muestra (número de artículos) de cada fase y el 

número de artículos no incluidos o excluidos con una breve descripción de las razones 

que respaldan la selección (19).  

 

2.2 Definición y clasificación de onfalocele 

Hay una gran variedad de defectos congénitos de la pared abdominal que se encuentran 

en los recién nacidos, pero la gran mayoría de estos se dividen en dos categorías: 

onfalocele y gastrosquisis(22). El onfalocele, también conocido como exónfalos, 

literalmente significa hernia (cele) del ombligo (onfalo) y es un defecto de la línea media 

de la pared abdominal de tamaño variable, con las vísceras herniadas cubiertas por una 

membrana que consiste en, peritoneo en la superficie interna, amnios en la superficie 

externa y la gelatina de Wharton entre las dos capas; a diferencia de la gastrosquisis, el 

defecto surge directamente del anillo umbilical en vez de la región lateral al cordón 

umbilical(3,4). El defecto puede estar centrado en el abdomen superior, medio o inferior 

y las vísceras herniadas dentro del onfalocele incluyen intestino, a menudo parte del 

hígado, y ocasionalmente, otros órganos dependiendo del tamaño y la ubicación del 

defecto de la pared del cuerpo. Estas vísceras son funcionalmente normales ya que la 

membrana o saco las protege del medio ambiente, pero esta membrana puede romperse 

antes o durante el parto(10,22). 
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Los onfaloceles se clasifican como pequeños, gigantes y rotos. Los onfaloceles mayores 

de 3-4 cm de diámetro generalmente contienen una porción del hígado y del intestino 

delgado, mientras que los onfaloceles más pequeños pueden contener sólo el intestino 

delgado; las lesiones gigantes, suelen presentar defectos en la pared abdominal de más de 

5 cm y contienen la mayor parte o la totalidad del hígado(22,23). También es posible 

determinar dos tipos principales de onfaloceles basados en el tamaño del defecto y su 

contenido: onfalocele menor con un defecto <5cm con contenido limitado al intestino y 

onfalocele mayor considerado un defecto >5cm que potencialmente contiene hígado, 

intestino medio, gónadas y bazo. Finalmente, el término "onfalocele gigante" se utiliza 

para una versión extrema de estos, pero no está bien definido(4). 

 

2.3 Etiología del onfalocele 

La etiología de esta entidad es materia de investigación. El onfalocele es típicamente 

considerado como una condición causada por factores genéticos, de hecho, esta 

malformación se asocia con anomalías cromosómicas importantes (especialmente 

trisomía 18), y se han reportado genes específicos incluyendo PITX2, CDKN1C, MTHFR 

y 677C-T (folato)(10,24).  

No está claro porque se produce el fracaso de la fusión de los pliegues embrionarios, pero 

es probable que se deba a la interrupción del delicado equilibrio de la apoptosis celular y 

la proliferación durante esta etapa temprana de desarrollo(4). Aunque se han propuesto 

otras teorías para explicar la etiología de los defectos de la pared abdominal, como la 

ruptura intrauterina de la arteria vitelina, el escape del saco vitelino y la rotura de 

la membrana amniótica en la base del cordón umbilical, se han criticado basándose en la 

falta de evidencias embriológicas de apoyo (25). 
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2.4 Epidemiologia del onfalocele 

En Colombia el Programa de Vigilancia de Malformaciones Congénitas de Bogotá que 

fue iniciado por el Instituto de Genética Humana de la Pontificia Universidad Javeriana 

en el año 2001 y desarrollado a partir del Estudio Colaborativo Latinoamericano de 

Malformaciones Congénitas (ECLAMC), reportó en el International Clearinghouse for 

Birth Defects Surveillance and Research Annual Report 2012 una prevalencia de 

onfalocele para el año 2010 de 3,03 por 10 000 nacimientos, para ese periodo en Bogotá 

se registraron 12 casos, 10 neonatos vivos y dos mortinatos(7). Se calculó para el año 

2016, según el reporte de los boletines mensuales del Programa de Vigilancia de 

Malformaciones Congénitas de Bogotá, una prevalencia de 1,85 casos de onfalocele por 

10 000 nacimientos(8).  

Algunos países de Latinoamérica se han realizado estudios similares. En Chile Nazer et 

al. establecieron las tasas de prevalencia de onfalocele y gastrosquisis al nacimiento 

utilizando las bases de datos de ECLAMC para el periodo 1996-2010. Durante ese 

periodo se pesquisaron 33 recién nacidos con defectos de pared abdominal (11,6 por 10 

000 nacimientos), de ellos 19 fueron onfalocele para una prevalencia de 6,7 por 10 000 

nacimientos(26). En México Hibbs et al. utilizando los certificados de nacimientos de los 

años 2003 y 2004, reportaron una tasa de prevalencia para defectos de pared abdominal 

de 2,0 casos por 10 000 nacidos vivos de madres nacidas en México(27).  

La Red Nacional de Prevención de Defectos de Nacimiento de los Estados Unidos 

recopila datos de vigilancia de los defectos del nacimiento. En 2010 Parker et al. actualizo 

los datos de 21 defectos del nacimiento con datos de 2004 a 2006. Durante este periodo 

se presentaron 600 casos de onfalocele con una prevalencia estimada en 1,92 casos por 

10 000 nacidos vivos(28). En el norte de Inglaterra entre 1986 y 1996 90 casos de 

onfalocele fueron notificados, para una prevalencia de 2,11 por 10 000 nacimientos(29). 
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Resultados similares fueron encontrados por Byron-Scott et al. al utilizar los registros de 

defectos de nacimiento de Australia del Sur y Australia Occidental durante el periodo de 

1980 a 1990, durante estos 10 años 104 casos de onfalocele fueron documentados para 

una prevalencia estimada de 2,9 casos por 10 000 nacidos vivos(30).  

Finalmente, en Japón se han producido cambios sustanciales en la prevalencia de los 

defectos de la pared abdominal, entre 1975 a 1997 se registraron 1785 casos de 

onfalocele. La incidencia de onfalocele fue de 0,322 de 1975 a 1980, de 0,567 entre 1981 

y 1985, de 0,657 de 1986 a 1990, de 0,741 entre 1991 y 1995 y 0,626 por 10.000 

nacimientos entre 1996 y 1997, respectivamente. Suita et al. concluye que las razones de 

estos cambios son probablemente multifactoriales, y que se requiere un mayor 

seguimiento epidemiológico(31). 

 

2.5 Diagnóstico prenatal 

Ultrasonografía 

La ecografía prenatal de rutina durante el primer trimestre del embarazo (11-13 semanas) 

se está ofreciendo cada vez más a las mujeres embarazadas en muchos países 

desarrollados, además de la exploración del segundo trimestre (a las 16-22 semanas), que 

se considera el estándar de atención en la detección prenatal de anomalías estructurales 

fetales. Se introdujo la ecografía del primer trimestre para estimar con mayor exactitud la 

edad gestacional, identificar embarazos múltiples y diagnosticar embarazos no viables y, 

más recientemente, para medir la translucidez nucal como parte de esquemas de cribado 

de aneuploidía(32,33). 

La evaluación ecográfica de la pared abdominal anterior fetal, la inserción del cordón y 

la vejiga forman parte del estudio anatómico estándar en el segundo y tercer trimestre. Si 

estas estructuras se visualizan adecuadamente y su apariencia es normal, se excluye la 
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gran mayoría de los defectos de la pared abdominal fetal. Las limitaciones comunes que 

impiden una visualización adecuada de la inserción del cordón umbilical en la pared 

abdominal son oligohidramnios y edad gestacional avanzada; en estos escenarios, la 

ausencia de un defecto de la pared abdominal a menudo no se puede confirmar. Si se 

sospecha un defecto de la pared abdominal, se ha recomendado el siguiente enfoque para 

evaluar la anomalía: 

1. evaluar la presencia de una membrana limitante; 2. evaluar la relación entre el cordón 

umbilical y el defecto; 3. identificar los órganos eviscerados; 4. evaluar la apariencia 

intestinal; y 5. evaluar la presencia de malformaciones fetales adicionales(34). 

Durante el último decenio, los centros terciarios han informado de su experiencia 

utilizando ultrasonidos en el primer trimestre para detectar anomalías estructurales, 

incluyendo defectos de pared abdominal. Un programa de detección de anomalías 

estructurales basado en dos exámenes ecográficos, uno entre las 11 y 13 semanas y el 

segundo entre las 18 y 22 semanas de gestación, está ganando aceptación debido a la 

detección de un número creciente de anomalías en el primer trimestre. La eficacia clínica 

actual de la ecografía entre las 11 y 13 semanas en el diagnóstico de defectos de 

nacimiento es controvertida, dadas las grandes diferencias entre los estudios reportados. 

Grande et al. mostro la experiencia de exploraciones ecográficas del primer trimestre de 

13 723 embarazos en un solo centro entre 2002 y 2009. Se realizó un estudio anatómico 

temprano de todos los fetos, junto con una evaluación de marcadores ecográficos de 

aneuploidía. En este estudio los defectos de la pared abdominal, como el onfalocele (seis 

de seis casos), gastrosquisis (uno de un caso) y defectos más grandes fueron todos 

detectados en el primer trimestre(35). Finalmente, en un informe de 11 registros europeos 

en 2001, la sensibilidad de la ecografía para detectar onfalocele fue del 75% (rango: 25% 

a 100%)(24). 



23 

 

 

Marcadores de aneuploidía en líquido amniótico y suero materno 

La alfa fetoproteína (AFP) y la acetilcolinesterasa elevada (AChE) tanto en el suero 

materno como en el líquido amniótico se han correlacionado con defectos de la pared 

abdominal. Un estudio encontró AFP elevada en el fluido amniótico en el 100% de los 

embarazos con gastrosquisis y en sólo el 20% de aquellos con onfalocele. La AChE se 

elevó en el 80% de los embarazos con gastrosquisis y en el 27% de los casos con 

onfaloceles(24).  

La alfa-fetoproteína (AFP) en suero materno durante el segundo trimestre es efectiva para 

detectar gastrosquisis y onfalocele prenatalmente. Recientemente la medición de estriol 

y gonadotropina coriónica humana (hCG) ha sido sumada a los protocolos de detección 

del síndrome de Down fetal. La disminución tanto de niveles de estriol y hCG se asocian 

con anencefalia y algunas series de casos han encontrado elevaciones de estas en fetos 

con defectos de la pared abdominal; pero Saller et al. con un diseño de casos y controles 

evaluó la concentración de estriol conjugado y hCG en fetos con defectos de pared 

abdominal (23 casos de gastrosquisis, 17 casos de onfalocele y 200 embarazadas no 

afectadas) encontrando que estas mediciones no son útiles en la detección de estos 

defectos y que solo la medición de alfa-fetoproteína es capaz de detectar casos de 

onfalocele o gastrosquisis(36).  

 

2.6 Consideraciones generales sobre el manejo general del onfalocele 

Cuidado prenatal 

Debido a la alta incidencia de anomalías asociadas, el primer paso después del diagnóstico 

de onfalocele fetal es una evaluación diagnóstica adicional, incluyendo la evaluación por 

ultrasonido de otros defectos estructurales, la ecocardiografía fetal y, posiblemente, la 
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determinación cromosómica. Esta información es fundamental para aconsejar a las 

familias sobre la condición y el pronóstico. Un feto con un onfalocele está en alto riesgo 

de resultados adversos, incluyendo restricción del crecimiento intrauterino (5% -35%), 

parto prematuro (5% -60%) y muerte fetal (generalmente debido a graves anomalías 

asociadas)(3). 

Por lo general, el tratamiento del embarazo complicado por onfalocele puede incluir: 

● Estudios genéticos fetales: se deben ofrecer estudios genéticos fetales si se identifica el 

onfalocele o defectos relacionados de la pared abdominal antes del nacimiento, debido al 

alto riesgo de aneuploidía. 

● Pruebas para el síndrome de Beckwith-Wiedemann: es razonable ofrecer amniocentesis 

para pruebas genéticas para diagnosticar este síndrome, pero esta prueba debe ser 

discutida con un genetista 

● Ecocardiograma fetal: se sugiere dada la mayor incidencia de anomalías cardiacas.  

La mayoría de los embarazos complicados con onfalocele se siguen con ecografía cada 

tres o cuatro semanas para evaluar el crecimiento fetal. Cuando el crecimiento es 

apropiado y el volumen del líquido amniótico es normal, se realizan pruebas semanales 

de monitoreo del perfil biofísico a las 32 semanas de gestación para evaluar el bienestar 

fetal. La frecuencia de la vigilancia fetal se incrementa e individualiza en embarazos con 

complicaciones adicionales, como restricción del crecimiento u oligohidramnios. 

Después de que se establezca el diagnóstico prenatal de onfalocele, los padres pueden 

beneficiarse de la experiencia y perspectiva adicional proporcionada por un equipo de 

especialistas en medicina materno-fetal, neonatólogos, cirujanos pediátricos y consejeros 

genéticos que trabajan en colaboración(9). 

 

Vía de nacimiento 
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La vía de nacimiento más segura para los recién nacidos con un defecto ventral conocido 

de la pared sigue siendo controvertido. Algunos abogan por la cesárea electiva para todos 

los neonatos con un defecto de pared ventral conocido. Su creencia es que la cesárea 

protege las vísceras abdominales del trauma del nacimiento (lesiones de desgarro y 

avulsión) e isquemia, evita la exposición de las vísceras no cubiertas a la flora bacteriana 

de la vagina y elimina la probabilidad de distocia del nacimiento causada por un intestino 

exteriorizado. Otros creen que no hay mejoría en el resultado neonatal con parto por 

cesárea electiva, y hay por lo menos un estudio y un informe de un caso que sugiere un 

peor resultado para los recién nacidos por medio de cesárea(37). Una recopilación de los 

estudios disponibles en la literatura con datos de los resultados relativos de la vía del 

parto, revela una tasa de mortalidad para el parto vaginal de fetos con onfalocele de 20,4% 

(nueve de 44) y para cesárea de 27,8% (29 de 104)(38). How et al. compararon los 

resultados neonatales en pacientes nacidos por cesárea electiva frente a los que nacieron 

vaginalmente después de un parto espontáneo y no hubo diferencias estadísticamente 

significativas en las tasas de muerte neonatal (2 [3%] vs 2 [6%], P = 0,61) para cesárea 

versus parto vaginal(37).  

Si se detecta una anomalía potencialmente mortal o una anomalía cromosómica 

importante que acompaña al onfalocele después de que el feto alcanzó la viabilidad, suele 

sugerirse un tratamiento expectante. La duda existe en la literatura sobre la mejor vía de 

nacimiento en cuanto al número y las características de los órganos herniados(38). Sipes 

et al. reporto tres neonatos con hígado extracorpóreo nacidos vaginalmente con buenos 

resultados, en el mismo reporte ellos describieron cuatro neonatos con similares 

características nacidos por cesárea con buenos resultados también(39). Moretti et al. 

reportó tres muertes neonatales de 11 neonatos con hígado herniado nacidos por vía 

vaginal comparados con un neonato muerto de cinco neonatos con similares 
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características nacidos por cesárea. Por lo tanto, se cree que el parto por cesárea es más 

apropiado en casos con hígado extracorpóreo aislado y existe un acuerdo general de que 

en casos de onfalocele (gigante) aislado de 5 cm o más por ultrasonido, se recomienda la 

cesárea(40). 

La ruptura del saco del onfalocele es cardinal en el manejo de los fetos con onfalocele. 

La rotura prenatal del saco del onfalocele es extremadamente rara y requiere cirugía de 

emergencia al momento del parto. La tasa de rotura del saco intraparto es extremadamente 

importante. En los neonatos nacidos por vía vaginal, la tasa fue del 11,5% (seis de 52) en 

comparación con el 7% (uno de cada 15) en los fetos por cesárea(38). Por lo anterior, 

muchos médicos deciden que la vía de nacimiento para fetos con grandes defectos es por 

cesárea, ya que temen a la ruptura del saco o daño hepático durante el parto. En el estudio 

de Kleinrouweler et al. 17 de los 21 (81%) partos fueron vaginales, con cuatro cesáreas 

basadas exclusivamente en indicaciones obstétricas y no en características como tamaño 

o hernia hepática (presente en el 47% de los partos vaginales), no se observaron 

complicaciones tales como ruptura del saco o hemorragia hepática(41,42). 

No hay evidencia de que la cesárea mejore el resultado en el onfalocele aislado; la cirugía 

debe reservarse para las indicaciones obstétricas habituales. Una revisión sistemática 

realizada en 2001 y un metaanálisis de 15 estudios, hallaron que el parto por cesárea no 

se asoció significativamente con la tasa de cierre quirúrgico primario (RR 1,22 IC95% 

0,99-1,51), sepsis neonatal (RR 0,70 IC del 95% 0,30-1,62), o mortalidad pediátrica (RR 

1,14 IC 95%: 0,59-2,21)(43). Sin embargo, algunos cirujanos pediátricos han 

recomendado la cesárea para fetos con onfaloceles gigantes (definidos como un 

onfalocele que contiene> 75 por ciento del hígado) en un intento de evitar la distocia, la 

ruptura, la infección y la hemorragia(9). En conjunto, no hay datos concluyentes de que 
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la cesárea sea beneficiosa para los fetos con onfalocele. Por lo tanto, la decisión para una 

cesárea debe ser dictada por las indicaciones obstétricas(44). 

 

Manejo neonatal inicial 

La atención posnatal eficaz puede influir en los resultados. El manejo inicial de los recién 

nacidos con onfalocele comienza con el ABC de la reanimación neonatal y los objetivos 

del tratamiento incluyen mantener la estabilidad cardiorrespiratoria, proteger las vísceras 

herniadas, administrar fluidos, mantener el acceso vascular, monitorear las pruebas de 

laboratorio, mantener la normotermia, facilitar la descompresión gástrica, prevenir la 

infección y realizar diagnósticos diferenciales(3,13). En el onfalocele gigante el enfoque 

ha sido paralelo al enfoque de otros defectos de la pared abdominal e incluyen también 

las medidas anteriormente mencionadas(45).  

 

Mantenimiento de la estabilidad cardiorrespiratoria 

En la sala de parto, el manejo inicial de un niño con onfalocele requiere una evaluación 

cuidadosa de la condición cardiopulmonar, ya que estos niños pueden tener hipoplasia 

pulmonar no sospechada que requiere intubación y ventilación inmediata. Deberá 

realizarse una búsqueda exhaustiva de las anomalías asociadas. El alto riesgo de defectos 

cardíacos asociados exige una evaluación cardiaca dirigida, incluida la auscultación, las 

presiones sanguíneas de cuatro miembros y el examen de los pulsos periféricos. Una vez 

estabilizada, se puede realizar una evaluación más detallada con una ecocardiografía(2,6). 

Los lactantes con onfaloceles gigantes también están en riesgo de insuficiencia 

respiratoria y por lo tanto requieren con frecuencia intubación y soporte ventilatorio 

inmediatamente al momento del parto. Aquellos con anomalías cromosómicas u otras 
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anomalías estructurales pueden desarrollar inestabilidad hemodinámica secundaria a otras 

anomalías asociadas tales como cardiopatías congénitas(13). 

 

Protección de las vísceras herniadas 

Después del nacimiento del neonato, el defecto debe ser manejado suavemente y lo menos 

posible para evitar lesiones a las vísceras herniadas y el saco membranoso que cubre el 

defecto. Aunque el saco puede romperse ocasionalmente durante el parto o durante el 

parto, la mayoría de los niños nacen con él intactos. Para evitar lesiones accidentales, la 

abrazadera del cordón debe colocarse lejos de las vísceras (es decir, el intestino, el hígado) 

en la porción distal del cordón umbilical. El defecto debe ser envuelto con gasa estéril, 

caliente, salino-empapada y luego cubierto con un vendaje hermético (es decir, envoltura 

de plástico transparente). Alternativamente, se puede usar una bolsa estéril transparente 

para encerrar el defecto abdominal, las piernas y el torso. Estas intervenciones son para 

(1) minimizar las pérdidas insensibles de agua al limitar el calor y las pérdidas por 

evaporación y (2) reducir el riesgo de infección(13).  

El bebé debe estar posicionado para evitar la compresión vascular a partir del peso del 

defecto (generalmente de lado). Debe colocarse de manera que su cuadrante abdominal 

derecho esté hacia abajo para evitar que el pedículo mesentérico quede torcido. En 

algunos casos, el defecto puede ampliarse quirúrgicamente para evitar la torcedura e 

isquemia hasta que se pueda completar la reparación quirúrgica definitiva(46). Con este 

defecto de pared abdominal aumenta el riesgo de distensión gástrica, lo que requiere la 

colocación de un tubo orogástrico para disminuir el riesgo de aspiración y una sonda 

rectal ayudaría a la evacuación de meconio y proporcionaría la descompresión de las 

vísceras intraabdominales(3,24). Se puede insertar un catéter urinario permanente para 
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reducir la presión sobre las vísceras herniadas por una vejiga distendida y para facilitar la 

evaluación precisa de la producción urinaria(13). 

 

Manejo de líquidos y electrolitos 

Las pérdidas de agua, electrolitos y proteínas aumentan en un lactante con un onfalocele, 

y las pérdidas más grandes ocurren cuando se rompe el saco membranoso que lo cubre. 

El déficit de fluido intravascular puede conducir a una reducción de la perfusión tisular y 

al desarrollo de la acidosis metabólica. Mantener el volumen de líquido intravascular es 

importante para preservar la perfusión de la pared intestinal. La evaluación del adecuado 

volumen intravascular implica una evaluación continua de la frecuencia cardíaca, la 

presión arterial, la producción de orina, los gases en la sangre, los electrolitos, el 

equilibrio de líquidos y el hematocrito. Las medidas para reducir la pérdida insensible de 

agua incluyen el uso de incubadoras humedecidas y calentadas en lugar de calentadores 

radiales; envolviendo el defecto como se ha descrito anteriormente; y manteniendo la 

normotermia(13). 

 

Mantener el acceso vascular 

Durante el proceso inicial de reanimación se obtiene un acceso vascular para líquidos 

intravenosos y antibióticos profilácticos de amplio espectro. Si es necesario, la arteria y 

la vena umbilical pueden ser canalizadas durante este proceso; sin embargo, con un 

onfalocele, estas líneas pueden ser difíciles de colocar debido a la inserción anormal de 

los vasos umbilicales. Los medicamentos también se pueden administrar a través del tubo 

endotraqueal y, si el ombligo está afectado y no es accesible, debe obtenerse un acceso 

vascular alterno(3,46). 
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Las extremidades superiores se prefieren particularmente en el período postoperatorio 

porque la perfusión de los miembros inferiores puede disminuir debido al aumento de la 

presión intraabdominal y la compresión venosa que se desarrolla cuando las vísceras 

abdominales se reintroducen quirúrgicamente dentro de la cavidad abdominal. La 

alimentación enteral, particularmente en casos de onfalocele gigantes, se retrasa 

frecuentemente debido al íleo prolongado; incluso cuando se introducen los alimentos, la 

tolerancia enteral limitada puede restringir el avance en la alimentación. En estos casos, 

es importante el acceso vascular adecuado, y se debe considerar un catéter central 

periférico o línea venosa central, preferiblemente dentro de los primeros días, para la 

administración de fluidos y nutrición parenteral total(13). 

 

Monitoreo de pruebas de laboratorio 

Evaluar la adecuación del volumen intravascular y la estabilidad hemodinámica con 

frecuencia incluye la medición de gases en la sangre, los electrolitos y el balance de 

líquidos, la glucosa y los niveles de hematocrito. El monitoreo de los niveles séricos de 

glucosa es parte de cualquier reanimación neonatal, pero es especialmente importante 

cuando el neonato es diagnosticado con retraso de crecimiento intrauterino, prematuridad, 

o cuando un onfalocele se complica por el síndrome de Beckwith-Wiedemann(3,13,46). 

 

Mantener la normotermia 

Los defectos de la pared abdominal comprometen la capacidad del niño para conservar el 

calor, y los suministros para proteger los órganos expuestos de la pérdida de calor deben 

estar disponibles. Una bolsa transparente estéril es un excelente medio para encerrar 

temporalmente los órganos expuestos del niño con gastrosquisis, o el niño con un defecto 

de onfalocele roto. La bolsa debe estar llena de solución salina tibia para minimizar la 
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pérdida de calor y mantener los órganos húmedos y se prefiere una bolsa transparente 

porque permite visualizar y evaluar los órganos(46). 

El aumento de las pérdidas de calor por evaporación, especialmente en los casos de 

ruptura de onfalocele, aumenta el riesgo de hipotermia. La hipotermia debe evitarse 

porque puede conducir a una vasoconstricción, una disminución de la perfusión tisular y 

un mayor riesgo de desarrollar una acidosis metabólica. El sobrecalentamiento también 

debe evitarse porque las pérdidas insensibles de agua aumentan con la hipertermia. Las 

intervenciones para mantener la normotermia incluyen el secado completo del neonato 

para reducir las pérdidas de calor por evaporación y el uso de una incubadora pre-

calentada. Las incubadoras humidificadas se prefieren sobre los calentadores radiales 

porque las pérdidas insensibles de agua se reducen significativamente en este 

ambiente(13). 

En conclusión, el cuidado inmediato del recién nacido con onfalocele implica: envoltura 

estéril del intestino para conservar el calor y minimizar la pérdida de líquido insensible, 

inserción de un tubo orogástrico para descomprimir el estómago, estabilizar las vías 

respiratorias para asegurar una ventilación adecuada y el establecimiento de acceso 

intravenoso periférico(9). 

 

2.7 Tratamiento quirúrgico consideraciones generales 

El tamaño del defecto, la capacidad de la cavidad abdominal, la edad gestacional, el peso 

al nacer y la presencia de anomalías asociadas determinan el abordaje quirúrgico 

primario. Cuatro opciones de tratamiento de onfalocele están disponibles: 1. cierre 

primario, 2. cierre escalonado o por etapas, 3. cierre con colgajo de piel, y 4. un enfoque 

no quirúrgico que implica aplicar agentes escaróticos tópicos para promover la 

epitelización de membrana(13). Las dos últimas estrategias son ideales para el manejo 
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del onfalocele gigante(5).  El objetivo primario de cada reparación quirúrgica es devolver 

las vísceras a la cavidad abdominal minimizando al mismo tiempo el riesgo de daño a las 

vísceras debido al traumatismo directo o aumento de la presión intra-abdominal(6). 

 

2.8 Cierre primario 

Los onfaloceles que son de 5 cm o menos de diámetro son generalmente buenos 

candidatos para el cierre primario. Este es un procedimiento único que cierra la fascia 

defectuosa en la sala de operaciones con buenos resultados. En estos casos la 

supervivencia y la morbilidad son dependientes de los defectos asociados al 

onfalocele(13).  

Rijhwani et al. desarrollaron un estudio en Londres con el propósito de determinar los 

resultados obtenidos en los recién nacidos con onfalocele diagnosticados prenatalmente 

que recibieron una reparación inmediata del defecto de la pared abdominal. De 35 

neonatos, 24 tenían diagnósticos de onfalocele gigante y 11 de ellos fueron sometidos a 

un cierre primario, estos neonatos tuvieron menos tiempo en ventilación mecánica y en 

alcanzar una alimentación completa(47). Sin embargo, este ensayo no puede representar 

una perspectiva real, ya que para la reparación inmediata hubo un sesgo de selección 

significativo hacia los recién nacidos a término y con peso normal al nacer. Además, la 

definición de "grande" no fue aplicada uniformemente(2).3 

 

2.9 Cierre escalonado o por etapas 

La mayoría de los grandes defectos no son susceptibles de cierre primario debido a su 

tamaño en relación con el dominio abdominal. Cuando el cierre primario no es factible o 

no se intenta (por el tamaño del onfalocele), existen múltiples técnicas de reparación en 

el período neonatal: tratar el amnios como un silo para reducir suavemente el contenido 
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con un vendaje a presión hasta que esté listo para el cierre (inversión del amnios); 

colocación de silos protésicos con reducción gradual; cierre asistido por terapia al vacío; 

expansores tejidos y otros tipos de materiales de malla para ayudar a cierre. La mayoría 

de estas técnicas se derivan de los informes de casos en los que podemos esperar un sesgo 

de publicación natural porque sólo los casos con éxito se reportan. En estos informes, las 

complicaciones encontradas por procedimientos escalonados parecen estar relacionadas 

con la intervención médica de alto nivel y la prolongación de la estancia hospitalaria, 

incluidas las infecciones, la sepsis y la cicatrización tardía de las heridas(48).  

 

Técnica silo suturado 

En los casos de onfaloceles más grandes o gigantes, generalmente se indica el cierre por 

etapas para evitar complicaciones hemodinámicas y respiratorias. Esta técnica, 

desarrollada en 1967 por Schuster, sigue siendo el enfoque terapéutico estándar para los 

grandes defectos. Esta técnica implica la creación de un silo con una lámina protésica que 

cubre el defecto y que luego se sutura a la fascia circundante. La compresión de la bolsa 

de silo unas cuantas veces al día según se tolera reduce gradualmente las vísceras 

herniadas. Para proteger el defecto y minimizar la contaminación, la bolsa del silo se 

cubre en gasa estéril hasta el cierre fascial. La bolsa debe ser suspendida de la parte 

superior de la incubadora o calentador para evitar la compresión en los intestinos y para 

permitir que la gravedad favorezca la reducción en la cavidad abdominal. Las vísceras 

generalmente se han reducido suficientemente en la cavidad abdominal para permitir el 

cierre fascial dentro de cinco a siete días(13). 

Pacilli et al. modificando la técnica de Schuster al construir un silo con una malla de 

Prolene suturada circunferencialmente a la fascia, logró la reducción secuencial del 

contenido del saco y la inversión del amnios en 12 neonatos con onfalocele gigante. En 
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esta serie tres neonatos murieron (25%) y el cierre final se logró a los 26 días (rango 16 a 

62 días); de los nueve neonatos que sobrevivieron requirieron ventilación mecánica por 

ocho días (rango 2-28 días) y el tiempo de estancia hospitalaria fue de 42 días (rango 23-

73 días). Dentro de las principales complicaciones se registraron cinco neonatos con 

infección de la herida (55,5%), pero el autor concluye que es una técnica segura para la 

reparación del onfalocele en el periodo neonatal sin abrir el saco amniótico(49).  

 

Técnica silo adherente 

A partir de la publicación de Barlow(50) en 1986, comenzó a ponerse énfasis en la 

compresión externa y últimamente, este tipo de vendaje compresivo, parece ser muy 

utilizado como método para reducir el contenido abdominal. Cuando el plegado del 

amnios se complementa con el vendaje compresivo usando una membrana de látex, 

parece aumentar aún más su efectividad. La presión centrípeta aplicada por la membrana 

elástica es un factor decisivo para aumentar la velocidad de reintroducción del contenido 

abdominal. Esto se facilita aún más si el anillo del onfalocele es amplio. El cierre 

definitivo se puede plantear a partir de los 15 o 20 días de la plicatura(51). 

DeLuca et al. describieron una técnica no invasiva para el manejo de onfaloceles gigantes, 

en ella dos pacientes fueron manejados con compresión externa. Se utilizaron apósitos 

estériles secos, reforzados por un vendaje en el primer caso y con Velcro hecho a mano 

en el segundo. El primer paciente tuvo sólo vómitos ocasionales, y el defecto fue reparado 

después de 40 días de compresión. El segundo paciente experimentó hipertensión 

intermitente, vómitos ocasionales y desaturación de oxígeno leve, que se resolvió cuando 

el ligante se aflojó ligeramente. El músculo fascial y la piel se cerraron después de 30 días 

de compresión externa. Los autores concluyen que esta forma de compresión externa es 
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un método eficaz, barato y de bajo riesgo para la reducción gradual de onfaloceles 

gigantes, y debe ser considerado para los pacientes nacidos con este problema(52). 

Bhatnagar et al. utilizaron una malla de polipropileno y una lámina adhesiva estéril en el 

sitio operatorio para el tratamiento de 38 neonatos con defectos de pared abdominal, de 

los cuales 13 tenían onfalocele y en solo 3 casos fue construido un silo con los materiales 

descritos. Todos los 10 pacientes a quienes se les realizo cierre primario sobrevivieron, 

pero uno de cada tres de los que requirieron un silo murieron debido a cardiopatías 

congénitas y septicemia(53). En todos estos casos el silo construido fue adherido al 

musculo con puntos de sutura, pero Abello et al. proponen una técnica no invasiva sin 

puntos de sutura utilizando un silo adherente con una lámina de Duoderm bajo una técnica 

mínimamente invasiva que logra aumentar el continente abdominal y la reducción de las 

vísceras herniadas en un menor tiempo y con menos complicaciones; en nueve pacientes 

se aplicó esta técnica de silo adherente logrando la reducción del defecto en un tiempo 

promedio de 10 días y con una mortalidad del 22,2%(12).    

 

2.10 Cierre con colgajo de piel 

Aunque el procedimiento de colgajo cutáneo se desarrolló a finales de 1800, no se utilizó 

rutinariamente hasta 1948. Antes del desarrollo de la técnica de silo de Schuster, esta era 

la única opción de tratamiento disponible para onfaloceles gigantes. Se trata de movilizar 

la piel de la pared abdominal lateral y luego cubrir el defecto con las aletas de la piel. Las 

complicaciones incluyen necrosis de colgajo cutáneo, hematomas e infección. Un 

procedimiento de colgajo cutáneo se realiza generalmente cuando no se puede lograr el 

cierre primario o en etapas. La mayor desventaja de esta técnica es que una hernia ventral 

grande persiste y requerirá reparación quirúrgica posterior(13). 
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2.11 Cierre no quirúrgico 

Para un gran defecto en presencia de prematuridad, enfermedad cardiaca grave o 

anomalías cromosómicas que ponen en peligro la vida, a menudo se utiliza un enfoque 

no operatorio. Esta técnica implica aplicar un agente de secado tópico para promover la 

epitelización de la membrana que cubre el defecto. Se han utilizado varios agentes para 

promover la epitelización, incluyendo alcohol al 70%, mercurocromo y sulfadiazina de 

plata. La principal preocupación con este enfoque es el potencial de absorción sistémica 

del agente tópico(13).  

Whitehouse et al. evaluaron el uso de yodopovidona en el manejo de seis neonatos con 

onfalocele gigante y su efecto sobre la función tiroidea, concluyendo que la yodopovidona 

promueve la escarificación y la epitelización del saco, pero puede ocurrir un 

hipotiroidismo que no es clínicamente significativo. Los autores recomiendan evaluar la 

función tiroidea en los pacientes hospitalizados, reconociendo que después de la 

desecación del saco, los efectos sistémicos del yodo son mínimos y no es necesaria la 

suplementación tiroidea(54).  

Para disminuir los efectos del yodo sobre la función tiroidea este se ha combinado con 

otros agentes. Pandey et al. evaluaron la combinación de yodopovidona y antibióticos en 

polvo (polimixina, bacitracina y neomicina) en el manejo inicial no quirúrgico del 

onfalocele gigante. En esta serie 24 neonatos fueron tratados con la combinación descrita 

y ninguno de ellos presento alteración en la función tiroidea al principio del tratamiento 

ni 10 días después de iniciado. Esta combinación promueve una escarificación y 

epitelización más rápida y minimiza las posibilidades de hipotiroidismo asociado al uso 

de yodopovidona sola(55).  
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2.12 Mortalidad en neonatos con onfalocele 

Los reportes sobre la tasa de mortalidad del onfalocele son escasos y no están basados en 

datos de una gran población o encuestas epidemiológicas nacionales. China logró reportar 

los datos del registro nacional de defectos de nacimiento desde el año 1996 hasta 2006, 

encontrando 827 casos de onfalocele de los cuales 124 resultaron en muerte en los 

primeros siete días después del parto, arrojando una tasa de mortalidad perinatal de 52,4% 

(IC95% 49.0-55.8) (56). Se ha estimado en promedio una tasa de mortalidad del 30%, 

aunque en un estudio realizado en México con 26 neonatos con onfalocele, la tasa de 

mortalidad fue del 16.6% (16). Los anteriores reportes no lograron discriminar los casos 

de onfalocele gigante, para estos casos especiales, Saxena (17) sistematizó diez estudios 

observacionales con 337 pacientes reportando la muerte en el 23,1% (n=78) y Bauman 

(5) incluyó ocho estudios observacionales con 311 pacientes de los cuales murió el 23,7% 

(n=74) coincidiendo con los resultados reportados por Saxena. 

  

2.13 Factores asociados a la mortalidad en neonatos con onfalocele 

Factores demográficos 

Varios factores de riesgo están asociados con el resultado perinatal de los embarazos con 

onfalocele. Deng et al. examinaron los factores de riesgo para muerte en los casos de 

onfalocele diagnosticados prenatalmente por ultrasonido, a través de los datos 

recuperados del registro nacional de defectos congénitos en China desde1996 al 2006, y 

mediante regresión logística multinomial calcularon las odds ratios ajustadas entre la 

mortalidad perinatal y las características maternas seleccionadas. Dentro de estas 

características asociadas a mortalidad encontraron que los neonatos con onfalocele 

ubicados en zonas interiores tenían 1,56 veces el riesgo de morir que aquellos ubicados 

en zonas costeras (ORa 1,56 [IC95% 1,09-2,24]; ORa 1,72 [IC95% 1,03-2,85] 
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respectivamente), pero no encontraron asociación entre el riesgo de muerte neonatal 

tardía  o temprana y vivir en el área rural o urbana (ORa 1,34 [IC95% 0,91-1,97]; ORa 

1,32 [IC95% 0,81-2,18] respectivamente); el nivel educativo fue un factor evaluado y 

encontraron que los neonatos nacidos de madres con educación primaria o no 

escolarizados tenían 2,76 veces el riesgo de muerte temprana que los nacidos de madres 

que habían asistido a la escuela secundaria (ORa 2,76 [IC95% 1,35-5,63])(56). 

Se han observado variaciones étnicas en la aparición de defectos de la pared abdominal, 

pero sigue siendo poco conocida si la raza o la etnia es un factor determinante de la 

supervivencia de los niños afectados. Salihu et al. realizaron un estudio con los casos de 

gastrosquisis y onfalocele registrados en los años 1983-1999 en el registro de 

malformaciones congénitas de Nueva York, los HR crudos y ajustados (HRa) fueron 

generados a partir de un modelo de riesgos proporcionales para comparar la supervivencia 

entre negros, hispanos y blancos afectados. En general, los neonatos de raza negra con 

defectos de la pared abdominal tenían índices de mortalidad más bajos que los blancos y 

los hispanos. Sin embargo, cuando se consideran las enfermedades por separado, los 

neonatos negros tenían el doble de probabilidades de sobrevivir en comparación con los 

blancos si tenían onfalocele (HRa 0.52 [IC95% 0,37-0,74]). En conclusión, los recién 

nacidos negros con onfalocele tienen mejores posibilidades de supervivencia que sus 

homólogos blancos o hispanos(57). 

 

Factores clínicos 

Anomalías asociadas 

El onfalocele se asocia a menudo con otras anomalías cromosómicas que impactan 

negativamente en los resultados finales. Las tasas de supervivencia están influenciadas 
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por las anomalías estructurales y/o cromosómicas asociadas. Se ha reportado una tasa de 

mortalidad del 80 por ciento en los niños con onfaloceles y anomalías asociadas(13).  

Akinkuotu et al. revisaron los registros médicos de todos los pacientes tratados por 

onfalocele durante 11 años consecutivos. De los 82 neonatos, 40 (49%) tenían onfalocele 

gigante. Hubo 21 lactantes (26%) con anomalías cromosómicas, 25 (30%) tenían 

anomalías asociadas mayores y 19 pacientes (23%) tenían un defecto aislado. En total, 18 

lactantes (22%) murieron en el período postnatal. Encontraron una diferencia 

significativa en la tasa de mortalidad entre los pacientes con un defecto aislado (0%), 

anomalías menores asociadas (17%) y anomalías mayores asociadas (41%, p= 0,006). 

Los lactantes que tenían onfalocele con anomalías mayores asociadas tuvieron una 

morbilidad pulmonar significativamente mayor, como lo demuestra la mayor duración de 

la ventilación mecánica y la mayor necesidad de oxígeno suplementario a los 30 días de 

vida. Los pacientes con anomalías mayores asociadas también tuvieron una estancia 

hospitalaria significativamente más larga en comparación con aquellos con menor o 

ninguna anomalía asociada. Por lo que los autores concluyen que La presencia de 

anomalías asociadas es el predictor más fuerte de morbilidad y mortalidad en fetos o 

neonatos con onfalocele(58). 

Resultados similares encontraron Rousseau et al. quienes en una seria de 14 neonatos con 

onfalocele gigante reportaron una tasa de supervivencia del 85,7%. La conclusión del 

estudio es que la tasa de mortalidad del onfalocele gigante sin anomalía cromosómica o 

malformaciones mayores es baja, sobre todo cuando se trata mediante reducción gradual 

del contenido(59). 

 

Bajo peso al nacer 
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Los defectos de la pared abdominal en neonatos con muy bajo peso al nacer (>1500g) 

pueden ser manejados con estrategias similares a las usadas en neonatos con un peso 

adecuado, en estos casos la tasa de supervivencia está afectada por las anomalías 

asociadas, incluso Reynolds et al. proponen que un resultado alentador puede ser 

presentado a los padres si las anomalías asociadas no están presentes, independiente del 

peso al nacer(60). Sin embargo, Marshall et al. con los resultados de su trabajo proponen 

algo diferente. Los autores examinaron 2308 casos de onfalocele durante 11 años a partir 

de 12 registros poblacionales estatales de defectos congénitos, usaron regresión de 

Poisson para estimar la prevalencia y factores de riesgo para onfalocele, y curvas de 

Kaplan – Meier y riesgos proporcionales de Cox para estimar patrones de supervivencia 

y los Hazard ratios. Los resultados mostraron que la mejor tasa de supervivencia fue para 

los casos de onfaloceles aislados (sin malformaciones) y la peor para neonatos con 

defectos cromosómicos (HR 7,75 [IC95% 5,40-11,10]) y neonatos con bajo peso al nacer 

(HR 7,51 [IC95% 5,86-9,63]), por lo tanto, fueron considerados como factores 

determinantes de la supervivencia(28). 

 

Falla respiratoria  

La insuficiencia respiratoria se observa con frecuencia en neonatos con defectos de la 

pared abdominal como el onfalocele gigante. La insuficiencia respiratoria en estos 

pacientes se ha atribuido al aumento de la presión intraabdominal y al desplazamiento 

ascendente del diafragma después del cierre, implicando un subdesarrollo pulmonar en 

este defecto congénito. El desarrollo pulmonar anormal en los recién nacidos con 

onfalocele gigante se ha atribuido a deformidades estrechas de la pared torácica además 

de la hipoplasia pulmonar(15). Pero muchos niños con onfalocele tienen dificultad 

respiratoria al nacer; la importancia pronóstica de este factor fue estudiada por Dimitris 
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et al. en un hospital de Boston en un grupo de 30 recién nacidos con onfalocele (tratados 

durante un periodo de 10 años). En el análisis de regresión logística (paso a paso) mostró 

que la presencia de insuficiencia respiratoria al nacer fue el único predictor significativo 

de mortalidad, independiente del género, edad gestacional, peso al nacer, presencia de 

otras anomalías y tamaño del onfalocele (OR 25,48 p= 0,001)(14). 

En un estudio desarrollado por Vachharajani et al. se identificaron 52 neonatos con 

onfalocele durante el periodo de 1996 a 2007; de estos, 27 casos fueron clasificados como 

onfalocele gigante y en este grupo la mortalidad fue mayor (9,33%) comparada con el 

grupo de onfalocele menor (2,8%) y en los neonatos con onfalocele gigante la principal 

causa de mortalidad fue la falla respiratoria(61). 

 

Hipertensión pulmonar  

La hipoplasia pulmonar se ha descrito en casos de onfalocele gigante, pero la hipertensión 

pulmonar no ha sido ampliamente estudiada en este trastorno. Partridge et al. describieron 

las tasas y la gravedad de la hipertensión pulmonar en los supervivientes de onfalocele 

gigante a través de la revisión retrospectiva de todos los pacientes que pertenecían al 

programa de hipoplasia pulmonar y que tenían diagnóstico de onfalocele gigante. La 

significación estadística se calculó utilizando la prueba exacta de Fisher y la prueba de 

Mann-Whitney (p< 0,05). 54 pacientes con onfaloceles gigantes fueron estudiados y 20 

(37%) de estos tenían diagnóstico de hipertensión pulmonar y fueron tratados con 

intervenciones, que incluyeron ventilación oscilatoria de alta frecuencia, óxido nítrico y 

nueve pacientes requirieron terapia vasodilatadora pulmonar a largo plazo. La 

supervivencia global fue alta (94%), con un aumento significativo de la mortalidad en los 

casos de onfalocele gigante con hipertensión pulmonar (p = 0,0460)(15). 
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Baerg et al. recientemente desarrollaron un estudio con los registros médicos de neonatos 

con onfalocele nacidos entre enero de 1992 y junio de 2012. Los autores buscaron 

evidencia de hipertensión pulmonar entre el segundo y el séptimo día después del 

nacimiento. Todos los lactantes incluidos presentaron aumento de la presión ventricular 

derecha (> 40 mmHg) en el ecocardiograma en el segundo día de vida con mayores 

requerimientos de oxígeno, por lo tanto, el hallazgo de aumento de presión no se 

consideró como resultado de la circulación transicional. La regresión logística se utilizó 

para evaluar la importancia e independencia de varios factores. De 51 lactantes cuyos 

registros fueron revisados, 13 murieron (25%) y 38 sobrevivieron (75%). La mediana del 

tiempo hasta la muerte fue de 34 días (rango: 4 - 408 días). La mediana del tiempo de 

seguimiento de los fallecidos fue de 1,5 años (rango: 0,01-15 años) y para los 

supervivientes fue de 2,6 años (rango: 0,08-15 años). La regresión logística reveló que la 

insuficiencia respiratoria al nacer (OR: 14,8 [IC95% 2,5-85,0]) y la hipertensión 

pulmonar (OR: 6,4 [IC95% 1,1-39,0]) se asociaron independientemente con la 

mortalidad(62). 

 

Factores quirúrgicos 

Ruptura del saco del onfalocele 

El manejo del onfalocele ha mejorado, debido a los avances en las técnicas quirúrgicas. 

Sin embargo, algunos países en desarrollo se mantienen lejos de estos avances no sólo 

debido a las limitadas condiciones, sino también debido a la falta de disponibilidad de 

materiales protésicos necesarios para el tratamiento quirúrgico de onfalocele gigante. Por 

lo tanto, el tratamiento no quirúrgico propuesto por Grob se realiza a menudo, seguido de 

una reparación quirúrgica de la hernia ventral residual. Pero la situación se hace difícil 

cuando se enfrenta a un enorme onfalocele roto, porque en estos casos el método de Grob 
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ya no puede ser usado(63). Por consiguiente, la ruptura prenatal de un onfalocele, aunque 

es un evento poco frecuente, cuando está presente, se asocia con un mayor riesgo de 

mortalidad perinatal(64). 

Patel et al. identificaron 88 casos de onfalocele diagnosticados antenatal y posnatalmente 

en una unidad de medicina fetal durante los años 2002 al 2007, de estos 14 casos 

correspondían a onfalocele gigante. El resultado global de los 88 casos fue de una 

supervivencia neonatal del 28% y una mortalidad del 72%. Las muertes incluyeron 55 

(87%) prenatales, cinco (8%) postnatales pero preoperatoria y tres (5%) muertes 

neonatales postoperatorias. Estas tres muertes ocurrieron en recién nacidos con 

onfaloceles gigantes rotos, por lo tanto, consideraron que la ruptura del saco del 

onfalocele se asoció a peores resultados especialmente en los neonatos prematuros(65).  
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3. HIPÓTESIS 

 

En este componente se debe aclarar que, sensu stricto, este tipo de estudios no parten de 

una hipótesis que se desee corroborar o falsear; al contrario, se realiza este tipo de estudios 

para generar hipótesis sobre un campo investigativo poco explorado en Colombia. Sin 

embargo, podría esbozarse los siguientes supuestos orientadores de este ejercicio 

investigativo: 

Ho: no existe asociación entre factores demográficos, clínico y quirúrgicos con la 

mortalidad de neonatos con onfalocele gigante sometidos a la técnica quirúrgica de silo 

adherente de Abello. 

Ha: existe asociación entre factores demográficos, clínico y quirúrgicos con la mortalidad 

de neonatos con onfalocele gigante sometidos a la técnica quirúrgica de silo adherente de 

Abello. 
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4. OBJETIVOS 

 

4.1 Objetivos Generales 

Revisión sistemática 

• Efectuar un análisis sistemático de la literatura sobre mortalidad en neonatos con 

onfalocele gigante y cierre temprano del defecto en el periodo neonatal reportados 

en la literatura científica mundial. 

Observacional 

• Explorar la asociación de factores demográficos, clínicos y quirúrgicos con la 

mortalidad de neonatos con onfalocele gigante sometidos a la técnica quirúrgica 

de silo adherente propuesta por Abello en una IPS de Barranquilla-Colombia en 

el periodo comprendido entre 1994 - 2017.  

 

4.2 Objetivos específicos 

Revisión sistemática  

• Describir las investigaciones sistematizadas según lugar y año de publicación, 

autor y tipo de estudio. 

• Evaluar la calidad metodológica de los estudios incluidos. 

• Determinar la proporción de muertes en los individuos incluidos en los estudios. 

• Describir a los individuos incluidos en los estudios según el tipo de 

malformaciones asociadas y complicaciones relacionadas a la técnica quirúrgica 

empleada. 

Observacional 

• Caracterizar a la población de estudio según factores demográficos, clínicos y 

quirúrgicos. 
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• Estimar la mortalidad de los neonatos con onfalocele gigante estudiados. 

• Analizar la asociación entre la mortalidad de la población de estudio con los 

factores demográficos, clínicos y quirúrgicos.  
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5. METODOLOGÍA 

 

5.1 Revisión sistemática 

5.1.1 Enfoque metodológico de la investigación. 

El presente trabajo de investigación se realizó con un enfoque cuantitativo. 

 

5.1.2 Tipo de estudio. 

Se realizó una revisión sistemática de la literatura científica siguiendo las fases de 

identificación, tamización, elección e inclusión de la guía PRISMA garantizando 

exhaustividad, reproducibilidad y evaluación de la calidad metodológica. 

 

5.1.3 Protocolo de búsqueda y selección de estudios según las fases de la guía 

PRISMA . 

• Identificación: Se realizó una búsqueda en las bases de datos MedLine-PubMed, 

Science-Direct y Scielo sin restricciones de tiempo. Mediante una consulta en 

tesauros y una cosecha de perlas no se hallaron términos adicionales para el evento 

de interés, por lo que sólo se realizó la búsqueda con el término onfalocele gigante 

(por las características de las bases de datos consultadas, los idiomas se restringen a 

español, inglés y portugués). Las estrategias de búsqueda fueron las siguientes: giant 

omphalocele[Title/Abstract], Title, abstract, keywords: giant omphalocele y 

(ab:(giant omphalocele )), las cuales también se aplicaron en español y portugués sin 

hallar resultados adicionales. 

• Tamización: Los criterios de inclusión aplicados fueron el contener los términos de 

búsqueda en título, resumen o palabras clave, estudios originales, en humanos, casos 

de onfalocele gigante sometidos a un cierre temprano en el periodo neonatal. 
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• Elección: Se excluyeron los estudios sobre cierre quirúrgico diferido, corrección de 

defectos posquirúrgicos, análisis de anomalías asociadas, estudios con sobrevivientes 

de la cirugía, con información incompleta por no reportar datos sobre el número de 

muertos o la causa de mortalidad, estudios no disponibles en las bases de datos y en 

idiomas diferentes al español, inglés y portugués. 

• Inclusión: Para la síntesis cualitativa de los estudios que cumplieron las fases 

anteriores se hizo extracción de las variables título, autor, tipo de estudio, tamaño de 

muestra o número de casos, número de muertos, causa de la muerte, tiempo de 

estancia hospitalaria y factores asociados que se analizaron en cada estudio incluido. 

 

5.1.4 Reproducibilidad y evaluación de la calidad metodológica (evaluación del 

riesgo de sesgos). 

La búsqueda y selección de los estudios, así como la extracción de la información de los 

artículos incluidos se realizó por parte de los dos investigadores para garantizar la 

reproducibilidad de estas etapas de la revisión; a priori se determinó que las diferencias 

se resolverían por consenso. Se evaluó el riesgo de sesgos y la calidad metodológica 

general con los criterios consignados en las guías STROBE (Strengthening the Reporting 

of Observational studies in Epidemiology) (66) y CARE (Case Report) (67), según el tipo 

de estudio incluido, los cuales corresponden a guías editoriales que contienen criterios 

que permiten evaluar la validez interna (riesgo de sesgos) y externa (posibilidades de 

generalización) de los estudios incluidos. 

 

5.1.5 Análisis de datos. 

Las variables del estudio se describieron mediante frecuencias. Para los estudios de casos 

clínicos se realizó una descripción general sobre los principales aspectos clínicos que 
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reportaron. Para los estudios observacionales también se realizó una síntesis cualitativa 

de los principales resultados, las principales anomalías asociadas, la frecuencia de 

complicaciones reportadas y se calculó la proporción de muertes con su intervalo de 

confianza del 95%, con base en este resultado se realizó un metaanálisis de proporciones 

(prevalencia); para esta etapa se hizo análisis de heterogeneidad con el estadístico I2; se 

evaluó sesgo de publicación con la prueba de Begg; se utilizó el análisis de sensibilidad 

para evaluar el peso de cada estudio y se presentó el resultado general del metaanálisis 

bajo un modelo de efectos fijos.  

 

5.2 Observacional  

 

5.2.1 Enfoque Metodológico de la investigación. 

El presente trabajo de investigación se realizó con un enfoque cuantitativo, donde se 

describió la mortalidad y sus factores potencialmente relacionados en los neonatos con 

onfalocele gigante sometidos a la técnica quirúrgica de silo adherente de Abello 

 

5.2.2 Tipo de estudio. 

Estudio observacional transversal de una cohorte retrospectiva de neonatos con 

onfalocele gigante sometidos a la intervención quirúrgica con silo adherente propuesta 

por Abello en una IPS de Barranquilla.  
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5.2.3 Población.  

5.2.3.1 Población de estudio. 

La población de estudio fueron los neonatos con diagnóstico de onfalocele gigante 

intervenidos quirúrgicamente con la técnica de silo adherente por el cirujano pediatra 

Cristóbal Abello en Barranquilla durante el periodo comprendido entre 1994 – 2017. 

 

5.2.3.2 Muestra. 

Se realizó censo a todos los neonatos con onfalocele gigante sometidos a la técnica 

quirúrgica de silo adherente de Abello. Por lo tanto, en este proyecto no fue pertinente la 

realización de un diseño muestral. 

 

5.2.3.3 Criterios de inclusión.  

Neonatos con diagnóstico de onfalocele gigante (defecto de pared abdominal > 5cm y/o 

contenido hepático) intervenidos quirúrgicamente con la técnica de silo adherente de 

Abello en Barranquilla entre 1994 y 2017. 

 

5.2.3.4 Criterios de exclusión.  

Registros de la base de datos incompletos para las variables de estudio. En este estudio 

no se encontraron individuos que lo cumplieran. 

 

5.2.4 Variables. 

5.2.4.1 Variable dependiente. 

Muerte en los neonatos con onfalocele gigante. 
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5.2.4.2 Variables Independientes. 

• Sociodemográficas. 

• Clínicas: mediciones clínicas (antropometría) y diagnósticos realizados a los neonatos 

con onfalocele gigante. 

• Quirúrgicas: características que son resultado de la intervención quirúrgica realizada 

a los neonatos con onfalocele gigante.  

 

5.2.5 Tabla de variables. 

 
Tabla 1. Tabla de variables 

Variable dependiente 

VARIABLE DEFINICION NATURALEZA 
NIVEL DE 

MEDICION 

NIVEL DE 

MEDIDA 
CATEGORIA 

Muerte 
Muerte neonatos con 

onfalocele gigante 
Cualitativa dicotómica Nominal   

1. Si 

2.      No 

 

Factores demográficos 

VARIABLE DEFINICION NATURALEZA 
NIVEL DE 

MEDICION 

NIVEL DE 

MEDIDA 
CATEGORIA 

Sexo Sexo del neonato Cualitativa dicotómica Nominal   
1. Masculino 

2. Femenino 

Edad gestacional 
Semanas de gestación al 

nacer 
Cuantitativa discreta Razón Semanas   

 

Factores clínicos  

VARIABLE DEFINICION NATURALEZA 
NIVEL DE 

MEDICION 

NIVEL DE 

MEDIDA 
CATEGORIA 

Peso Peso del neonato Cuantitativa discreta Razón Gramos  
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Malformaciones asociadas 
Malformaciones del 

neonato 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

 

Cardiopatía congénita 
Defecto cardiaco 

congénito 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

Pentalogía de Cantrell 
Tipo de cardiopatía 

compleja 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

Hipertensión pulmonar 
Aumento de la presión de 

la arteria pulmonar 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

Estado del saco 
Estado del saco del 

onfalocele al nacer 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

Días de estancia 

hospitalaria 

Tiempo de estancia 

hospitalaria 
Cuantitativa discreta Razón Días  

 

Factores quirúrgicos 

VARIABLE DEFINICION NATURALEZA 
NIVEL DE 

MEDICION 

NIVEL DE 

MEDIDA 
CATEGORIA 

Tiempo reducción silo 
Reducción del silo (días 

de estancia) 
Cuantitativa discreta Razón Días   

Tiempo de inversión del 

saco 

Inversión del saco (días de 

estancia) 
Cuantitativa discreta 

Razón 
Días  

Tiempo total reducción del 

saco 

Días de vida al reducir el 

saco 
Cuantitativa discreta 

Razón 
Días  

Tiempo aproximación de 

la pared sin tensión 

Días de vida al realizar 

aproximación de la pared 
Cuantitativa discreta 

Razón 
Días  

Abdominoplastia final 
Días de vida al realizar 

Abdominoplastia 
Cuantitativa discreta 

Razón 
Días  

Interposición de malla Interposición de malla Cualitativa dicotómica Nominal  
1. Si 

2. No 

Refuerzo de malla  Refuerzo de malla Cualitativa dicotómica Nominal  
1. Si 

2. No 

Separación de 

componentes 

Uso de la técnica de 

separación de 

componentes 

Cualitativa dicotómica Nominal  
1. Si 

2. No 

Toxina botulínica Uso de toxina botulínica Cualitativa dicotómica Nominal  
1. Si 

2. No 

Complicaciones 

relacionadas con la técnica 

Complicaciones 

relacionadas con la técnica 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 



53 

 

Complicaciones 

relacionadas no 

relacionadas con la técnica 

Complicaciones 

relacionadas con la técnica 
Cualitativa dicotómica Nominal  

1. Si 

2. No 

Sepsis Hemocultivos positivos Cualitativa dicotómica Nominal  
1. Si 

2. No 

 

5.2.6 Diagrama de variables.  

 

 

Figura 1 Relación entre los factores demográficos, clínicos y quirúrgicos con la variable 

dependiente 

La mortalidad en neonatos con onfalocele gigante es multifactorial, aunque muchos han 

sido objeto de estudio, los factores demográficos, clínicos y quirúrgicos fueron los 

analizados por la disponibilidad de las variables de estudio. Cada variable incluida dentro 

de los factores puede incidir en la muerte de los neonatos con onfalocele gigante (ver 

figura 1). También, clínicamente cada uno de estos factores pueden relacionarse entre sí 
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aumentando el riesgo de muerte. Un neonato con onfalocele gigante, prematuro, con una 

cardiopatía congénita y una complicación quirúrgica infecciosa tiene mayor riesgo de 

morir que aquel que no tiene asociada estas condiciones. 

 

5.2.7 Recolección de información. 

5.2.7.1 Fuentes de información.  

El presente trabajo de investigación utilizó la fuente secundaria (registros médicos de los 

neonatos operados por el cirujano infantil). 

 

5.2.7.2 Técnicas e instrumentos de recolección de información. 

Se utilizó un enfoque cuantitativo construyendo una base de datos en SPSSâ versión 25 

(licencia universidad CES) a través de un archivo en Excel que contenía las variables de 

los registros médicos, los cuales fueron entregados por el servicio de estadística de la IPS 

al cirujano infantil con los datos de interés solicitados previamente.  

 

5.2.7.3 Procedimientos de recolección de información.  

• Revisión de la base de datos del archivo Excel. 

• Extracción de la información de la base de datos del archivo Excel. 

• Creación de una base de datos en el programa estadístico SPSSâ versión 25 (licencia 

universidad CES). 

• Extracción de las variables edad gestacional, sexo del neonato, peso al nacer, 

malformaciones asociadas, cardiopatía congénita, pentalogía de Cantrell, 

hipertensión pulmonar (por ecocardiografía), estado del saco, días de estancia 

hospitalaria, tiempo de reducción del silo, tiempo de inversión y reducción del saco, 
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tiempo de aproximación de la pared sin tensión, abdominoplastia final, separación de 

componentes, complicaciones quirúrgicas y no quirúrgicas, toxina botulínica y sepsis. 

 

5.2.8 Control de errores y sesgos. 

Información 

Para la obtención de información completa y sin errores, se realizó doble extracción de 

datos de la base de datos del archivo Excel, por el investigador principal y el co-

investigador Cristóbal Abello; posteriormente control por medio de la verificación de la 

base de datos, eliminando variables con ausencia de registros y luego se logró determinar 

que todos los datos estuvieran incluidos. Para garantizar la calidad de la información, se 

realizó una reunión con el coinvestigador y se discutió la recolección de información de 

los neonatos ingresados al estudio.  La transcripción de la base de datos al programa 

SPSSâ versión 25 (licencia universidad CES) se realizó con doble digitalización y 

supervisada por el coinvestigador Cristóbal Abello quien se encargó que la información 

incorporada fuera acorde a los datos del instrumento. 

 

5.2.9 Técnicas de procesamiento y análisis de datos. 

El análisis de los datos se realizó en tres etapas, en la primera etapa, la descripción de la 

población se realizó con medidas de resumen y frecuencias, en la segunda etapa para 

identificar los factores asociados con la mortalidad en el grupo de estudio se realizaron 

comparaciones con la prueba Exacta de Fisher para las variables dicotómicas y U de 

Mann Whitney para las cuantitativas, dado el incumplimiento del supuesto de normalidad 

evaluado con Shapiro Wilk. Se realizó el cálculo de la medida de asociación razón de 

prevalencia (RP) e intervalo de confianza del 95% a través de tablas de contingencia a los 

factores asociados con la mortalidad. Estos análisis se complementaron con un cálculo a 
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posteriori de la potencia estadística lograda para cada asociación explorada con el fin de 

diferenciar las comparaciones con buen poder de aquellas para las cuales el tamaño de 

muestra del estudio no permite conclusiones robustas. En la tercera etapa se ajustaron las 

asociaciones por efecto de confusión a través de un análisis estratificado, quedando solo 

tres variables asociadas con la mortalidad, se consideró que el numero de observaciones 

era bajo para el numero de variables (pocos individuos y pocos eventos) y no se exploró 

un análisis multivariado (que requiere entre 10 y 25 individuos por cada variable 

independiente). Los análisis se realizaron en SPSS 25.0® (licencia universidad CES) con 

significación del 0.05. 
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6. ASPECTOS ÉTICOS 

La resolución 8430 del 4 de octubre de 1993 del Ministerio de Salud de Colombia, 

(actualmente Ministerio de Salud y Protección Social) por la cual se establecen las normas 

científicas, técnicas y administrativas para la investigación, en su artículo 11 considera a 

los estudios de investigación sin riesgo aquellos que emplean técnicas y métodos de 

investigación documental retrospectivos y aquellos en los que no se realiza ninguna 

intervención o modificación intencionada de las variables biológicas, fisiológicas, 

psicológicas o sociales de los individuos que participan en el estudio, entre los que se 

consideran: revisión de historias clínicas, entrevistas, cuestionarios, y otros en los que no 

se identifique ni se traten aspectos sensibles de su conducta. De acuerdo con el artículo 

11 de la anterior resolución y por tratarse de un estudio de fuente secundaria el estudio 

fue considerado una investigación sin riesgo.  

Con el propósito de respetar los principios éticos para la investigación médica que 

involucra sujetos humanos, incluyendo la investigación, respecto a material y datos 

humanos identificables, según se enuncia en la declaración de Helsinki de la Asociación 

Médica Mundial actualizada en la 59 Asamblea general; Seúl, Corea octubre de 2008; se 

tomaron las siguientes acciones:  

1. La responsabilidad del estudio fue del investigador principal.  

2. El propósito principal de esta investigación apunta a comprender la enfermedad y 

ayudar a mejorar las intervenciones terapéuticas. 

3. Todos los procedimientos de la investigación tuvieron en cuenta los principios 

científicos y fueron realizados por profesionales calificados apoyados en el 

conocimiento de la bibliografía científica.  
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4. Los investigadores involucrados en el estudio no tuvieron conflicto de intereses 

que puedan afectar el desarrollo del presente trabajo.  

5. El presente trabajo contó con la aprobación del Comité de la Universidad CES. 

6. Se garantizó la confidencialidad de los datos obtenidos utilizando como 

identificación de los pacientes el número de registro del caso en la base de datos 

del archivo Excel y en ningún caso se reveló la identidad de los sujetos 

involucrados. Además el acceso a los instrumentos de la investigación únicamente 

lo tuvo los investigadores involucrados en el estudio y los monitores del mismo. 

7. Los resultados serán publicados en revistas de carácter científico y académico, 

haciendo referencia a los datos generales y no a pacientes en particular. 
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7. RESULTADOS 

 

7.1 Revisión sistemática 

Con la aplicación de la estrategia de búsqueda en las diferentes fuentes se hallaron 1.003 

estudios de los cuales se tamizaron 173 y sólo 13 cumplieron con el protocolo de 

búsqueda y selección (Figura 2). 

 

 

Figura 2 Flujograma de búsqueda y selección de los estudios 
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Se incluyeron siete estudios de casos en los cuales se incluyeron nueve pacientes y seis 

investigaciones observacionales con 85 sujetos; los artículos se publicaron entre 1995 y 

2018; el 54% de Estados Unidos y los demás en Italia, Francia, Reino Unido y Japón. Los 

casos se identificaron entre la semana 28 y 40 de embarazo; se registró una mayor 

frecuencia en niños, quienes representaron el 80% (8/10) en los estudios de casos y el 

60% (33/55) en los observacionales. De los nueve casos analizados sólo se registró la 

muerte en uno a causa de una necrosis hepática y angiomatosis portal, y en los estudios 

observacionales la letalidad fue del 18,8% (IC95% = 11,9-28,4) con diferentes causas 

como coartación de aorta; falla cardiaca, renal, intestinal, respiratoria o multiorgánica; 

anomalía del retorno venoso, prematuridad, ruptura del onfalocele, hipoplasia pulmonar, 

trisomía 13, SDRA, sepsis y shock séptico (Tabla 2). 

Tabla 2 Descripción de los estudios incluidos en la revisión 

Autor Año País n Semana 

gestacional 

Sexo Muerte 

Estudios de caso 
   

   

Belloli (68) 1996 Italia 1 39 M 0 

Pelizzo (69) 2005 Italia 3 32-41 M 1 

Foglia (70) 2006 Estados Unidos 1 SD F 0 

Victoria (71) 2009 Estados Unidos 1 39 M 0 

Parida (72) 2014 Estados Unidos 1 SD M 0 

Kethman (73) 2016 Estados Unidos 1 38 M 0 

Takahashi (74) 2018 Japón 1 36 M 0 
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a Tiempo del estudio. SD: Sin dato. M: Masculino. F: Femenino. a Tiempo del estudio. SD: Sin dato. M: Masculino. F: Femenino.  

I2 11,24. Prueba Begg -4,66 valor p 3,12. Efectos fijos 20%. 
 

En el metaanálisis se confirmó baja heterogeneidad en los trabajos incluidos a través del 

estadístico I2 (11,24), así mismo se observó ausencia de publicación mediante la prueba de Begg 

(valor p 3,12). Al obtener baja heterogeneidad se utilizó un modelo de efectos fijos, para una 

prevalencia global de muerte del 20%, similar a la de los estudios individuales, por tanto la única 

variabilidad de los resultados es la intra estudios y esta dada por el azar. 

En los estudios de casos clínicos la evaluación de la calidad metodológica presentó 

resultados satisfactorios con un cumplimiento entre el 63% (71) y el 73% (69,70,73) de 

los ítems de la guía CARE, de los cuales los menos aplicados fueron la descripción de las 

Autor Año País  n Semana 

gestacional 

Sexo Muerte Proporción 

de muertos 

(IC95%) % 

peso 

Observacionales  

  

      

Nuchtern (75) 1995 

(18 años)a 

Estados Unidos 15 SD SD 6 0,40 0,19-

0,66 

29,10 

Pacilli (76) 2005 

(7 años) a 

Reino Unido 12 32-40 F:7 M:5 3 0,25 0,08-

0,55 

18,19 

Mitanchez (77) 2010 

(5 años) a 

Francia 14 38-40 F:6 M:8 2 0,14 0,03-

0,42 

13,80 

Akinkuotu (78) 2015 

(11 años) a 

Estados Unidos 5 36-38 SD 0 0,08 0,00-

0,62 

3,7 

Kogut (79) 2018 

(7 años) a 

Estados Unidos 10 29-38 SD 1 0,10 0,01-

0,46 

7,28 

Roux (80) 2018 

(10 años) a 

Francia 29 38 F:9 M:20 4 0,13 0,05-

0,31 

27,87 

 0,21 0,13-

031 
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características relacionadas con el pronóstico, la presentación del seguimiento en la 

evaluación clínica, la incorporación de la perspectiva del paciente o sus familiares, y el 

consentimiento informado (Figura 3). 

 

Figura 3 Proporción de estudios de caso que cumplen los criterios CARE 
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Por su parte, en la evaluación de la calidad de los estudios observacionales se halló una 

proporción de aplicación de los criterios entre el 41% (75) y el 91% (78), aunque la 

mayoría presentó limitaciones importantes dado que no cumplen con al menos el 70% de 

los ítems. En este sentido, los criterios que no se aplicaron en los estudios incluidos fueron 

los relacionados con el control de sesgos, el cálculo del tamaño de muestra, la fuente de 

financiación (Figura 4). 

 

Figura 4 Proporción de estudios observacionales que cumplen los criterios STROBE 
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En los estudios de caso, el tamaño del onfalocele fluctuó entre 6cm y 11cm, sólo hubo un 

onfalocele roto (73), todos refirieron hígado herniado; en las malformaciones asociadas 

se reportaron labio paladar hendido, anoftalmia izquierda, cardiopatía congénita (72) y 

Pentalogia Cantrell (73), sólo hubo un caso de saco roto (73), los días de estancia 

hospitalaria oscilaron entre 18 y 121; en todos se concluyó que la técnica quirúrgica es 

útil y beneficiosa para el paciente, pese al registro de complicaciones secundarias como 

edema de miembros inferiores, hernia inguinal derecha (68), trombosis de la vena cava 

inferior (69), obstrucción esofágica y masa cardiaca (71), seroma (72), infección del silo 

y hernia umbilical (74). 

En los estudios observacionales se indicó que todos los casos el onfalocele era de un 

tamaño mayor a 5cm sin especificar el promedio, con excepción del estudio de Mitanchez 

donde fue de 5,5cm. Sólo hubo onfalocele roto en dos sujetos del estudio de Pacilli; 

además, se reportó una frecuencia importante de malformaciones asociadas al onfalocele 

gigante con un 20,0% para las anomalías menores, mayores y cardiacas (Tabla 3). 

Tabla 3 Anomalías (malformaciones) asociadas, proporción global y por estudio 

Autor n  Cardiacas 

%(n) 

No cardiacas 

%(n) 

Menores %(n) Mayores %(n) 

Nuchtern (75) 15 33,3 (5) 6,6 (1) 0,0 (0) 0,0 (0) 

Pacilli (76) 12 16,0 (2) 0,0 (0) 8,0 (1) 66,6 (8) 

Mitanchez (77) 14 0,0 (0) 0,0 (0) 71,4 (10) 0,0 (0) 

Akinkuotu (78) 5 0,0 (0) 0,0 (0) 60 (3) 40 (2) 

Kogut (79) 10 0,0 (0) 0,0 (0) 30,0 (3) 70,0 (7) 

Roux (80) 29 34,5 (10) 0,0 (0) 0,0 (0) 0,0 (0) 
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Todos los estudios concluyeron que la técnica es eficaz y representa múltiples beneficios 

para el paciente y es altamente segura dada la baja proporción de complicaciones, siendo 

más frecuente la infección de la herida o silo con el 5,4% de los 85 pacientes incluidos en 

los estudios observacionales (Figura 5). 

 

 

Figura 5 Frecuencia de complicaciones registradas en los estudios observacionales 

 

7.2 Observacional  

La mayoría de neonatos afectados eran mujeres (56,7%), 23,3% con bajo peso al nacer, 

26,7% con parto pretérmino y una proporción importante presentó otras malformaciones 

y enfermedades sumadas al onfalocele gigante (Tabla 4). 

 

Tabla 4 Descripción de algunas características demográficas y clínicas de los sujetos de estudio 

Variables con sus factores o niveles n % 
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Peso al nacer Bajo 7 23,3 

Adecuado 23 76,7 

Edad gestacional al 

momento del parto 

Pre-término 8 26,7 

Término 22 73,3 

Otras características del 

recién nacido 

Malformaciones 13 43,3 

Cardiopatías congénitas 8 26,7 

Hipertensión pulmonar 4 13,3 

Pentalogía de Cantrell 2 6,7 

 Media ± Desviación Mediana (RIQ) Rango 

Peso en miles (gramos) 2,85±0,59 2,95 (0,26-3,2) 1,13-3,9 

Semanas de gestación 37,2±2,4 38 (36-39) 28-40 

 

Al momento de nacer el 90% tenía el saco del onfalocele intacto, 70% estuvieron 

hospitalizados entre 15 y 30 días, más del 60% de los neonatos presentaron reducción del 

silo, inversión del saco y aproximación de la pared abdominla sin tensión en tiempos 

menores a una semana; 56,7% presentó sepsis y el 36,7% otras complicaciones 

relacionadas con la técnica (Tabla 5). 

 

Tabla 5 Descripción de algunas características clínico-quirúrgicas en la población de estudio 

Variables con sus factores o niveles n % 

Estado del saco del onfalocele 
Intacto 27 90,0 

Roto 3 10,0 

Días Hospitalización  

<15 días 2 6,7 

15-30 días 21 70,0 

>30 días 7 23,3 

Reducción del Silo 
Si 24 80,0 

No 6 20,0 
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Tiempos (en días) 

Reducción del Silo <7d 24 80,0 

Inversión del saco <5d 20 66,7 

Reducción completa de saco <10d 20 66,7 

Aproximación de la pared 

abdominal sin tensión <10d 
20 66,7 

Abdominoplastia <15d 22 73,3 

Otras características 

Interposición de malla 2 6,7 

Refuerzo de malla 5 16,7 

Uso técnica separación de 

componentes 
6 20,0 

Uso toxina botulínica 3 10,0 

Complicaciones  

Relacionadas con técnica 11 36,7 

No relacionadas con técnica 18 60,0 

Sepsis 17 56,7 

Tiempos (en días) Media ± Desviación Mediana 

(RIQ) 

Rango 

Estancia hospitalaria 25,9±12,4 23 (18-28) 12-61 

Reducción del Silo 5,4±3,4 5 (4-7) 0-13 

Inversión del Saco 5,2±1,8 5 (4-6) 2-9 

Reducción completa de saco 10,6±4,3 9 (8-12) 5-22 

Aproximación pared abdominal 

sin tensión 
10,8±3,8 10 (8-12) 5-22 

Abdominoplastia final  13,6±5,6 12 (10-16) 6-35 

RIQ: Rango Intercuartil. 

 

En los sujetos de estudio se halló una mortalidad del 16,7% (n=5), ésta presentó 

asociaciones estadísticas con la presencia de otras malformaciones, cardiopatías 

congénitas, pentalogía de Cantrell e hipertensión pulmonar. Estas variables asociadas se 

ajustaron por efecto de confusión a través de un análisis estratificado, comportándose la 
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pentalogía de Cantrell como una variable confusora, quedando solo tres variables 

asociadas con la mortalidad. Se consideró que el numero de observaciones era bajo para 

el numero de variables (pocos individuos y pocos eventos) y no se exploró un análisis 

multivariado (que requiere entre 10 y 25 individuos por cada variable independiente).  

No se presentó asociación entre la mortalidad y el estado del saco del onfalocele, la 

presencia se sepsis u otras complicaciones no relacionadas con la técnica, y los tiempos 

de reducción del silo, del saco, de aproximación de la pared y abdominoplastia. Para las 

demás variables analizadas no se tuvo un buen poder estadístico para realizar la 

comparación entre los neonatos que murieron y quienes sobrevivieron (Tabla 6). 

 

Tabla 6 Asociación entre muerte y las variables independientes 

Factores asociados con la 

mortalidad 
n 

Muere % 

(n) 

RP IC 95% 
p Fisher 

Poder 

% 

Malformaciones 
Si 13 38,5 (5) 1,64 1,06-2,50 

0,009 99 
No 17 0,0 (0) 1  

Cardiopatías 

congénitas 

Si 8 50,0 (4) 11 1,43-84,29 
0,011 96 

No 22 4,5 (1) 1  

Pentalogía de Cantrell 
Si 2 100,0 (2) 9,33 3,20-27,19 

0,023 93 
No 28 10,7 (3) 1  

Hipertensión pulmonar 
Si 4 75,0 (3) 9,75 2,29-41,43 

0,009 96 
No 26 7,7 (2) 1  

 

Factores no asociados  
n 

Muere %  

(n) 
p Fisher Poder % 

Presencia de sepsis 
Si 17 29,4 (5) 

0,052 97 
No 13 0,0 (0) 

Complicaciones no relacionadas con 

técnica 

Si 18 27,8 (5) 
0,066 96 

No 12 0,0 (0) 

Estado del saco del onfalocele Intacto 27 18,5 (5) 1,000 91 
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Roto 3 0,0 (0) 

Tiempo reducción del Silo 
<7 días 24 20,8 (5) 

0,553 92 
>7 días 6 0,0 (0) 

Tiempo total reducción completa de 

saco 

<10 días 20 25,0 (5) 
0,140 95 

>10 días 10 0,0 (0) 

Tiempo total para la aproximación de 

la pared abdominal sin tensión 

<10 días 20 25,0 (5) 
0,140 95 

>10 días 10 0,0 (0) 

Abdominoplastia 
<15 días 22 22,7 (5) 

0,287 93 
>15 días 8 0,0 (0) 

Comparaciones con bajo poder 

estadístico 

 
    

Sexo del RN 
Hombre 13 23,1 (3) 

0,628 27 
Mujer 17 11,8 (2) 

Interposición de malla 
Si 2 50,0 (1) 

0,310 23 
No 28 14,3 (4) 

Reducción del Silo 
Si 24 16,7 (4) 

1,000 5 
No 6 16,7 (1) 

Refuerzo de malla 
Si 5 20,0 (1) 

1,000 7 
No 25 16,0 (4) 

Uso técnica separación de 

componentes 

Si 6 16,7 (1) 
1,000 5 

No 24 16,7 (4) 

Uso toxina botulínica 
Si 3 0,0 (0) 

1,000 50 
No 27 18,5 (5) 

Complicaciones relacionadas con 

técnica 

Si 11 18,2 (2) 
1,000 7 

No 19 15,8 (3) 

 

En la tabla 7 se presentan los análisis de la mortalidad según las variables cuantitativas 

del estudio, en ninguna de ellas se hallaron diferencias estadísticamente significativas. 
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Tabla 7 Análisis de la mortalidad en los sujetos de estudio según las características clínico-

quirúrgicas de naturaleza cuantitativa 

Variable Muere Sobrevive p 

 X ± DE X ± DE  

Peso (miles gr) 2,89±0,43 2,84±0,63 0,860a 

Tiempo reducción del Silo (días) 3,2±2,0 5,8±3,5 0,126a 

Tiempo inversión del Saco (días) 5,0±2,1 5,2±1,8 0,790a 

 Me (RIQ) Me (RIQ)  

Semanas gestación 38 (37-39) 38 (36-39) 0,589b 

Días de estancia hospitalaria 23 (19-23) 24 (18-31) 0,481b 

Tiempo reducción completa de saco (días) 8 (8-8) 10 (8-14) 0,152b 

Tiempo total para la aproximación de la pared abdominal 

sin tensión (dias vida) 
9 (8-9) 10 (8-14) 0,275b 

Abdominoplastia final (dias de vida) 10 (10-12) 12 (10-17) 0,251b 

at Student para muestras independientes con varianzas iguales. bU de Mann Whitney. 

X: Media. DE: Desviación estándar. Me: Mediana. RIQ: Rango Intercuartil. 

 

En el 100% de los casos en que ocurrió la muerte del neonato se presentaron 

malformaciones, sepsis, el saco del onfalocele estaba intacto y ninguno registró 

complicaciones relacionadas con la técnica. En la tabla 8 se presentan otras características 

de los casos en que se presentó la muerte. 

 

Tabla 8 Tabla de resumen de las características clínicas de los neonatos que murieron 

 
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 

Peso al nacer (gramos) 2.300 2.950 2.810 3.500 2.900 

Sexo Hombre Hombre Mujer Mujer Hombre 

Edad gestacional (semanas) 39 39 38 37 37 
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Cardiopatía congénita No Si Si Si Si 

Pentalogía de Cantrell No No No Si Si 

Hipertensión pulmonar No Si Si Si No 

Reducción del silo No Si Si Si Si 

Interposición de malla No No No Si No 

Separación de componentes No No No No Si 

Toxina botulínica No No No Si No 

Otras complicaciones Si Si No No No 

Tiempo en días       

De hospitalización 16 19 23 23 24 

De inversión del saco 8 3 5 6 3 

De reducción total del saco 8 8 8 9 8 

De aproximación de la pared abdominal 8 10 9 9 8 

De abdominoplastia 10 12 10 12 10 
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8. DISCUSIÓN 

8.1 Revisión sistemática  

Se sistematizaron siete estudios de casos y seis transversales publicados entre 1995 y 

2018 con 94 pacientes, principalmente de Estados Unidos. En los nueve pacientes 

analizados en los estudios de caso sólo se registró la muerte en uno a causa una necrosis 

hepática y angiomatosis portal, en los estudios observacionales se presentó la muerte en 

un 18,8% con diferentes causas como coartación de aorta; falla cardiaca, renal, intestinal, 

respiratoria o multiorgánica; anomalía del retorno venoso, prematuridad, ruptura del 

onfalocele, hipoplasia pulmonar, trisomía 13, SDRA, sepsis y shock séptico. Todos los 

estudios indican que el cierre es efectivo dada la baja proporción de muertes, y seguro 

dada la baja proporción de complicaciones; esta síntesis cualitativa evidencia la 

importancia de las revisiones sistemáticas como método de síntesis de la evidencia 

disponible, presentación de la heterogeneidad en el fenómeno de estudio, actualización 

de este campo del conocimiento médico, análisis crítico de la solidez de la evidencia 

disponible o la necesidad de realizar estudios locales, entre otras ventajas de esta 

modalidad de investigación (19). 

 

Estudios de casos 

En los estudios de caso incluidos en esta revisión las principales características de los 

pacientes incluyeron un tamaño del onfalocele superior a 5cm, hígado incluido en todos 

los casos, saco roto en 11% y un tiempo mínimo de hospitalización de 18 días. Esto resulta 

diferente a la revisión sistemática de Saxena donde el promedio de tamaño del defecto de 

la pared abdominal fue 7,6cm y ruptura del saco del 5,5%, lo que podría ser explicado 

por el tamaño del onfalocele, dado que en el estudio de Saxena se tomó como gigante el 

onfalocele desdes 4cm lo que podría disminuir la probabilidad de ruptura del saco (17). 
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Por su parte, la revisión sistemática de Bauman no detalla este tipo de características, pero 

reportó una estancia hospitalaria promedio de 42 días (5). Todo lo anterior demuestra la 

heterogeneidad en las tres revisiones sistemáticas, al tiempo que denota una serie de 

limitaciones metodológicas en los estudios caso, aunque en esta revisión este grupo de 

estudios clínicos presentó resultados satisfactorios según los criterios de la guía CARE 

(67). 

En los nueve pacientes reportados en los estudios de caso, sólo se registró un fallecimiento 

(mortalidad del 11,1%), mientras que en la revisión de Bauman se incluyeron seis series 

de caso con una mortalidad del 10,2% en 39 pacientes estudiados. A pesar de la similitud 

de este resultado global de ambas revisiones, se debe precisar que en el caso de Bauman 

la técnica que logró disminuir el número de muertes fue el cierre tardío no quirúrgico con 

agentes tópicos y estuvo asociada a complicaciones como la infección del saco y sepsis, 

sin información sobre la causa de muerte (5). En el estudio de Aldridge (81) se propone 

una técnica diferente, la presión negativa como alternativa quirúrgica segura y efectiva 

con menos complicaciones como sepsis (sin explicitar la cifra), probablemente asociadas 

al menor tiempo en la corrección del defecto (dos meses) y de estancia hospitalaria; otra 

explicación a este hallazgo podría radicar en la menor posibilidad de contaminación del 

saco con esta técnica. 

En contraste con la mortalidad de este estudio, en la revisión de Saxena fue del 27,1% en 

59 pacientes, superior a las reportadas en otros estudios, probablemente relacionada con 

presencia de sepsis en más de la mitad de los casos, y al tratamiento conservador o cierre 

tardío no quirúrgico (17). 

La menor proporción en muertes en los pacientes incluidos en esta revisión podría 

atribuirse a que se logra un cierre del defecto en menor tiempo, disminuye la estancia 

hospitalaria y el riesgo de infecciones, además el riesgo de contaminación del saco es 
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menor al estar cubierto en su gran mayoría por un silo, y finalmente se disminuye el riesgo 

de toxicidad al recién nacido al no aplicar agentes químicos en el saco. 

Por todo lo anterior, el cierre temprano en el periodo neonatal es una opción efectiva y 

segura para tratar onfaloceles gigantes. Además, es necesario que los cirujanos infantiles 

continúen realizando reportes de caso, ya que este tipo de estudio es considerado una 

herramienta valiosa para describir enfermedades poco frecuentes como el onfalocele y 

reportar el efecto de técnicas quirúrgicas novedosas (82), aunque profundizando en los 

aspectos metodológicos y editoriales sugeridos por la guía CARE (67). 

 

Estudios transversales 

En esta revisión se incluyeron seis estudios observacionales con 85 sujetos sometidos a 

un cierre temprano del defecto en el periodo neonatal, compartiendo características 

similares a los reportes de caso en cuanto a sexo y tamaño del defecto de la pared 

abdominal, con una menor frecuencia de ruptura del saco y una frecuencia importante de 

anomalías genéticas mayores y menores. En este grupo de estudios, se halló un 18,8% de 

muertes asociadas a diferentes causas no relacionadas con la técnica quirúrgica. Saxena 

sistematizó diez estudios observacionales con 337 pacientes reportando la muerte en el 

23,1% (n=78), superior a la encontrada en esta revisión, con la limitación metodológica 

de no poder establecer diferencias en las técnicas quirúrgicas. Saxena resalta que la 

complicación más frecuente fue la sepsis, lo que difiere de la actual revisión donde la 

complicación más frecuente fue la infección de la herida y la sepsis fue la quinta más 

frecuente. Finalmente, dicha revisión, al igual que la realizada en este estudio, establece 

como predictores de mortalidad factores no asociados a las técnicas quirúrgicas como la 

hipoplasia pulmonar, hipertension pulmonar, la insuficiencia respiratoria, la prematuridad 

y la ruptura del saco (17). 
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Por otro lado, la revisión sistemática de Bauman incluyó ocho estudios observacionales 

con 311 pacientes de los cuales murió el 23,7% (n=74) coincidiendo con los resultados 

reportados por Saxena. Bauman concluye en su revisión que el cierre tardío no quirúrgico 

se asoció a menor mortalidad (21,8% vs. 23,4%) y recomienda este procedimiento como 

tratamiento inicial, pero separar los análisis por tipo de técnica (diferido o conservador y 

cierre por etapas) esta conclusión cambia. Para la técnica de cierre diferido sistematizaron 

cuatro estudios con 247 pacientes de los cuales el 23,8% (n=59) murió, y cuatro estudios 

para la técnica de cierre por etapas que incluyeron 64 pacientes con muertes en el 23,4% 

(n=15), demostrando que no hay diferencias en mortalidad entre una técnica y otra, por 

tanto, no podría recomendarse la técnica de cierre diferido como la primera opción de 

tratamiento en los casos de onfalocele gigante. Finalmente, la técnica de cierre temprano 

en el periodo neonatal parece ser igualmente efectiva y segura, en comparación con las 

demás técnicas reportadas, aunque con beneficios adicionales como reducir el defecto en 

un menor tiempo, disminuir la frecuencia de infecciones asociadas al cuidado de la salud 

por el menor tiempo de estancia hospitalaria y la protección del saco con un silo, además 

hay menos riesgo de reintervenciones quirúrgicas porque con la técnica de cierre diferido 

el defecto se convierte en una gran hernia ventral que no es estéticamente aceptable y 

corregirla es igualmente un reto quirúrgico.  

Entre las principales limitaciones del estudio se encuentra el hecho de no poder realizar 

una síntesis cualitativa y cuantitativa de mayor robustez por la baja disponibilidad de 

estudios, no fue posible hacer análisis de subgrupos por la heterogeneidad en las 

características clínicas reportadas en los estudios y no se incluyó una evaluación del nivel 

de la evidencia dado que todos los estudios fueron de caso u observacionales donde el 

registro del control de sesgos fue deficiente lo que podría redundar en una bajo nivel de 

la recomendación clínica, lo que demanda estudios en cada población de interés. 
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8.2 Observacional 

Esta es la primera investigación en Colombia sobre onfalocele gigante, en el cual se 

presentan datos de efectividad (pacientes que sobreviven) y seguridad (complicaciones 

relacionadas con la técnica) de una nueva técnica basada en el cierre temprano del defecto 

en la etapa neonatal, así como los factores asociados con la mortalidad de los pacientes 

sometidos al procedimiento. 

Este estudio mostró que la mortalidad en neonatos con onfalocele gigante sometidos a la 

tecnica quirúrgica de silo adherente de Abello en la ciudad de Barranquilla fue del 16,7% 

(supervivencia 83,3%), la cual se relacionó con la presencia de otras malformaciones, 

cardiopatías congénitas, pentalogía de Cantrell e hipertensión pulmonar. Los trabajos de 

D. Mitanchez et al (59). y N. Roux et al (80) con tamaños de muestra similares a los de 

este estudio, reportaron una mortalidad aproximadamente igual, al tiempo que concluyen 

que las anomalías asociadas pueden ser un factor decisivo en la supervivencia, 

particularmente en el caso de los defectos cardiacos graves como fue descrito en esta 

población colombiana. 

Otros estudios han documentado una supervivencia menor al 20% o 50% en los casos 

diagnosticados prenatalmente (incluyendo la terminación), mientras que los estudios que 

examinan la supervivencia posnatalmente también documentan una estrecha asociación 

con la presencia y gravedad de anomalías anatómicas y cromosómicas (1,9). En ausencia 

de anomalías estructurales o cromosómicas, la mayoría de los niños con onfaloceles 

menores no tienen problemas a largo plazo, y tienen una supervivencia al primer año de 

vida del 92% según los resultados de en un estudio realizado en el Reino Unido, aunque 

la supervivencia a un año se redujo a 27% cuando se asoció con anormalidades 

cromosómicas (4). 
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En esta investigación se presentaron dificultades en categorizar el tipo de cardiopatías 

congénitas por limitaciones en los resultados ecocardiográficos; a pesar de ello, la 

presencia de estas anomalías cardiacas fue menor que las reportadas en otros trabajos 

como el de Gibbin et al. (83) en la que los defectos septales ventriculares y atriales fueron 

los más frecuentes. Estos resultados destacan la importancia de realizar una 

ecocardiografía tanto prenatal como posnatal en estos casos. 

Después de las cardiopatías congénitas la pentalogía de Cantrell fue otra causa importante 

de muerte en los neonatos con onfalocele gigante. Algunos de estos casos no alcanzan a 

ser reportados porque en algunos países esta condición es causa de interrupción del 

embarazo (84). Algunos reportes de caso muestran mejores tasas de supervivencia al año 

de vida cuando son sometidos a un cierre diferido del defecto (85). En este trabajo los dos 

casos reportados fallecieron, aunque por causas no relacionadas con el evento quirúrgico. 

En consecuencia, el cierre temprano en esta condición, recientemente ha sido considerado 

un factor que incrementa el riesgo de muerte (86). 

Al igual que en este estudio, otros autores han hallado la asociación entre mortalidad e 

hipertensión pulmonar, observandose en más de un tercio de los pacientes con onfalocele 

gigante (15). El tono vascular pulmonar anormal está frecuentemente implicado en la 

hipoplasia pulmonar y representa una limitación significativa a la supervivencia y a los 

resultados funcionales a largo plazo. Panitch afirma que los recién nacidos con onfalocele 

gigante tienen riesgo de hipertensión arterial pulmonar, situación que aumenta el riesgo 

de mortalidad en el periodo neonatal (23). Para Baerg et al. la hipertensión pulmonar es 

un predictor de mortalidad cuando ocurre entre el segundo y séptimo día de vida (62). Lo 

anterior demuestra que es una complicación significativa y subestimada, evidenciando la 

importancia de la evaluación regular temprana (después del segundo día de vida) por 

ecocardiografía en los afectados (15,87). 
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Amulya K. Saxena realizó una revisión con el propósito de determinar predictores de 

mortalidad en onfalocele gigante, sistematizando 23 artículos con 396 casos, halló 

asociación de las muertes con la edad gestacional, el peso al nacer, la presencia de órganos 

eviscerados y anomalías asociadas (17), lo que dista de los resultados centrales de esta 

investigación y evidencia la necesidad de disponer de estudios específicos para cada país 

o región, dado que sólo cuatro variables fueron importantes en el caso de Barranquilla-

Colombia (malformaciones, cardiopatías congénitas, pentalogía de Cantrell e 

hipertensión pulmonar). 

En esta investigación no se presentó asociación entre la mortalidad y el estado del saco 

del onfalocele, la presencia de sepsis u otras complicaciones no relacionadas con la 

técnica, y los tiempos de reducción del silo, del saco, de aproximación de la pared y 

abdominoplastia. Sin embargo, según la literatura científica disponible, otras variables 

que se han relacionado con la mortalidad incluyen el tamaño del defecto, presencia de 

hígado extracorpóreo (9), la prematuridad y la ruptura del saco (4), la insuficiencia 

respiratoria dada principalmente por incremento en la presión abdominal al momento de 

la reparación quirúrgica o fallas del crecimiento pulmonar intrauterino; las 

complicaciones quirúrgicas (neumonía y sepsis), la necrosis del intestino, o el incremento 

de la presión intraabdominal al momento del cierre del defecto, tales como disminución 

de la distensibilidad pulmonar o alteraciones del sistema urinario, secundario a mala 

perfusión renal, y eventos de oclusión intestinal secundarios a la formación de bridas (16). 

La comparación de los hallazgos obtenidos en este estudio con otras poblaciones no es 

fácil, ya que los neonatos con onfalocele gigante son menos propensos a someterse a un 

tratamiento con el cierre primario y son tratados en la mayoría de los casos con un cierre 

diferido debido al gran impacto del tamaño del defecto (58). En este sentido, el estudio 

del grupo de Bauman, basado en una sistematización de 14 estudios con 350 pacientes, 
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describe como variables de estudio las técnicas quirúrgicas disponibles y la mortalidad, 

concluyendo que, pese a los avances en las terapias médicas y quirúrgicas, los onfaloceles 

gigantes todavía están asociados con una alta tasa de mortalidad y numerosas 

morbilidades, y recomiendan la utilización del tratamiento tardío no quirúrgico como 

terapia primaria para el recién nacido con onfalocele gigante (5). 

En adición a lo expuesto, es importante tener presente una serie de problemas médicos 

del onfalocele gigante a largo plazo como reflujo gastroesofágico, insuficiencia 

pulmonar, infecciones pulmonares recurrentes o asma, dificultad de alimentación con el 

fracaso en el crecimiento (6), lo que se agrava al considerar los resultados de una encuesta 

realizada a un grupo de cirujanos, quienes concluyen que durante un período de 30 años 

no ha habido una técnica completamente aceptada para tratar los onfaloceles gigantes 

(18). Estos problemas, sumados al riesgo de muerte de los neonatos afectados y los 

múltiples factores asociados con la supervivencia, evidencian la necesidad de continuar 

investigando nuevas opciones terapéuticas o mejorar las limitaciones de las existentes, 

como lo es caso de la técnica de silo adherente de Abello analizada en esta cohorte de 

pacientes. 

Entre las limitaciones del estudio se destacan algunos problemas del sistema de salud 

colombiano para hacer seguimiento de los pacientes, dado que la prestación de servicios 

es pasiva (sólo se atiende a quienes logran llegar al servicio médico, sin búsqueda activa 

de gestantes para el inicio de sus controles prenatales) y aún persisten múltiples barreras 

de acceso geográfico y económico, lo cual es más grave para la atención por diferentes 

especialidades médicas. También se debe considerar la diversidad de criterios 

diagnósticos de los onfaloceles gigantes los cuales pueden incluir el diámetro de su saco, 

el diámetro del defecto de la pared abdominal, la incapacidad para cerrar primariamente 

el defecto de la pared abdominal, un defecto del tejido mayor a 5 cm, hernia hepática y 
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de vísceras, y la desproporción de volumen entre las vísceras abdominales y la cavidad 

abdominal, aunque es necesario aumentar los esfuerzo por lograr consenso en su 

definición (5). En términos estadísticos, pese a la inclusión de pacientes sometidos al 

procedimiento en una ventana mayor a 20 años, el número de casos fue bajo para explorar 

asociaciones con buen poder estadístico para un número importante de variables clínicas 

y quirúrgicas. 
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9. CONCLUSIONES 

 

9.1 Revisión sistemática 

Se hallaron muy pocos estudios sobre el cierre temprano del onfalocele gigante, en un 

número bajo de pacientes. La medida combinada para los 94 pacientes analizados en esta 

investigación demuestra la efectividad y seguridad del procedimiento, con una alta 

proporción de supervivencia y baja en complicaciones. 

 

9.2 Observacional  

La investigación permite concluir que la técnica de silo adherente de Abello para el 

tratamiento de onfaloceles gigantes presenta una alta tasa de supervivencia de los 

neonatos, baja proporción de complicaciones relacionadas con el procedimiento y los 

principales factores asociados con la muerte de los neonatos afectados fue la presencia de 

otras malformaciones, cardiopatías congénitas, pentalogía de Cantrell e hipertensión 

pulmonar. Esto resulta muy significativo al considerar el reducido número de opciones 

terapéuticas para esta malformación, su carácter determinante para decidir la terminación 

del embarazo cuando se presentan en estado grave, las dificultades para lograr el cierre 

primario, los escasos estudios sobre mortalidad en Latinoamérica y la importancia general 

de la evidencia expuesta en esta investigación para orientar medidas que mejoren la 

supervivencia o aumenten las opciones de intervención de los cirujanos infantiles y 

neonatólogos , las familias y demás personas interesadas. 
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