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Atresia de piloro. Comunicacién de 3 casos

Pyloric atresia. A report of 3 cases

Dr. Fernando L. Heinen®

RESUMEN

Laatresia de piloro es una malformacién digestiva infrecuente.
La ecografia prenatal mostrard polihidramnios y dilatacién
géstrica fetal. Enel20% delos casos, la atresia de piloro se asocia
conepidermélisisbullosa, una anomalia cutaineo-mucosa dealta
morbimortalidad. Enlaecografia prenatal, se podra ver el signo
de los “copos de nieve” en el liquido amniético y alteraciones
auriculares en el feto. Por biopsia corial, se determinan
mutaciones genéticas asociadas con epidermdlisis bullosa,
que confirman la asociacién y permiten asesorar a los padres
portadores. La herencia es autosémica recesiva y 25% de los
hijos pueden manifestarla. El reciénnacido con atresia de piloro
tendrad vomitosnobiliosos y laradiografiaabdominal mostrara
dilatacién gastrica y ausencia de aire intestinal. La atresia de
piloro es una malformacién corregible quirtrgicamente, con
buen resultado. Se presentan tres neonatos con atresia pilérica.
Palabras clave: atresia de piloro, polihidramnios, dilatacion
gdstrica fetal.

ABSTRACT

Pyloric atresia is a rare malformation of the alimentary tract.
Fetal gastric dilatation and polihydramnios are the main
prenatal sonographicfindings. In20% of the cases epidermolysis
bullosa is associated. This is a group of genetic anomalies
affecting the skin and mucous membranes, which appear fragile
and easily blistering. Therefore, this association should be
investigated as soon as pyloric atresia is prenatally suspected.
The “snow flake” sonographic sign in the amniotic fluid and
someirregularitiesin the fetal s ears could be found and should
motivate the investigation of those gene mutations known to
be related to epidermolysis bullosa, in order to accomplish an
appropriate familial counseling. The parents would be carriers
of certain mutation and 25% of the siblings will be affected.
A newborn with pyloric atresia will soon exhibit non-bilious
vomiting and distention of the upper abdomen. A huge
gastric dilatation and a gasless intestine will be apparent
in the abdominal plain x-ray. Pyloric atresia is a surgically
resolvable malformation. We present herein three patients
with this infrequent anomaly.
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INTRODUCCION

La atresia de piloro (AP) ocurre en 1/100000
recién nacidos y representa solo el 1% de las
atresias digestivas. Hay descritos 3 tipos de
AP, que se muestran en la Figura 1. En el 20%
de los casos de AP, se asocia epidermoélisis
bullosa, una enfermedad cutdaneo-mucosa de alta
morbimortalidad.'* Presentamos tres neonatos
con AP.

Paciente 1

Una ecografia en la semana 26, en una
mujer sana de 29 afios, mostr6 polihidramnios
y dilatacién gastrica fetal (Figura 2). En
la 28" semana, nacié un varén de 1200 g, sin
anomalias externas. Presenté vémitos no biliosos
y la radiografia mostr6 distension gastrica
y ausencia de aire intestinal (Figura 3). Una
ecografia abdominal fue compatible con AP
(Figura 4). El estudio contrastado es6fago-
gastrico mostré contracciones del estémago
sin pasaje pilérico, reflujo gastroesofagico. El
enema con contraste demostré un “microcolon”
(Figura 5). Se inicié alimentacion parenteral
y, a los 16 dias, fue operado. A través de una
laparotomia transversa supraumbilical derecha,

Ficura 1. Tipos de atresia de piloro: A: diafragma pilorico.
B: cordén sélido antroduodenal. C: discontinuidad
antroduodenal. La frecuencia es de 57%, 34% y 9%,
respectivamente.>’
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se observé una AP tipo B (Figura 1), se realizé
una anastomosis gastroduodenal y se dej6é una
sonda transanastomética oro-yeyunal calibre 4
Fr y una sonda oro-géstrica 7 Fr. Se descartaron
otras atresias intestinales.

Al 4° dia postoperatorio, se inici6 alimentacién
enteral continua con leche materna. En el 21°
dia, se comprob¢ aire en el yeyuno y, el 31° dia
postoperatorio, se alimenté por succién, con
buena evolucién durante 8 meses.

FiGura 2. Ecografia prenatal: dilatacién gdstrica fetal
persistente (E)

FiGura 3. Rx simple de abdomen en neonato con AP.
Dilatacién gdstrica y ausencia de aire intestinal

Paciente 2

Una ecografia en la semana 26, en una mujer
sana de 26 afos, detectd polihidramnios y
dilatacién géstrica en el feto. Una prima paterna
habia presentado ictiosis lamelar neonatal (“bebé
de colodium”). En la semana 32, nacié una nina
de 2200 g, sin malformaciones externas. Las
iméagenes y la cirugia realizada fueron similares
al paciente 1. Esta en excelente estado a los 8 afios
de edad.

FiGUrA 4. Ecografia en neonato con AP: (A) antrogdstrico
dilatado, sin luz pilorica (P). No se ve el duodeno.

FIiGUrA 5. Rx con contraste gdstrico: estomago muy
dilatado sin pasaje pilorico. Insert: en enema con contraste,
se observa microcolon desfuncionalizado
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Paciente 3

En una mujer sana de 27 afios, se detect6
polihidramnios en la semana 24. El feto
presentaba el estomago muy dilatado y pasaba
al térax a través de una hernia diafragmatica
izquierda (Figura 6). La ecografia en la semana 25
mostré hidrops fetal, relacionado probablemente
con la compresion mediastinal. En el traslado
al centro de mayor complejidad, se produjo
el parto prematuro en un hospital rural, y el
neonato fallecié inmediatamente. La necropsia
demostré una AP y una hernia diafragmatica
izquierda con grave hipoplasia pulmonar, sin
otras malformaciones.?

DISCUSION

La AP se produciria en la 5* semana de
gestacion por defecto en la recanalizacion
duodenal.! La ecografia prenatal mostrara
dilatacion gastrica fetal y, en el 50% de los
casos, polihidramnios. Se pueden asociar otras
malformaciones, como aplasia cutis, ictiosis
lamelar (paciente 2), atresias y malrotacion
intestinales, atresia de es6fago, agenesia de
vesicula biliar, malformaciéon anorrectal,
cardiopatias y uropatias.’”® No encontramos
descrita la asociacién de AP con hernia
diafragmatica, como en el paciente 3.° El estomago
fetal puede verse dilatado en la atresia duodenal,
pero se verd una “doble burbuja”. Cuando hay
un diafragma antral, la imagen puede ser similar
auna AP.

FIGURA 6. Resonancia nuclear magnética fetal (técnica
de HASTE) (paciente 3). Atresia pilérica y hernia
diafragmitica (E). Estomago dilatado lleno de liquido que
ocupa el térax fetal

En ninguno de los pacientes aqui presentados,
se planted el diagndstico prenatal de epidermdlisis
bullosa por desconocimiento de la asociacién.”
Esta omision justifica la presentacién de estos
casos clinicos.

Se comunicaron casos familiares de AP con
epidermolisis bullosa en Turquia, Libano y en
indios americanos.***'° En esta asociacién, hay
escamas de piel fetal en el liquido amnidtico
(signo ecogréafico de “copos de nieve” o
“snowflake”) y malformaciones auriculares.

En el neonato con epidermdlisis bullosa, se
producen flictenas en la piel y mucosas de todo
el cuerpo. La microscopia electrénica de las
biopsias de las lesiones permite ver a qué nivel
se produce la disrupcién cutanea respecto de la
membrana basal epitelial. Segtin este nivel, se
describen varios tipos de epidermdlisis bullosa:
simplex, junction o “letalis” y distréfica. La
epidermdlisis bullosa “letalis” afecta la piel, la
mucosa respiratoria y el urotelio, con riesgo
de sepsis. Las lesiones predominan en talones,
dedos, area perineo-genital y en la mucosa oral.”

Se describen mutaciones asociadas a
epidermdlisis bullosa, de herencia autosémica
recesiva, en los genes ITGB4, ITGA6 y PLEC1, que
codifican la laminina e integrina epitelial y déficit
en los hemidesmosomas en epidermdlisis bullosa
asociada a distrofia muscular y a AP.""!

Determinar estas mutaciones permite el
diagndstico y el asesoramiento prenatal.

La sospecha de que un feto tiene una AP
deberia iniciar la bisqueda de la asociacién de AP
con epidermolisis bullosa tipo junction o “letalis”,
que se conoce como sindrome de Carmi, con una
alta morbimortalidad por sepsis. En estos casos,
la cirugfa de la AP esté cuestionada.'*'%!3

En los neonatos, la biopsia de las lesiones
cutaneas y el estudio ultramicroscépico
determinard el tipo de epidermélisis bullosa.’
La asociacién de AP con epidermélisis bullosa
simplex o distréfica es menos frecuente y la
cirugia de la AP esta aceptada.™

La AP se manifiesta por vomitos no biliosos
y distensién en el abdomen superior. En la
radiografia simple del abdomen, se observa
dilatacién gastrica y ausencia de aire intestinal. Se
comunicaron casos de AP con perforacién gastrica
neonatal.™

En la cirugia, se restablece la continuidad
pildrica y se descartan otras atresias intestinales. En
el Tipo A, se abre el antro, se extirpa el diafragma
y se realiza una piloroplastfa. Se describi6é una
forma de preservar el musculo pildrico que evita
la gastritis alcalina por reflujo biliar."®
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En el Tipo B, se reseca el cordén sélido (Figura
1)y, como en el Tipo C, se realiza una anastomosis
gastroduodenal. Una sonda transanastomotica es
util para la alimentacién enteral precoz. La sonda
debe ser de calibre menor a 4 Fr para que no ocupe
toda la fina luz duodenal inicial. Es necesaria
una sonda oro-géstrica para descomprimir el
estdmago ya que el pasaje gastroduodenal puede
demorar 2-3 semanas. Inicialmente, se obtendra
liquido bilioso del estémago por la sonda oro-
gastrica, debido a incompetencia pilérica. No
debe interpretarse esto como ileo. Si hay dudas
de oclusion intestinal, se inyecta contraste por la
sonda oro-yeyunal y se estudia la permeabilidad
intestinal.

Es aconsejable realizar una seriada
gastroduodenal de control a los 3 meses
postoperatorios y un seguimiento por el cirujano
hasta el afio de vida.

En ausencia de epidermdlisis bullosa y de
otras anomalias asociadas, la atresia de piloro es
una malformacién corregible quirtrgicamente y
con un buen pronéstico. B
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