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RESUMEN

El complejo OEIS es un defecto congénito que afecta
la linea media del hemicuerpo inferior. Comprende
una combinaciéon de defectos como onfalocele,
extrofia vesical, ano imperforado y defectos espinales.
Su incidencia es de 1: 200 000 embarazos. Se
presenta caso clinico de paciente referida a la Unidad
de Ecografia del Servicio de Medicina Materno Fetal
de la Maternidad Concepcion Palacios, Caracas,
Venezuela, con edad gestacional de 26 semanas
y sospecha de defecto de pared abdominal. A la
evaluacion ecografica se aprecia defecto complejo
de pared abdominal con hepatoonfalocele, extrofia
vesical y mielomeningocele asociado. Se produce
evacuacion uterina por muerte fetal anteparto a
las 28 semanas. Se obtiene feto con multiples
malformaciones, dadas por: hepatoonfalocele, extrofia
vesical, mielomeningocele, genitales ambiguos, ano
imperforado, pie talipe bilateral.

PALABRAS CLAVES: Complejo OEIS, Defecto
complejo pared abdominal fetal. Diagnostico
ecografico de defectos congénitos.

ABSTRACT

The OEIS complex is a fetal defect that affects the
midline of the lower hemibody. It Includes several
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,
Venezuela, who was derived from a private prenatal
consult at 26 weeks of pregnancy with an abdominal
wall defect suspicion diagnosis. Sonographic
evaluation registered a fetal abdominal wall complex
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defect with liver-containing omphalocele, bladder
extrophy and myelomeningocele. Two weeks later,
uterine evacuation was performed due to stillbirth.
A dead fetus with multiple anomalies was delivered,
liver- containing omphalocele, bladder extrophy,
myelomeningocele, ambiguous genitals, imperforate
anus, and bilateral clubbed foot.

KEY WORDS: OEIS complex, Fetal abdominal wall
complex defect. Sonographic diagnosis of congenital
defects.

INTRODUCCION

El complejo OEIS es un defecto complejo que
afecta la linea media del hemicuerpo inferior. (1).
La primera descripcion 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 acronimo de “onfalocele”,
“extrofia cloacal”, “ano imperforado” y “defectos
espinales”. La incidencia de este complejo se estima
en aproximadamente 1 de cada 200.000 nacimientos,
pero los estudios epidemioldgicos multicéntricos
describieron una prevalencia mas baja que la esperada,
que varian segun la ubicacion geogréfica. (4)

CASO CLINICO

Paciente de 37 anos, Gesta VII, Para III, Ab II, Ectop.
I, sin otros antecedentes de importancia. Es referida
a la Unidad de Ecografia del Servicio de Medicina
Materno Fetal de la Maternidad Concepcidn 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 ultima menstruacion. A la evaluacion
ultrasonografica se aprecia defecto central complejo
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Figura 1. Defecto de pared abdominal anterior
que contiene higado y vejiga. Ademas sea través
visualiza mielomeningocele.

de pared abdominal fetal con protrusion de estomago,
higado, asas intestinales, y vejiga fuera de cavidad
abdominal, ademas de defecto a nivel posterior de
columna vertebral con protrusion de contenido neural
y meninges tipo mielomeningocele (Figuras 1y 2), no
se detectaron anomalias adicionales asociadas a nivel
de toérax, corazon, encéfalo, resto de ecoanatomia
fetal no evaluable por protrusion de visceras fuera de
cavidad abdominal fetal.

Se concluye caso como Defecto Complejo de
Pared Abdominal Fetal: Complejo OEIS, se solicita
evaluacion por Servicios de Genética, Psiquiatria,
Neurocirugia y Cirugia Pediatrica. Dos semanas
posterior a primera evaluacidon, durante ecografia
control se evidencia muerte fetal anteparto, por lo que
es ingresada para evacuacion uterina con misoprostol
y posteriormente oxitocina. Se obtiene feto con
multiples malformaciones,: hepatoonfalocele,
extrofia  vesical, mielomeningocele, genitales
ambiguos, ano imperforado y pie talipe bilateral
(Figura 3), corroborando al examen del feto y
placenta el diagnostico previo de Complejo OEIS. La
madre rehus6 la realizacion de estudio de cariotipo
fetal y anatomia patologica.

DISCUSION

La incidencia esporadica del complejo OEIS sugiere
la heterogeneidad de los factores ambientales
involucrados. El fallo embrioldgico probablemente
ocurre en la blastogénesis temprana, que resulta de
la detencion en el desarrollo del tabique urorrectal
en el embrion de 5 a 6 semanas con inhibicion de la
diferenciacion de la cloaca. Ademas, se produce una

Figura 2. Protrusion de higado y asas intestinales
a través de amplio defecto abdominal central con
extension infraumbilical.

Figura 3. Feto con defecto de pared abdomi-
nal anterior, con protrusion de higado, intestino y
vejiga. Ademas se observa pie talipe bilateral.

falla a nivel del mesodermo inicial que contribuye
a la formacion del mesénquima infraumbilical, la
particion cloacal y las vértebras caudales. (5). La
etiologia del complejo OEIS es desconocida. Se han
descrito varias asociaciones: efectos teratogénicos
del diazepam o difenilhidantoina, factores genéticos
(posible asociacion 47 XXX, TI18), causas
ambientales y genéticas (mutacion del gen HLBX9),
gemelos monocigotos, madres con alfafetoproteina
aumentada. (6)

Carey et al., (3,7) estimaron mayor incidencia en
el sexo masculino. Por otra parte, Shanske et
al.,(8) estimaron que el 10 % de todos los casos de
extrofia cloacal ocurren en gemelos del mismo
sexo y puntualizaron que el embarazo multiple y las
malformaciones tempranas, como, la extrofia cloacal
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estan relacionadas. El cariotipo suele ser normal. (9)
El complejo OEIS puede ser diagnosticado por
ultrasonido desde las 16 semanas de gestacion. (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
compresion intratoracica que conduce a obstruccion
linfatica yugular y wvascular / hemodinamica,
especialmente en los casos asociados con hernia
diafragmatica congénita. (7). Para el diagnostico
del complejo OEIS, se establecen diversos criterios
ecograficos:

1. Criterios mayores: no visualizacién 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 talipe
bilateral), anomalias renales, ascitis, arcos pubicos
ensanchados, torax  estrecho, cifoescoliosis,
hidrocefalia, ambigiliedad genital y arteria umbilical
unica. Sin embargo, estos criterios a menudo no se
pueden identificar prenatalmente. (11)

El diagnostico diferencial se establece con el Limb
Body Wall Complex (LBWC) o complejo de pared-
cuerpo-extremidad y la Pentalogia de Cantrell. El
LBWC se refiere a defectos congénitos que incluye
al menos dos de los siguientes caracteristicas:
exencefalia, encefalocele con fisuras faciales,
toraco- abdominosquisis, defecto de pared abdominal
anterior y defectos de las extremidades. (12) Por el
contrario, la Pentalogia de Cantrell o sindrome toraco-
abdominal se caracteriza por defecto de la pared
abdominal anterior (onfalocele), hernia diafragmatica
anterior, hendidura esternal, ectopia cordis y defectos
intracardiacos. En el caso actual no se evidenciaron
alteraciones toracicas, cardiacas, o encéfalo. (13)

El diagnostico del complejo OEIS puede ser dificil
antes del nacimiento, y la extension total de
las anomalias puede no ser clara hasta el examen
postnatal. (10) En el presente caso no se pudo
visualizar los genitales ambiguos, ni el pie talipe
bilateral prenatalmente.

El prondstico de los neonatos y lactantes con complejo
OEIS es variable, dependiendo de la gravedad de los
defectos estructurales. La supervivencia dependera
de la extension de la extrofia cloacal y del defecto del

tubo neural. En formas menos graves, es posible un
buen resultado con la cirugia correctiva. La extrofia
cloacal es letal debido a la obstruccion del tracto
urinario y la asociacion con complicaciones renales
y pulmonares. (14)

CONCLUSION

El complejo OEIS es un defecto complejo que
afecta la linea media del hemicuerpo inferior,
dentro del diagnéstico diferencial con otros defectos
complejos de pared abdominal fetal, como el LBWC
o la Pentalogia de Cantrell, se han descrito signos
ecograficos que permiten su identificacion precisa
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, asi como la conducta
perinatal a tomar debe ser realizada en medio de una
discusion de caso con un enfoque multidisciplinario
individualizado.

Es importante tanto la deteccibon como la
caracterizacion adecuada de ésta entidad, para tomar
la decisidn mas adecuada prenatal o postnatalmente.
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