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RESUMEN
El complejo OEIS es un defecto congénito que afecta 
la línea media del hemicuerpo inferior. Comprende 
una combinación de defectos como onfalocele, 

Su incidencia es de 1: 200 000  embarazos. Se 
presenta caso clínico de paciente referida a la Unidad 
de Ecografía del Servicio de Medicina Materno Fetal 
de la Maternidad Concepción Palacios, Caracas, 
Venezuela, con edad gestacional de 26 semanas 
y sospecha de defecto de pared abdominal. A la 

vesical y mielomeningocele asociado. Se produce 
evacuación uterina por muerte fetal anteparto a 
las 28 semanas. Se obtiene feto con múltiples   

vesical, mielomeningocele, genitales ambiguos, ano 
imperforado, pie tálipe bilateral. 
PALABRAS CLAVES: Complejo OEIS, Defecto 
complejo pared abdominal fetal. Diagnóstico 
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defects such as omphalocele, bladder extrophy, 
imperforate anus and  spinal defects. Its incidence 
is 1: 200.000 pregnancies. We present a case report 
attended on Maternal Fetal Service Ultrasound 
Unit at Concepcion Palacios Maternity, Caracas, 

liver- containing omphalocele, bladder extrophy, 
myelomeningocele, ambiguous genitals, imperforate 
anus, and bilateral clubbed foot.

complex defect. Sonographic diagnosis of congenital 
defects.

INTRODUCCIÓN
El complejo OEIS es un defecto complejo que 
afecta la línea media del hemicuerpo inferior. (1). 
La primera descripción de un caso de OEIS fue 
publicada por Littre en 1709. (2) El término complejo 
OEIS fue descrito por primera vez en 1978 por 
Carey et al., (3) . Es el acrónimo de “onfalocele”, 

espinales”. La incidencia de este complejo se estima 
en aproximadamente 1 de cada 200.000 nacimientos, 
pero los estudios epidemiológicos multicéntricos 
describieron una prevalencia más baja que la esperada, 

CASO CLÍNICO
Paciente de 37 años, Gesta VII, Para III, Ab II, Ectóp. 
I, sin otros antecedentes de importancia. Es referida 
a la Unidad de Ecografía del Servicio de Medicina 
Materno Fetal de la Maternidad Concepción Palacios, 
Caracas, Venezuela, por facultativo privado por 
sospecha de defecto de pared abdominal fetal tipo 
gastrosquisis, con edad gestacional de 26 semanas 
por fecha de última menstruación. A la evaluación 
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de pared abdominal fetal con protrusión de estómago, 
hígado, asas intestinales, y vejiga fuera de cavidad 
abdominal, además de defecto  a  nivel posterior de 
columna vertebral con protrusión de contenido neural 
y meninges tipo mielomeningocele (Figuras 1 y 2), no 
se detectaron anomalías adicionales asociadas a nivel 
de tórax, corazón, encéfalo, resto de ecoanatomía 
fetal no evaluable por protrusión de vísceras fuera de 
cavidad abdominal fetal. 

Se concluye caso como Defecto Complejo de 
Pared Abdominal Fetal: Complejo OEIS, se solicita 
evaluación por Servicios de Genética, Psiquiatría, 
Neurocirugía y Cirugía Pediátrica. Dos semanas 
posterior a primera evaluación, durante ecografía 
control se evidencia muerte fetal anteparto, por lo que 
es ingresada para evacuación uterina con misoprostol 
y posteriormente oxitocina. Se obtiene feto  con  
múltiples  malformaciones,: hepatoonfalocele, 

ambiguos, ano imperforado y pie tálipe bilateral 
(Figura 3), corroborando al examen del feto y 
placenta el diagnóstico previo de Complejo OEIS. La 
madre rehusó la realización de estudio de cariotipo 
fetal y anatomía patológica.

DISCUSIÓN
La incidencia esporádica del complejo OEIS sugiere 
la heterogeneidad de los factores ambientales 
involucrados. El fallo embriológico probablemente 
ocurre en la blastogénesis temprana, que resulta de 
la detención en el desarrollo del tabique urorrectal 
en el embrión de 5 a 6 semanas con inhibición de la 
diferenciación de la  cloaca. Además, se produce una 

falla a nivel del mesodermo inicial que contribuye 
a la formación del mesénquima infraumbilical, la 
partición cloacal y las vértebras caudales. (5). La 
etiología del complejo OEIS es desconocida. Se han 
descrito varias asociaciones:   efectos teratogénicos 
del diazepam o difenilhidantoina, factores genéticos 
(posible  asociación 47 XXX, T18), causas 
ambientales y genéticas (mutación del gen HLBX9),   
gemelos monocigotos, madres con alfafetoproteína 
aumentada. (6)

Carey et al., (3,7) estimaron mayor incidencia en 
el sexo masculino. Por otra parte,  Shanske  et  

sexo y puntualizaron que el embarazo múltiple y las 

Figura 1. Defecto de pared abdominal anterior      
que contiene hígado y vejiga. Además sea través
visualiza mielomeningocele.

Figura 2. Protrusión de hígado y asas intestinales
a través de amplio defecto abdominal central con 
extensión infraumbilical.

Figura 3.   Feto   con   defecto   de   pared abdomi-
nal anterior, con protrusión de hígado, intestino y 
vejiga. Además se observa pie tálipe bilateral.
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están relacionadas. El cariotipo    suele ser normal. (9)
El complejo OEIS puede ser diagnosticado por 
ultrasonido desde las 16  semanas  de  gestación. (10).
También se ha demostrado que se relaciona con un 
aumento de la traslucencia nucal durante el primer 
trimestre del embarazo como consecuencia de la 
compresión intratorácica que conduce a obstrucción 
linfática yugular y vascular / hemodinámica, 
especialmente en los casos asociados con hernia 
diafragmática congénita. (7). Para  el  diagnóstico  
del  complejo  OEIS, se establecen diversos criterios 

1. Criterios   mayores:   no   visualización de  la  vejiga  
fetal,  defecto  de  pared abdominal anterior infra-
umbilical, onfalocele y mielomeningocele. Dichos 
criterios estaban presentes en el caso reportado.
2. Criterios menores: malformaciones de 
lasextremidades inferiores (como el pie tálipe 
bilateral), anomalías renales, ascitis, arcos púbicos 
ensanchados, tórax estrecho, cifoescoliosis, 
hidrocefalia, ambigüedad genital y arteria umbilical 
única. Sin embargo, estos criterios a menudo no se 

El diagnóstico diferencial se establece con el Limb 
Body Wall Complex (LBWC) o complejo de pared-
cuerpo-extremidad y la Pentalogía de Cantrell. El 

al menos dos de los siguientes características:  

toraco- abdominosquisis, defecto de pared abdominal 
anterior y defectos de las extremidades. (12) Por el 
contrario, la Pentalogía de Cantrell o síndrome toraco- 
abdominal se caracteriza por defecto de la pared 
abdominal anterior (onfalocele), hernia diafragmática 
anterior, hendidura esternal, ectopia cordis y defectos 
intracardíacos. En el caso actual no se evidenciaron 
alteraciones torácicas, cardíacas, o encéfalo. (13)

El diagnóstico del complejo OEIS puede ser difícil 
antes   del   nacimiento,   y   la extensión total de 
las anomalías puede no ser clara hasta el examen 
postnatal. (10) En el presente caso no se pudo 
visualizar los genitales ambiguos, ni el pie tálipe 
bilateral prenatalmente.

El pronóstico de los neonatos y lactantes con complejo 
OEIS es variable, dependiendo de la gravedad de los 
defectos estructurales. La supervivencia dependerá 

tubo neural. En formas menos graves, es posible un 

cloacal es letal debido a la obstrucción del tracto 
urinario y la asociación con complicaciones renales 
y pulmonares. (14)

CONCLUSIÓN
El complejo OEIS es un defecto complejo que 
afecta la línea media del hemicuerpo inferior, 
dentro del diagnóstico diferencial con otros defectos 
complejos de pared abdominal fetal, como el LBWC 
o la Pentalogía de Cantrell, se han descrito signos 

prenatalmente en el equipo de salud especializado en 
medicina perinatal, en el segundo trimestre a partir de 
la edad gestacional de 16 semanas. 

La supervivencia en grado variable depende de 
la gravedad de los defectos estructurales, por lo 
que el manejo de cada caso, así como la conducta 
perinatal a tomar debe ser realizada en medio de una 
discusión de caso con un enfoque multidisciplinario 
individualizado.

Es importante tanto la detección como la 
caracterización adecuada de ésta entidad, para tomar 
la decisión más adecuada prenatal o postnatalmente.
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