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Principales malformaciones digestivas. A. Cufiarro Alonso.

PRINCIPALES MALFORMACIONES DIGESTIVAS.

Si bien la mayoria de las malformaciones digestivas se presentan tnicas,
existe un gran nuimero de ellas que son problemas parciales asociados a
procesos generales, €j. el ileo meconial como sintoma de la mucoviscidosis, la
atresia de eséfago como parte del complejo sindrémico asociado a la trisomia
13-15, el onfalocele como parte de la pentalogia de Cantrell, etc. En estos casos
el cirujano se debe plantear la cronologia de las intervenciones sucesivas de
acuerdo a la viabilidad del neonato y en ocasiones se plantean problemas de
dificil solucion.

Desde un punto de vista académico, las malformaciones congénitas
digestivas que requieren tratamiento quirdrgico en el periodo neonatal se
pueden dividir en tres grandes grupos o apartados:

1. Atresias del es6fago y del tracto gastrointestinal.

2. Defectos de rotacion del intestino.
3. Duplicaciones digestivas.

ANOMALTAS CONGENITAS DEL ESOFAGO.

ATRESIA DE ESOFAGO

CONCEPTO.- Se denomina asfi a la interrupcion congénita del eséfago, con
o sin conexion con el aparato respiratorio. El hecho de que embriol6égicamente
la formacion del eséfago y la traquea sean simultaneas durante las seis primeras
semanas de gestacion y ambos procedan de un mismo tracto endodérmico
explica la frecuencia con la que existe atresia del eséfago con fistula
traqueoesofagica asociada.
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Fig. 1: Embriologia del tracto digestivo-respiratorio.
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ATRESIA DE ESOFAGO AISLADA
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Fig. 2: Incidencia de atresia esofagica +/- fistula traqueoesofagica.

La frecuencia de esta malformacién es de un caso cada 3.000 - 3.500
nacidos vivos, con incidencia similar para ambos sexos. Esta frecuencia es
equivalente a la del labio leporino y aproximadamente la mitad de la estenosis
pilérica hipertréfica. Se conoce desde hace muchos afios que la incidencia de
esta malformacion depende de factores ambientales, de tal manera que los casos
de atresias de es6fago llegan a los centros especializados en su tratamiento
agrupados en “rachas” y excepcionalmente como casos aislados.
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Fig. 3: Incidencia de la estenosis/atresia esofagica.

CLASIFICACION.- En 1964 publica Gross en su libro sobre Cirugia
Pediatrica la clasificacion de esta anomalia que todavia es universalmente

admitida. Previa a ésta, la clasificacion de Voght (1929) modificada por Ladd y
Roberts.
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Fig. 4: Tipos de atresia de eséfago y su frecuencia.

La frecuencia del tipo C de Gross es muy superior a la de los demas
tipos; suponiendo algo més del 80% del total.

ANOMALIAS ASOCIADAS.- Existen un gran ndmero de anomalias
asociadas a la Atresia de Eséfago (hasta en un 50% de los casos). Clasicamente
se dividen en graves y leves. Graves serian aquellas malformaciones que por si
solas requieren tratamiento quirtrgico y cuya presencia agravaria el pronéstico
de la AE. En la literatura encontramos alrededor del 30% de anomalias graves y
un 44% de anomalias leves.

Las anomalias asociadas graves son en orden de frecuencia:

Anomalias cardiovasculares: ductus permeable, CIV, Coartacién
aortica, Tetralogia de Fallot... (Sospechar ante anomalias vertebrales
y/ o costales).

Anomalias digestivas: atresia duodenal (muestra la caracteristica
imagen de doble burbuja en la Rx abdomen), atresia anal, onfalocele...
Merece especial mencion la asociacion VATER (V=vertebrales,
A=anales, TE=fistula TE, R=radiales y/o renales.
Anomalias uroldgicas: hidronefrosis, agenesia
poliquistico, etc.

Otras. Cromosémicas: trisomia 21, trisomia 13, 15, 18; neurolégicas:
meningocele, hidrocefalia, craneoestenosis, etc.

renal, rifién

Entre anomalias asociadas leves, las mas frecuentes son las &seas:

costovertebrales, presencia de 11 6 13 costillas, hemivértebras, agenesia sacra
etc. Y otras como la sindactilia y el diverticulo de Meckel.
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Sindromes y nifios con multiples defectos congénitos que incluyen entre sus
rasgos A.E.+ F.T.E. (segtn la base de datos de Possum 1989):

XN LN

31
32
33

Sindrome Acalasia-adrenal-alacrimal (S. De Allgrove).
Sindrome de Acalasia-microcefalia.
Sindrome Acrorrenal (S. De Siegler).
Agnatia, sinotia, microstomia.
Asociacion CHARGE.
Trisomia 8 en mosaico.
Deleccion del 13 q.
Trisomia 18.
Trisomia 21.
. Triploidia.
. Coloboma, fistula traqueoesofagica, defectos cardiacos.
. Sordera, vitiligo, acalasia.
. Secuencia de Di George.
. Sindrome de disqueratosis congénita.
. Atresia esofagica, coloboma y anomalias de pies (S. De Mehes).
. Leiomioma de eséfago, nefritis, sordera.
. Displasia facio-auriculo-vertebral.
. Hipoplasia femoral y facies inusual.
. Fisura Laringotraqueoesofagica, hipoplasia pulmonar unilateral.
. Anomalias congénitas multiples y odontomas.
. Retraso mental, asimetria pectoral e hipoplasia muscular.
. Fenilcetonuria materna.
. Microcefalia, F.T.E., anomalias de manos (S. De Feingold).
. Deficiencia multiple de sulfatasa.
. Sindrome de Opitz-Frias.
. Secuencia de Potter.
. Pseudohermafroditismo, defectos mullerianos, urinarios y anales.
. Squisis asociacion.
. Secuencia de sirenomelia.
. Asociacién de agenesia traqueal.
. E.T.E., orejas de murciélago, sinalangismo (S. De Blaichman).
. Asociacion VATER.
. Sindrome de Weaver-Johnson.

no es

CLINICA Y DIAGNOSTICO.- La AE es una malformaciéon congénita que si
diagnosticada al nacimiento y tratada correctamente, las posibilidades de

supervivencia son muy escasas. En estos casos el diagnéstico prenatal es dificil
y no siempre posible, sin embargo existen dos signos que nos pueden ayudar: el
hidramnios que en el 30-50% de los casos acompafia a las atresias, y la
prematuridad que la acompafia en el 34% de la casuistica.
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Los signos clinicos mas tipicos para el diagnoéstico son:

- Aumento de secreciones y saliva en boca y faringe: sialorrea.
- Crisis de sofocacion, tos y cianosis.

Esta clinica es mas evidente si se realiza toma de alimentacion oral. Ante
la sospecha de malformacion esofagica nunca se debe dar ésta, ya que el
alimento provocaria una neumonia aspirativa (tipica imagen radiolégica de
colapso y/o condensaciéon en segmento posterior del LSD o en segmento 6 de
LID). Se debe intentar pasar una sonda al estémago a través de un orificio nasal,
y si la sonda se detiene y no pasa se debe practicar de urgencia, una Rx de torax
con sonda radio-opaca. En caso de atresia, la sonda se detiene en el bols6n
superior y se enrolla sobre él. Algunas veces, muy raras, esta justificado afiadir
una pequefia cantidad de contraste a la sonda para descartar una fistula del
bolsén superior. La existencia de aire infradiafragmatico nos demostrarad la
existencia de una fistula en el bolson inferior (puede originar distension
abdominal mdas marcada si se requirié PPI como medida de reanimacién. Si es
muy marcada, la gastrostomia puede aliviar dicha situacién aunque en
ocasiones hace que el soporte ventilatorio escape por esta via, lo que haré
preciso sellar la fistula). En caso de no existir aire intestinal se trata de una
atresia tipo A sin fistula traqueoesofagica, con depresién abdominal.

La radiologia y la ecografia ademds nos ayudaran a descartar otras
malformaciones asociadas.

PRONOSTICO.- Depende de las condiciones del neonato, especialmente el
peso y las malformaciones asociadas, y de las condiciones en que se encuentre
su pulmon. Asi Waterston (1962) diferenci6 tres grupos de enfermos en cuanto
a su pronostico:

TABLA 1. Clasificacion de Waterston

Clase A  Peso al nacimiento = 2 500 g v ausencia de neumonia
o
u ofra malformacidn asociada
Clase B Peso al nacimiento entre 2.500-1.800 g sin neumaonia
o malformaciones asociadas
Peso al nacimiento = 2500 g que asocia negmaonia
24
o malformacion asociada
Clase C Peso al nacimiento < 1.800 g
o
Peso al nacimiento > 1800 g que asocia negmaonia
&4

grave o malformacion congénita complicada

La supervivencia de la clase A es del 100%; de la clase B de mas del 85%;
y la clase C rara vez logra superar el 60% de supervivencia.
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Otras clasificaciones han surgido posteriores a ésta, como la del Grupo

de Trabajo de Montreal (que no considera el peso del recién nacido), o la de
Spitz; sin llegar a sustituir a la propuesta por Waterston.

TABLA 2. Clasificacion de Spitz

GrupoI  Peso al nacimiento = 1500 g sin malformacion
carciaca grave

Grupo Il Peso al nacimiento < 1.500 g o malformacicn
cardiaca grave

Grupo III Peso al nacimiento < 1.500 g y malformacicn
carciaca grave

TRATAMIENTO PREOPERATORIO.- Una vez diagnosticado el neonato se debe
monitorizar y establecer una serie de cuidados antes de llevarlo al quiréfano,
siempre que se encuentre en condiciones de soportar la cirugia:

1.

W

Asegurar via aérea (intubacién). Ante neumonia severa o SDR:
ventilaciéon y soporte vital.

Aspiracién continua de secreciones orofaringeas y del bolsén superior
con un tubo de doble luz.

Posicién en dectbito prono y antitrendelenburg; o bien semisentado.
Mantenimiento de la temperatura y prevencion de hipoglucemia
neonatal.

Antibioterapia I.V. profilactica: vancomicina + gentamicina; clindamicina
+ amikacina, ampicilina + gentamicina, etc.

Balance de liquidos y electrolitos mediante fluidoterapia IV hasta la
nutricién enteral introducida inicialmente por sonda nasogastrica (si es
posible) o gastrostomia.

La alimentacién via oral comenzara al quinto dia postcirugia si la situacion
clinica y radiolégica lo permite.

* Es importante valorar antes de la intervencion:

- La situacién general del nifio: clinica y analitica, especialmente los gases

en sangre (pO2y pCOy) , las pruebas cruzamiento sanguineo y coagulacion.

- La existencia de anomalias asociadas, prematuridad, trisomias, otras

malformaciones graves, etc. En algunas ocasiones deberemos recurrir al Comité
de FEtica del Hospital, si este existe, para valorar las posibilidades de
supervivencia del neonato. Con la concomitancia de otras malformaciones
graves, es necesario valorar la cronologia del tratamiento quirargico.
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TRATAMIENTO.- El cirujano mediante toracotomia a través del 4° espacio
intercostal derecho y via extrapleural, llega al eséfago, cierra y secciona la
fistula traqueoesofdgica y practica una anastomosis terminoterminal entre los
bolsones esofagicos, dejando un drenaje bajo agua. Si la distancia entre los dos
extremos es muy amplia y no es posible la anastomosis, se le practicara
solamente el cierre de la fistula y una gastrostomia para alimentacién, dejando
para mas tarde (3¢-4° mes) el intentar unir los dos bolsones esofagicos.

COMPLICACIONES.- En esta patologia las complicaciones son frecuentes
dependiendo fundamentalmente del tipo de atresia y de las anomalias
asociadas.

Las mas frecuentes son:

- Estenosis de la anastomosis: ocurre en el 25% de los casos. Estd en
relacion con la distancia entre los bolsones, la tensién en la
anastomosis y la vascularizacién de la misma. También influye en ello
el reflujo gastroesofdgico. Se trata con dilataciones endoscépicas con
muy buen resultado.

- Dehiscencia parcial de la anastomosis esofdgica: ocurre con relativa
frecuencia y es de buen pronéstico. El contraste radiolégico se escapa
por la anastomosis hacia el espacio extrapleural. En estos casos se
retrasa temporalmente la alimentacién oral y se continta con
parenteral una o dos semanas hasta que se cierre la dehiscencia.

- Refistulizacién: Generalmente por infeccion; se puede abrir de nuevo
la fistula traqueoesofagica. El diagnéstico se debe confirmar por
endoscopia. Es una complicacién grave que requiere la reoperacion.

- Reflujo gastroesofdgico grave: favorecido por la incoordinaciéon
motora esofdgica secundaria a la atresia y por la cortedad del
segmento intraabdominal tras una anastomosis con tension leve
mantenida. El tratamiento médico es suficiente en la mayoria de los
casos, y si es preciso recurrir a la cirugia ésta puede realizarse por via
laparoscopica.

TRATAMIENTO DE LA ATRESIA DE ESOFAGO TIPO I:

Cuando no existe fistula traqueoesofagica, los bolsones esofagicos estan
muy separados entre si y la anastomosis término-terminal en la época neonatal
es muy dificil. Por tanto se requiere una valoraciéon previa de la situaciéon de los
bolsones esofdgicos realizdndose una gastrostomia para alimentacién y examen
del bolsén inferior, y un sondaje del superior que debe mantener una aspiracion
constante de la saliva para no provocar una neumonia aspirativa.
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Es importante en estos casos mantener al neonato en posicion de
Rickham con aspiracién nasoesofdgica continua hasta que por medio de
dilataciones progresivas de ambos bolsones se logre realizar su anastomosis, o
si ello es imposible se practicara una esofagostomia y una posterior
esofagocolonoplastia.

Para reducir la tensién de la anastomosis en casos en donde existia una
gran distancia de separacion, se puede recurrir a una miotomia circular para
disminuir el riesgo de anastomosis. Otra alternativa terapéutica es la
esofagostomia cervical con gastrostomia de alimentacion con la intencién de
realizar una esofagocolonoplastia o una tubulizacién gastrica. Intervenciones
que se realizarian entre los 3-12 meses de edad.

ESTENOSIS CONGENITA Y MEMBRANAS

Incidencia de uno cada 25.000-50.000 recién nacidos vivos. La estenosis
intrinseca del es6fago puede clasificarse en:

- Estenosis asociada a remanentes ectopicos traqueobronquiales
(cartilago, epitelio respiratorio, etc) en la pared del eséfago,
fundamentalmente a nivel de 1/3 distal.

- Diafragma membranoso = en es6fago superior o inferior.
- Estenosis fibromuscular = en eséfago superior o inferior.

CLINICA.- Si la estenosis es severa se desarrollara disfagia para liquidos
en primeros dias/semanas de vida. Infecciones respiratorias recurrentes,
saliveo incesante o fallo de medro pueden darse ademés. Pueden asociarse
anomalias congénitas como la atresia esofdgica, sindrome de Down, anomalias
cardiacas, ano-rectales, atresia duodenal, etc (si bien su frecuencia es muy
inferior a las asociadas a atresia de eséfago).

DIAGNOSTICO.- Radiolégico. Confirmacién endoscépica.

TRATAMIENTO.-

- Si estenosis por remanentes traqueobronquiales: reseccion transtoracica
o transabdominal asociado a cirugia antiRGE.

- Membranas: escision o dilatacion.

- Estenosis fibromusculares: Dilataciones sucesivas. Rara vez Cirugfa.
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ANOMALTAS CONGENITAS DEL ESTOMAGO

Pueden ser asintométicas durante la lactancia y primera infancia.

DIAFRAGMA ANTRAL O SEPTO PREPILORICO

Rara anomalia consistente en una tela 6 membrana submucosa cubierta
por mucosa gastrica. La obstrucciéon puede ser completa o parcial, si ésta
membrana esta perforada.

CLINICA.- Una obstrucciéon completa produce una clinica similar a la
atresia pildrica: voOmitos persistentes NO biliosos, que aparecen poco tiempo
después del nacimiento. La clinica de la obstruccion incompleta depende del
tamafio de la perforacion de la membrana, pero generalmente se presenta como
vOmitos recurrentes y fallo de medro en los primeros meses de vida. Durante la
primera infancia puede asociarse dolor epigdastrico y vomitos y flatulencias tras
las tomas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.- GEA viral recurrente.
- Ulcus péptico.
DIAGNOSTICO.-
- Siel diafragma antral ocasiona obstruccion completa = aire géstrico y
ausencia de gas a nivel distal.
- Radiografia baritada: Linea radioldcida en antro gastrico asociado a
un pobre relleno antral.
- Endoscopia:
0 Pequefa apertura fija antral rodeada de mucosa géstrica lisa.
0 Peristalsis géastrica normal pre y postmembrana.
0 Membrana de tamafio constante.

TRATAMIENTO.-

- Obstruccién completa: Excision en el neonato, inspeccionando
posibles atresias asociadas.

- Obstruccioén parcial: Excisién o transecciéon endoscépica.

ATRESIA PILORICA

Representa <1% de las atresias digestivas. Generalmente es una atresia
solitaria. Incidencia familiar para los casos solitarios y de atresias mdaltiples
(¢factor genético?). Asociacion con epidermolisis bullosa letal como forma de
presentaciéon de un sindrome autosémico recesivo.
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CLINICA.-

- Durante la gestacién: polihidramnios y CIR.

- Recién nacido de bajo peso.

- Voémitos NO biliosos persistentes desde los primeros dias de vida,
junto con distension abdominal ALTA y vientre excavado; y
peristalsis visible.

- Rotura gastrica.

DIAGNOSTICO.-

- Ecografico durante la gestacion.

- Radiologia: aire confinado al estémago.

- Si calcificaciones abdominales entonces pensar en atresias multiples.

TRATAMIENTO.-

- Si diagnoéstico prenatal = Sonda nasogastrica desde el nacimiento
para descomprimir estémago.

- Si diagnostico postnatal = fluidoterapia correctora de la alcalosis
metabdlica con hipocloremia e hipopotasemia.

- Si membrana pildrica = piloroplastia de Heinike-Mikulicz.

- Si hay pérdida completa de la continuidad del tubo digestivo o hay
tracto fibroso entre los dos extremos = gastroduodenostomia de
eleccion (gastroyeyunostomia como segunda eleccion).

MICROGASTRIA

Asociado a otras malformaciones: atresia pilérica, malrotacién, situs
inversus, asplenia, ausencia de vesicula biliar, anoftalmia, micrognatia, etc.

CLINICA.- Comienzo insidioso. Fallo de medro mas vémitos y/o RGE
(neumonia aspirativa).

DIAGNOSTICO.- Radiografia con contraste: muestra un pequefio estbmago
tubular asociado en la mayoria de los casos a megaes6fago y RGE. En ocasiones
presentan malrotaciones.

TRATAMIENTO.-

-Conservador: Comidas frecuentes de pequefio volumen, hipercaldricas.
Posicién semisentado.

-Quirargico:  Anastomosis de wuna doble Iluz yeyunal con
yeyunoyeyunostomia en Y de Roux. Resultados poco brillantes.
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HETEROTOPIA GASTRICA

Una de las malformaciones géstricas mds frecuentes. Suele ser tejido
pancreatico (2% de hallazgos en necropsias). Generalmente es un cuadro
asintomatico aunque puede cursar con vomitos, dolor epigastrico, etc. El
diagnostico es endoscopico (nédulo de 1 a 3 cms de didmetro préximo a piloro);
y el tratamiento definitivo es su extirpacion si ocasiona molestias.

DUPLICACION GASTRICA

Rara anomalia. Més frecuente en mujeres. Las verdaderas duplicaciones
son muy infrecuentes. Las duplicaciones quisticas proximas a la region pilérica
son mas frecuentes (en curvadura mayor, pared posterior). La mayoria de las
veces no comunican con la luz del tracto gastrointestinal a menos que se
perforen.

CLINICA..-

- Masa abdominal.

- Si impide o retrasa el vaciamiento = voémitos. Similar a una estenosis
pilérica. Disfagia.

- Ulceracion de la pared del quiste = hematemesis o melenas.

- Ulceracion al peritoneo = peritonitis.

- Fistula a colon.

- Torsion /volvulacion si el quiste es pediculado.

DIAGNOSTICO.-

- Palpacion.

- Radiografia baritada.
- Ecografia.

- RNM

- Tec.

TRATAMIENTO.- Cirugia: Exéresis, marsupializacion de la luz de la
duplicacién del estomago o gastrectomia parcial.

VOLVULO GASTRICO

La volvulacion puede ser:

- Organoaxial; a lo largo del eje mayor gastrico, de cardias a piloro.

- Mesenterioaxial; el eje pasaria por curvadura mayor hasta la menor.
Es el tipo mas frecuente.

CLINICA.- Aguda, con distension gastrica, ocasionalmente vomitos, dolor
abdominal, e incluso distress respiratorio agudo. Puede asociarse a eventraciéon
del diafragma, hernia diafragmatica, etc.
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FISIOPATOLOGIA -
- Fracaso en la fijacion peritoneal con laxitud ligamentosa.
-Adhesiones.
- Bandas enteromesentéricas anormales.

DIAGNOSTICO.-

- Clinico + dificultad para la intubacién nasogastrica.

- Radiolégico: distension del cuadrante superior izquierdo del
estdbmago con ocasional estrechez pilérica.

TRATAMIENTO.- Se realizara intervencion quirdrgica lo mas temprano
posible, reduciendo el vélvulo (con extirpacion de los segmentos no viables si
los hubiese), seguido de fijacion gastrica: gastropexia anterior +/- gastrostomia
de Stamm de descompresion. La recurrencia del voélvulo es un hecho
infrecuente.

ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO

Aparece més frecuentemente en el sexo masculino y en el primer hijo.
Existe incidencia familiar en el 15% de los casos sin un patrén fijo de herencia.

ETIOLOGIA.- Se desconoce. Apoya su origen congénito la alta coincidencia
de este proceso en gemelos univitelinos frente a los bivitelinos. ;Papel de la
hipergastrinemia en respuesta al estrés?.

ANATOMIA PATOLOGICA Y FISIOPATOLOGIA.- Existe hiperplasia e
hipertrofia de la musculatura lisa de todo el antro gastrico, no sélo del esfinter
pildrico, hasta el inicio del duodeno. Afecta fundamentalmente a las fibras
circulares, pero también a las longitudinales; sobreafiadiéndose a la estrechez
del paso el edema de la mucosa y los espasmos ocasionales que se producen. El
antro queda reducido a un estrecho canal que se obstruye facilmente. Existe
hipertrofia compensadora de la musculatura lisa del resto del estomago para
intentar mantener el vaciado gastrico.

MANIFESTACIONES CLINICAS.- Los vOmitos suelen comenzar en la
segunda o tercera semana de vida. Es raro que se retrasen hasta el segundo o
tercer mes. Suelen ser en chorro y abundantes, con contenido solamente
gastrico coincidiendo o no con las tomas, aunque suelen vomitar tras cada una
de éstas, siendo de caracter mucoso si son muy intensos o incluso hemorragicos
si se ha producido dafio en la pared gastrica o esofagitis. No existe perdida de
apetito. Es frecuente la oliguria y el estrefiimiento. No siempre existe intervalo
libre desde el nacimiento hasta la presentacién de los primeros vomitos, como
sucede en el sindrome frenopilérico de Roviralta, en el que hay asociada una
hernia hiatal. En ocasiones existe ictericia a expensas de hiperbilirrubinemia
indirecta resultado de la alteracion de la circulaciéon enterohepatica, la
compresion de las vias biliares o la coexistencia de una enfermedad de Gilbert.
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En la exploracién, pueden observarse diversos grados de deshidrataciéon
y desnutriciéon dependiendo de lo avanzado del proceso. Se pueden ver
movimientos peristilticos de izquierda a derecha y, ocasionalmente, se
consigue palpar una masa del tamafio de una aceituna, dura, mévil y no
dolorosa a la derecha del epigastrio y por debajo del borde hepatico.

La alteracién metabodlica mas frecuente en estos pacientes es la alcalosis
hipoclorémica-hipopotasémica debida a los intensos vomitos. La cifra sérica de
cloruros puede variar desde casi lo normal hasta incluso 70 mEq/1 y puede
utilizarse como indice grosero del déficit de potasio; asi, si el cloro es normal, el
déficit de potasio puede ser minimo.

DIAGNOSTICO.- La ecografia permite ver la tipica imagen de donut, y
medir el didmetro, grosor y longitud del musculo pilérico (regla de n: > 3 mm
de espesor parietal de piloro, > 14 mm de didmetro de oliva pilérica superior, y;
> 16 mm de longitud de oliva pildrica). Si existen dudas con la ecografia es
necesario realizar un estudio radiolégico con bario. Se observa entonces un
conducto pilérico delgado y alargado que se ve como una linea de bario tnica
(“signo de la cuerda”) o a veces doble y un bulbo duodenal en forma de
paraguas abierto sobre el piloro hipertréfico. La presencia de una tnica burbuja
aérea gastrica en la radiografia simple de abdomen, nos permite diferenciarle de
la atresia duodenal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.- Hay que realizar diagnoéstico diferencial con
todas aquellas causas de vomitos en las primeras semanas de vida: mala técnica
de alimentacién, reflujo gastroesofagico, insuficiencia suprarrenal congénita
(acidosis metabdlica con potasio sérico y sodio urinario altos), errores
congénitos del metabolismo (letargia, coma o convulsiones) y gastroenteritis.
Menos frecuente podria simular una estenosis hipertréfica de piloro la
existencia de una membrana pilérica o la duplicacion o estenosis del duodeno.

TRATAMIENTO.- El tratamiento es quirtrgico, después de corregir las
alteraciones metabdlicas, realizar lavado gastrico, administrar vitamina K y
mantener un ayuno de al menos 12 horas. La técnica es la piloromiotomia
extramucosa de Fredet-Ramstedt-Weber que consiste en la incisiéon de las capas
serosa y muscular del antro y del piloro dejando que la mucosa se prolapse
entre las fibras musculares. Posteriormente se reinicia la alimentaciéon oral de
forma gradual. Los vomitos cesan, en la mayoria de los casos, después de la
cirugia aunque radiologicamente puede persistir la estrechez del conducto
durante meses. Ocasionalmente persisten vomitos en los cinco dias siguientes al
postoperatorio que suelen deberse a la existencia de una gastritis. Si los vomitos
persisten después de cinco dias hay que pensar en una piloromiotomia
incompleta o en la existencia simultdnea de una hernia hiatal, estenosis
duodenal o un reflujo gastroesofagico.
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ANOMAL IAS CONGENITAS DE INTESTINO

ATRESIA Y ESTENOSIS INTESTINAL

La atresia intestinal es la causa mas frecuente de obstruccién intestinal

neonatal. Puede presentarse a cualquier nivel del intestino, duodeno, yeyuno,
ileon y colon. Son mas frecuentes a nivel yeyuno-ileal y son excepcionales las de

colon.

La incidencia de la atresia intestinal es aproximadamente de un caso por

cada 3.000-4.000 nacidos vivos. Esta frecuencia es similar a la de la atresia de
esofago y aproximadamente tres veces mayor que la enfermedad de
Hirschsprung.

Recuerdo embrioldgico. Existen, cladsicamente, dos teorias embriolégicas para

explicar la patogenia de las atresias intestinales:

a) Teoria de la recanalizacion de Tandler. Segun este autor, primitivamente el

tubo digestivo serfa un cordén rigido sin luz, que en sucesivas semanas
de gestacion se iria recanalizando hasta formarse completamente la luz
intestinal. Un defecto en la recanalizacién de ese intestino provocaria la
atresia.

Teoria vascular. Segun esta teoria un defecto en la vascularizacién del
intestino en la época prenatal provocaria la atresia. Existen una serie de
hechos que parecen demostrar la veracidad de esta tltima teorfa, como
son:

a. El hallazgo de meconio y células de descamacién intestinal
distales a la atresia.

b. La posibilidad de reproducir atresias intestinales en animales de
experimentacién provocando alteraciones vasculares. Esto es un
hecho comprobado por multitud de autores.

ANOMALIAS ASOCIADAS.- La atresia intestinal se asocia con frecuencia a

otras malformaciones congénitas:

a)

ce

~—"

£

e
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Genéticas, especialmente algtin tipo de trisomias. La trisomia 21 se asocia
a atresia duodenal (30% de los casos).

Cardiacas, frecuentemente canal comuin, ductus, etc.

Renales, frecuentes en las atresias bajas.

Prematuridad, casi constante en las atresias complicadas.

Defectos de la pared abdominal como el onfalocele y la gastrosquisis
pueden asociarse también a atresia intestinal.
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Hay que sefialar también que un 20% de los casos de atresia intestinal se
asocia a mucoviscidosis y su consecuencia es el ileo meconial.

TIPOS DE ATRESIA INTESTINAL.-

1. Atresia duodenal.
Hay diferentes tipos de obstruccién duodenal:
a. Enrelacién a su forma anatémica:
i. Completa, con frecuencia membranosa.
ii. Incompleta, generalmente estenosis provocada por
péancreas anular.
b. Enrelacion al lugar de atresia:
i. Supravateriana, excepcional.
ii. Infravateriana, las maés frecuentes.

El diagnodstico se realiza por la clinica y la radiologia. La imagen
radiolégica es tipica. Existen dos tnicas burbujas de aire en la cavidad
abdominal, que corresponden a estdmago y duodeno. Si la obstruccién es
infravateriana los voémitos son biliosos.

2. Atresia yeyuno-ileal.

Generalmente solitarias (multiples en el 6-20% de los casos), afectan por
igual a ambos sexos; siendo mas frecuentes en ileon distal (36%) o yeyuno
proximal (31%). Habitualmente se trata de nifios pequefios para su edad
gestacional. Existe la posibilidad de presentacién familiar, habiéndose descrito
un modelo de herencia autosémico recesivo. La imagen radiolégica es tipica con
niveles hidroaéreos multiples y asas dilatadas. Si se asocia a peritonitis
meconial aparecen calcificaciones peritoneales. Desde el punto de vista
morfologico podemos encontrar cuatro tipos de atresia yeyuno-ileal:

- Tipo I. Atresia membranosa. 20% de los casos. No hay interrupciéon del
intestino ni de su meso, sélo de su luz.

- Tipo II. Este tipo de atresia muestra dos bolsones ciegos separados por un
cordon fibroso. (30% de los casos).

- Tipo Illa. En este tipo hay separacién de bolsones con defecto de meso. Es el
mas frecuente. (35%).

- Tipo IIIb. Este tipo se llama también “apple peel” o “arbol de navidad” (10%).
Es una malformacién compleja que asocia una atresia yeyunal y un gran defecto
de meso. El ileon muy corto, aparece enrollado sobre una arteria ileocélica, en
forma de peladura de manzana. Esta malformacion se asocia a intestino corto y
a prematuridad.

- Tipo IV. Atresia multiple (5%). Suele incluir varias atresias de diferentes tipos.
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Fig. 5. Tipos de atresia intestinal.

3. Atresia colica.

Se presenta como interrupciéon completa de la luz intestinal a nivel célico. Su
mayor frecuencia es del tipo I o membranosa aunque podemos encontrar
atresias a lo largo del marco célico de iguales caracteristicas que las del delgado.

4. Atresias ano-rectales

Son las mas frecuentes en el grupo de las atresias de intestino grueso. Se
clasifican en altas o bajas segtn la separacion del bolsén rectal en relacion al
periné. Es frecuente que las atresias altas tengan fistulas rectourinarias y
malformaciones asociadas (60% de los casos), mientras las bajas tienen un
porcentaje menor de anomalias asociadas (20% de los casos).

5. Ileo meconial

El ileo meconial se produce cuando existe una impactaciéon del meconio a
nivel del ileon terminal y colon, y provoca una obstruccién completa en el
periodo fetal. Esta impactacién estd provocada por la existencia de un meconio
anormalmente espeso y adherente, dificil de extraer de la luz intestinal incluso
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quirargicamente. Es la consecuencia de la fibrosis quistica, que se encuentra en
el 95% de los casos de ileo meconial.

Clasicamente se diferencian dos tipos de ileo meconial, el simple y el
complicado:

a.  Elsimple (60%) se caracteriza por la impactacion de meconio intestinal
sin otra patologia intestinal asociada.

b.  El complicado se asocia a una serie de cuadros patolégicos intestinales
que agravan extraordinariamente el pronodstico. Los més frecuentes
son:

El Vélvulo de intestino delgado.

La atresia de ileon, tinica o multiple.

El seudoquiste meconial.

La estenosis ileal.

La perforacioén intestinal con peritonitis meconial.

Ol = W N~

A estas situaciones complejas hay que unir siempre el comportamiento
clinico de estos enfermos de mucoviscidosis, con secreciones constantes,
neumonias de repeticion (1% causa de muerte en estos nifios) que ocasionan con
frecuencia neumotoérax, trastornos de absorcién intestinal, etc.

La sintomatologia neonatal suele comenzar como la de una obstruccién
intestinal baja, con vémitos biliosos a las 12 6 24 horas del nacimiento,
distension abdominal y ausencia de deposicién meconial. La radiologia nos
demostrard un cuadro obstructivo con actmulo granular denso que los
radidlogos llaman en “miga de pan”, de predominio en flanco derecho, a veces
con calcificaciones meconiales por peritonitis meconial, y en ocasiones con
neumoperitoneo por perforacién intestinal.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO.- Todo tipo de atresia intestinal provoca
un cuadro de obstruccién intestinal en el neonato que con frecuencia es
diagnosticado antes del nacimiento por ecografia a la madre (en el seno de un
polihidramnios), y por un cuadro sindrémico tipico consistente en:

- Distensiéon abdominal.
- VOmitos biliosos.
- Deshidratacion y alteracién del equilibrio acido-base.

Ello impone una actitud urgente en el diagndstico y tratamiento
quirargico.

El diagnéstico se realiza por la clinica y la radiologia. Asi una Rx de
abdomen en posicion erecta nos dard inmediatamente el diagnostico de
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obstruccién intestinal y la altura de la misma, dependiendo fundamentalmente
de la cantidad de aire intestinal dilatado que veamos en la radiografia. No se
debe dar contraste de bario, pues dificultaria el paso de fluido en el
postoperatorio. Si podemos afiadir un contraste hidrosoluble, aunque
generalmente no es necesario, y con la radiologia simple basta para imponer el
tratamiento quirdrgico. Es interesante afiadir que en casos de obstruccion
intestinal alta, duodenal, un enema opaco puede ayudar en el diagnoéstico de
una malrotacién intestinal con obstruccién duodenal extrinseca.

La expulsion de meconio puede ayudarnos también en el diagnodstico.
Las atresias altas se acompafian de expulsion normal de meconio, nunca las
bajas.

El tratamiento preoperatorio estd encaminado a situar al neonato en las
mejores condiciones posibles para la intervencién quirargica: fluidoterapia y
antibioterapia IV.

TRATAMIENTO OPERATORIO.- El cirujano debe realizar una laparotomia
amplia, para explorar cuidadosamente no sélo la zona donde se presume la
obstrucciéon sino la totalidad del intestino buscando todo tipo de anomalias,
otras atresias, malposiciones, duplicaciones, etc.

En casos de atresia duodenal por pancreas anular, el cirujano practicaré
siempre una duodenoduodenostomia laterolateral por encima del péncreas sin
intentar disecarlo. Si la obstruccion es membranosa se puede resecar la
membrana mediante una duodenostomia. En el recién nacido esta
contraindicado realizar una técnica de gastroenteroanastomosis como se realiza
con frecuencia en el adulto. Se debe realizar una gastrostomia descompresiva y
pasar una sonda transanastomoética a través del mismo orificio de la
gastrostomia.

En casos de atresia intestinal, el cirujano debera realizar una anastomosis
terminoterminal entre los extremos atrésicos siempre que esto sea posible.
Frecuentemente la diferencia de tamafio en el proximal dilatado, y el distal
minimo hacen necesario una remodelacion del asa proximal para conseguir una
buena anastomosis. Se aconseja la gastrostomia en caso de atresia yeyunal.

En casos de atresia multiple se deben resecar aquellos fragmentos de
intestino que se presuma inviables, atin teniendo en cuenta que se puede dejar
el intestino del neonato extraordinariamente corto. En estos casos hay que
procurar conservar, si esto es posible, la valvula ileocecal, pues su papel en
casos de cortedad intestinal es fundamental para asegurar la supervivencia. Ese
“sindrome de intestino corto” reviste especial gravedad en la época neonatal y
necesita de un adecuado tratamiento postoperatorio apoyado en la nutricién
parenteral y enteral hasta que el intestino recupera su capacidad absortiva
normal.
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En otras ocasiones cuando las condiciones del intestino no permitan
realizar una anastomosis con garantia, el cirujano debe optar por realizar una
ileostomia o colostomia, derivando temporalmente el intestino hasta conseguir
la recuperacion local suficiente como para asegurar su vitalidad.

En caso de ileo meconial el tratamiento quirdrgico consiste en realizar
una laparotomia y extraer manualmente el meconio intestinal mediante una
enterostomia generalmente en el ileon terminal. Existen ademas una serie de
farmacos hiperosmolares (gastrografin, acetil cisteina, etc.) que pueden ayudar
a solucionar un cuadro de obstruccién meconial, generalmente a continuacién
de la cirugia, que en gran parte de los casos (40%) es imprescindible. Estas
sustancias se utilizardn en enemas rectales y en infusion gastrica. También se
utilizan a través de la ileostomia que el cirujano deja después de la intervencion
para limpiar el colon de meconio en los dias posteriores a la misma. Las
complicaciones (shock hipovolémico o perforaciéon -durante la administraciéon
del enema o hasta 48 horas después-) suelen ser poco frecuentes, y si el neonato
no tiene otras malformaciones los resultados son muy buenos.

DIVERTICULO DE MECKEL

Es la anomalia mas frecuente del tubo digestivo. Este diverticulo
verdadero existe en un 2-3% de las personas, con una proporcién varén-mujer
de 3:1;, y es el resultado de wuna atresia incompleta del conducto
onfalomesentérico que comunica el intestino con el saco vitelino en el embrién.
Puede persistir un cordén fibroso desde el diverticulo hasta el ombligo y
ocasionalmente todo el conducto ser permeable; en ese momento, se habla de
conducto onfalomesentérico persistente.

ANATOMIA PATOLOGICA.- El diverticulo de Meckel se encuentra a unos
50-75 cm antes de la valvula ileocecal en el borde antimesentérico. En mas de un
35% de los casos existe tejido gastrico o pancreatico cerca de su extremo. La
secrecion de acido o pepsina por esta mucosa puede producir una tlcera con
sangrado posterior, en la base del diverticulo o en el intestino adyacente. Puede
ocurrir también diverticulitis llegando incluso a la perforacion. Ocasionalmente
el diverticulo de Meckel se convierte en la cabeza de una invaginacion ileo-ileal
y mas raramente puede volvularse. Si el diverticulo se aloja en una hernia
inguinal indirecta se habla de hernia de Littré.

MANIFESTACIONES CLINICAS.- Los dos afios son la edad mas frecuente
para el inicio de los sintomas, siendo el mds caracteristico la hemorragia rectal
no dolorosa, que aparece aislada, sin heces; con un color oscuro o pardo rojizo.

Puede manifestarse también como hemorragias ocultas en heces
produciendo una anemia ferropénica refractaria al tratamiento con hierro.
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Si aparece dolor abdominal puede ser agudo, por diverticulitis, o vago y
recidivante. Puede haber también sintomas de peritonitis por perforaciéon de
una ulcera en el diverticulo, o de obstruccién intestinal si se ha producido una
invaginacion o un vélvulo. Un nifio (no recién nacido) con obstruccion
intestinal, si no ha sido operado anteriormente y se descarta una invaginacion,
lo més probable es que tenga un diverticulo de Meckel o un remanente fibroso.

DIAGNOSTICO.- Se realiza mediante la gammagrafia con tecnecio-99, que
se elimina por mucosa gastrica. Es una prueba segura y especifica. Si es
negativa, es muy poco probable que el paciente tenga un diverticulo de Meckel.
Esta patologia no puede demostrarse en estudios radiograficos con bario.

TRATAMIENTO.- Extirpacién quirdrgica del diverticulo. Ocasionalmente
sin reseccion del ileon adyacente, pero si la cirugia se realiza tras sangrado o
sospecha de tlcera, se retirard el minimo segmento intestinal posible y se
realizara anastomosis término-terminal.

ANO IMPERFORADO

Se trata de una malformacion congénita sin una apertura anal obvia. La
mayoria tienen una fistula desde recto distal hasta periné o aparato
genitourinario. La incidencia es de 1 por cada 5000 nacimientos. Puede ocurrir
de forma aislada o como parte del sindrome VACTERL.

ATR/JESTENOSIS DE ANO/RECTO
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Fig.6: Incidencia de atresia/estenosis anal.

Desde el punto de vista clinico, las lesiones se dividen en altas o bajas,
dependiendo si el final de la malformacién queda por encima o por debajo del
componente puborrectal del complejo del elevador del ano. Las malformaciones
bajas pueden manejarse con simples dilataciones o cirugia menor perineal,
como la anoplastia perineal. Se sospechara si en NINOS aparece meconio en
cualquier lugar del periné o en el rafe medio del escroto, ain ante falta de
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evidencia de fistula anocutédnea. En las NINAS suele ser evidente una fistula
anocutdnea o anovestibular. Los defectos altos requieren colostomia temporal
neonatal, y una correccion formal posterior a los 3-9 meses, cerrando entonces
la colostomia: anorrectoplastia mediosagital de Pena vs procedimiento de
Mollard. Se sospechara en NINOS, si el meconio aparece en la orina pero no es
visible en ningtin lugar del periné. La mayoria de las lesiones altas finalizan con
una fistula desde el intestino a vejiga, uretra o vagina. A menudo estas
anomalias se asocian con malformaciones en tracto genitourinario, espinal o
cardiaco. En las lesiones altas el esfinter anal interno estd ausente en
practicamente todos los casos mientras que el externo esta presente al menos en
parte, aunque su relacién normal con la ampolla se ha perdido si el ano es
ectépico o no existe apertura a periné. Como norma los pacientes con defectos
en el sacro tienen menos desarrollados los musculos esfinterianos.

Las complicaciones mas frecuentes incluyen: la recurrencia de la fistula
rectourinaria, el prolapso de la mucosa, estrefiimiento, e incontinencia, siendo
ésta el principal problema. El principal determinante de si se alcanzard o no
continencia normal es el nivel de la lesién, ya que s6lo una minoria de aquellos
con lesiones altas alcanzardn dicha continencia antes de la edad escolar,
consiguiendo una aceptable continencia social al llegar a la adolescencia.

La ecografia y el TC han sido recomendados como ayuda para
determinar el nivel de la lesién. Una radiografia lumbosacra y una ecografia del
aparato urinario debe ser realizada en todos los casos. Si existen dudas acerca
del nivel de la fistula en nifios, se realizara una urografia retrégrada.

Las lesiones altas son mds comunes en nifios, pero no hay factores
genéticos de riesgo conocidos. Pueden asociarse anomalias que incluyen la
atresia esofdgica, intestinal, malrotaciones, agenesia renal, hipospadias, reflujo
vesicoureteral, extrofia vesical y alteraciones cardiacas y esqueléticas.

La clasificacion mas aceptada (Wingspread), distingue dos tipos
principales:

- Supraelevador: Grupo alto e intermedio.
- Transelevador.

Algunos reconocen un tercer grupo en el cual se incluyen malformaciones
cloacales en las cuales el tracto urinario, genital y gastrointestinal vierten a un
canal comtn que comunica con el periné. Clinicamente la mayor parte de estas
malformaciones se reconocen al nacimiento por la ausencia de un ano normal,
comenzando precozmente con signos y sintomas de obstruccién intestinal baja.
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ENFERMEDAD DE HIRSCHPRUNG O MEGACOLON CONGENITO.

Su incidencia aproximada es de 1:5.000 nacidos vivos (la mayoria a
término), con una proporciéon varén:mujer de 4:1 (raza blanca=raza negra).
Existe historia familiar el el 7% de los casos (hasta en el 21% si se extiende hasta
el ciego). Es la causa mas frecuente de obstrucciéon de colon en el recién nacido y
supone un tercio del total de las obstrucciones neonatales. Se observa con mas
frecuencia en la trisomia 21 (entre el 3 y el 10%), en el sindrome de Laurence-
Moon-Biedl-Bardt, en el sindrome de Waardenburg y junto con megavejiga-
megauréter, criptorquidia, defectos del tabique interventricular y diverticulo de
Meckel.

ETIOLOGIA.- Falta de emigracion entre las semanas 8 y 12 de gestacion, de
las células de la cresta neural a la pared intestinal o fallo en la extension créaneo-
caudal de los plexos mientéricos y submucosos de dicha pared. A nivel
molecular se han encontrado mutaciones en el protooncogén RET tanto en casos
familiares como en esporddicos; asi como mutaciones en los genes para los
receptores de endotelina 3 y endotelina B.

ANATOMIA PATOLOGICA.- Existe un segmento de pared intestinal sin
células ganglionares que va desde el ano hasta una distancia variable. En el 85%
sOlo esta afectado el recto-sigma, en el 15% llega hasta el angulo hepéatico y en
un 5% es aganglionico todo el colon (en estos casos puede existir aganglionismo
también en ileon, yeyuno e incluso duodeno). Se observa hipertrofia muscular
en la zona previa al segmento afectado y puede haber importante dilatacién del
intestino con gases y heces acumulados, lo que puede conducir a isquemia de la
pared y a enterocolitis. Hay un aumento de acetilcolinesterasa debido al
aumento proporcional de terminaciones nerviosas preganglionares, asi como un
déficit en la actividad de la sintetasa de 6xido nitrico.

MANIFESTACIONES CLINICAS.-En los recién nacidos puede manifestarse
como falta de expulsién de meconio o posteriormente con sintomas de una
obstruccion intestinal parcial o completa con vémitos, distension abdominal y
ausencia de deposiciones. Los vomitos pueden ser biliosos e incluso fecaloideos
y puede haber pérdida de peso y deshidratacion.

Durante el periodo neonatal puede observarse también diarrea
alternandose con el estrefiimiento que puede producir una enteropatia pierde-
proteinas con edema e hipoproteinemia. Estos sintomas son mas leves si el
paciente toma lactancia materna. La diarrea puede evolucionar a una
enterocolitis fulminante debida al Clostridium difficile y ser precipitada por la
distension del colon. Produce deshidratacién, shock y puede ser mortal en 24
horas. Es prioritario el rapido diagnoéstico de dicho cuadro ya que es la primera
causa de muerte en estos nifios, elevando la mortalidad del 4 al 33%.
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En los nifios mayores esta enfermedad produce estrefiimiento crénico, a
veces desde el periodo neonatal, y distensién abdominal. En el tacto rectal no se
palpan heces en el recto (en ocasiones se produce emision de heces
inmediatamente tras el examen digital). En los casos graves puede haber
desnutricion que unido a la distensién abdominal puede confundir con un
sindrome de malabsorcién. Puede haber anemia hipocroma. En raras ocasiones
esta enfermedad se manifiesta s6lo como encopresis si el segmento agangliénico
se limita al esfinter anal interno, y al conducto anal y recto inmediatamente
vecinos. También puede cursar con ITUs recurrentes, obstruccion urinaria e
hidronefrosis por la compresion extrinseca de la via urinaria.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.-La enfermedad de Hirschprung debe
distinguirse durante el periodo neonatal de: sindrome del colon izquierdo
hipoplésico (mas frecuente en hijos de madres diabéticas), hipomotilidad por
hipermagnesemia, displasias neuronales, sindrome del tapén meconial,
hipotiroidismo, sepsis, insuficiencia adrenal, hijos de madres adictas a opidceos,
y la atresia ileal con microcolon. En pacientes mayores se puede confundir esta
enfermedad con: megacolon adquirido, estrefiimiento idiopético crénico,
estrenimiento rebelde, etc.

DIAGNOSTICO.- Se realiza mediante biopsia rectal que debe tomarse un
centimetro, como minimo, por encima de la linea pectinada ya que el namero
de células ganglionares desciende habitualmente en la ultima porcién del recto.
Ademas de la ausencia de células ganglionares, se puede demostrar en la
biopsia un aumento de acetilcolinesterasa mediante técnicas histoquimicas.

La radiografia simple de abdomen en lactantes con esta enfermedad
demostrara dilataciéon de asas con ausencia de aire a nivel de recto (region
presacra). En el enema opaco los hallazgos diagndsticos son:

=

Cambio brusco de calibre del intestino entre la porcién gangliénica
dilatada) y la agangliénica (estrecha).

Contracciones en “dientes de sierra” en el segmento agangliénico.
Pliegues transversales paralelos en el colon proximal dilatado.

Colon proximal engrosado, nodular y edematoso si hay enterocolitis.
Retraso en la evacuacién del bario mas de 24 horas.

—_

AN

Estas caracteristicas pueden no aparecer de manera completa en el recién
nacido debido a que no existe ain una clara diferencia de tamafio entre el
segmento enfermo y el sano.

La manometria anorrectal muestra una intensa elevacion de la presiéon en
el esfinter anal interno al distender el bal6n en la ampolla rectal. La exactitud de
la prueba es de un 90% excepto en recién nacido. Una respuesta normal excluye
el diagndstico de megacolon congénito; si el resultado es dudoso sera necesaria
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la biopsia. Es una prueba muy ttil en nifios con segmentos aganglionicos muy
cortos (< 5cm) y/o que tienen Rx baritada normal.

TRATAMIENTO.-EI tratamiento es quirtrgico y en los recién nacidos se
realiza en dos tiempos. En primer lugar se realiza una laparotomia limitada con
biopsias multiples y se hace una colostomia con la parte mas distal del colon
normal. Cuando el lactante tiene aproximadamente 12 meses de edad se realiza
la segunda parte o reparacion completa. Consiste en escindir el segmento
aganglionico y tirar del segmento gangliénico hacia abajo a través del ano para
anastomosarlo al conducto anal no mas alld de 2.5 cm de la linea pectinada
anorrectal (técnicas de Swenson, de Duhamel o la modificada de Soave o de
Boley). No estan indicados los enemas de limpieza repetidos con el deseo de
retrasar la cirugia, ya que el pronéstico empeora mucho si ocurre un episodio
de enterocolitis antes de la intervenciéon. En casos de aganglionismo total de
colon la intervencién quirtrgica definitiva se hara a los 12-18 meses segin la
técnica de Martin (anastomosis entre el intestino delgado funcionante y el colon
distal a nivel del angulo esplénico) o de Ziegler (miomectomia total).

En nifios mayores se recomienda también una colostomia previa que se
cierra después de la cirugia definitiva.

Después de la cirugia puede tardar en adquirirse los hdabitos de la

defecaciéon y puede haber incontinencia alternando con diarrea, pero con el
tiempo la mayoria de los nifios recobran la continencia.

DEFECTOS DE ROTACION DEL INTESTINO

MALROTACION INTESTINAL

La rotacion y fijacion del intestino tiene lugar dentro de los tres primeros
meses de la vida fetal. En los estadios més precoces el tubo digestivo es un
conducto tnico desarrollado fuera de la cavidad celémica que tiene que irse
diferenciando en sus diferentes tipos, y establece una serie de rotaciones para
adaptarse a su nuevo habitaculo dentro de la cavidad abdominal. Si estas
rotaciones se realizan de forma patoldgica, o existen factores extrinsecos que
imposibilitan la fijacion normal de este intestino, se producen las llamadas
malrotaciones intestinales, de las que se estudian diferentes tipos pero que
todas ellas pueden provocar obstrucciéon intestinal en la época neonatal con
mayor o menor precocidad.

1. Situaciéon de “No Rotacion”: se denomina también “meso comun” o
malrotaciéon tipo I. En esta situacion el intestino se encuentra sin fijar, el
duodeno es anterior a los vasos mesentéricos y el colon estd absolutamente
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libre, sin fijacién alguna Se encuentra con frecuencia en defectos congénitos de
la pared anterior del abdomen (onfalocele, gastrosquisis) y también en hernias
diafragmaticas. La complicacion més grave y frecuente de esta situacion el
voélvulo intestinal, que se produce al rotar mas de 360 grados el intestino sobre
el eje de los vasos mesentéricos. En estas ocasiones el cuadro clinico es muy
grave, la sintomatologia es aguda con obstrucciéon intestinal completa,
hemorragias, etc; y atin interviniéndose con urgencia la mortalidad es muy alta.

2. Malrotacién tipo II: En este caso el duodeno no llega a colocarse en su
posicion normal y su rotacién se produce sin pasar por debajo de los vasos
mesentéricos. Se suele acompafiar de bandas fibrosas (de Ladd) que desde el
parietocolico derecho llegan a la raiz del meso y comprimen el duodeno a su
paso, obstruyendo su luz de manera extrinseca.

3. Malrotacién tipo III: En este tipo se produce un defecto de rotacién mas
complejo. Existen subdivisiones de este grupo, aunque en sintesis podemos
encontrar hernias de delgado formadas con repliegues peritoneales con el
mesocolon o parietocdlico derecho que forman las Illamadas hernias
paraduodenales o mesocoélicas, que provocan la obstrucciéon del intestino
delgado.

4. Rotaciéon incompleta del colon: En estos casos el ciego aparece debajo del
higado o adherido a él. Existen bandas fibrosas que comprimen el duodeno y
provocan su obstruccién.

El estudio radiolégico con contraste nos ayudard al diagnostico,
visualizando la rotacién duodenal, y el enema opaco nos ayudara a demostrar
la situacion del colon.

TRATAMIENTO.- En caso de vélvulo el cuadro clinico es muy grave, el
estado general estd afectado y el neonato cae en shock con rapidez al sufrir
compromiso vascular intestinal. No se debe perder tiempo en exploraciones
complementarias que no sean estrictamente necesarias.

- La radiologia nos demostrara muy escaso aire intestinal.

- La colocaciéon de una sonda nasogéstrica demostrara la existencia de
sangre oscura o en posos de café.

- Es necesario reponer el estado general del nifio lo mejor posible, pero la
intervencion quirtrgica es muy urgente.

- En caso de malrotaciéon sin vdélvulo, con compresion duodenal
extrinseca la urgencia es menor y seguiremos la pauta de cualquier tipo de
obstruccion intestinal alta.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO.- En caso de volvulo el cirujano debe realizar
una laparotomia amplia y explorar todo el intestino. Debe desvolvular el
intestino y esperar unos minutos hasta que se recupere la vascularizacién del
mismo o se delimiten claramente las zonas que se deben resecar por
irreversibilidad de su alteracion vascular. Si la situacion del intestino no nos
permite delimitar la reseccién, esta justificado cerrar la laparotomia y a las 48
horas volver a abrir para revisar de nuevo el intestino. Se puede utilizar una
cremallera sintética, poco empleada todavia en Cirugia pediatrica y mas en
adultos para revisar el intestino cada 12 horas. Si el cirujano tiene que hacer una
gran reseccion, puede quedar como resultado un intestino corto, con su amplio
cortejo de complicaciones.

En caso de Malrotacion simple, sin volvulo, se deben seccionar las
bandas que comprimen el duodeno u otras visceras y dejar el intestino en la
mejor situacion posible, generalmente con el delgado a la derecha y el colon a la
izquierda.

En todos los casos de malrotacion intestinal, el cirujano que practica la
laparotomia, debe resecar el apéndice, si éste es asequible en su abordaje, pues
este hecho puede beneficiar extraordinariamente al paciente en el futuro.

TRATAMIENTO POSTOPERATORIO.- Hay casos en los que se plantea a priori
un postoperatorio largo y dificil. Es el caso del gran resecado intestinal, como
consecuencia de un voélvulo completo. En estos caos el neonato entra en el
protocolo de tratamiento del “sindrome de intestino corto”, y se establece en
primer lugar un periodo largo de alimentacion parenteral exclusiva, que es
sustituida luego por enteral continua con dietas elementales, hasta que se llega
a la ultima fase de tratamiento con la dieta oral fraccionada. En estos pacientes
el postoperatorio comienza ya con la exigencia de vias centrales no sélo para
monitorizaciéon de pardmetros convencionales como pueden ser la presion
venosa o arterial, sino también para la administraciéon de soluciones
parenterales de alimentacion.

Otros casos, el de las malrotaciones que se resuelven sin resecciéon
intestinal, plantean un postoperatorio muy simple, el de una simple
laparotomia que si no surgen complicaciones puede comenzar con transito
intestinal a las 72 horas.

Cuando se resecan bridas que comprimen de forma extrinseca el
intestino, una vez resecadas, pueden de alguna manera volver las asas a su
posicion primitiva y tardar 3 6 4 dias mas de lo normal en establecerse un
transito intestinal normalizado.
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DUPLICACIONES DIGESTIVAS

Se denominan duplicaciones digestivas, aquellas formaciones quisticas,
que se desarrollan en las cercanias del tubo digestivo, generalmente sin
conexioén con él, a menos que se perforen. Su epitelio es digestivo y secretor. Su
localizacion es variable y podemos encontrdrnoslas a lo largo de todo el
trayecto digestivo: eséfago, estomago, duodeno, e intestino delgado y recto.
Desde el punto de vista embriol6gico, parece 16gico pensar que son remanentes
del conducto neuroentérico, o segin la teoria de Tander, defectos en la
recanalizacion de su clasico modelo digestivo.

El diagnéstico se realiza a veces de manera fortuita, asintomatica, y otras
veces por los sintomas que se acompafan, como son dolor, disfagia, volvulo
intestinal, hemorragias digestivas, etc. La prueba mdas segura para el
diagnostico de las duplicaciones esofagicas es la Resonancia Nuclear Magnética.
En el abdomen, la ecografia puede ser suficiente, pues se evidenciara una masa
en la proximidad del intestino, que a veces lo comprime, especialmente cuando
es una duplicacién rectal, de contenido liquido y de forma redondeada o
tubular.

El tratamiento debe ser quirdrgico, con extirpacion de la masa quistica
con frecuencia unida al asa del intestino adyacente. En el térax las
duplicaciones esofagicas provocan disfagia, y a veces disnea y dificultad
respiratoria al encontrarse entre la traquea y el es6fago.

El tratamiento postoperatorio depende del tipo de la intervencién, pero
en general es el de una minima reseccién intestinal sin infeccién.

DEFECTOS DE LA PARED ABDOMINAL

HERNIA UMBILICAL

Se produce por el cierre incompleto o debilidad del anillo umbilical. El
epiplon o intestino herniado estd recubierto por la piel. Mas frecuente y
llamativa en la raza negra, se manifiesta como una tumefacciéon blanda, que
aparece sobretodo cuando el nifio llora. La mayoria aparecen durante los seis
primeros meses y desaparecen espontaneamente antes del primer afio; incluso
algunas de gran tamafio desaparecen a los cinco afios sin actitud terapéutica
alguna, por lo que en general no esta indicado el tratamiento quirtrgico.
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ONFALOCELE

La integridad de la pared abdominal fetal depende del apropiado
pliegue craneocaudal y lateral del disco embrionario. En condiciones normales
dicho proceso da lugar a un anillo umbilical intacto en torno a las cinco
semanas de gestaciéon. El fallo en la migraciéon y fusiéon de los pliegues
abdominales laterales supone una insercién del cordén umbilical sobre un saco
de onfalocele central rodeado de un revestimiento, es decir es la herniacién del
paquete abdominal por la raiz del cordén umbilical, recubierto por peritoneo. El
tamafio del saco dependera de su contenido: estémago, intestino, higado, bazo,
etc. El defecto en el crecimiento y fusiéon de los pliegues laterales y craneales
originara la pentalogia de Cantrell: hendidura esternal, defectos diafragmaticos,
pericardicos, cardiacos (incluyendo ectopia cordis) y onfalocele. Si el defecto es
caudal y lateral aparecera extrofia vesical o cloacal con onfalocele hipogéastrico.
La incidencia de malformaciones asociadas es mayor que en la hernia umbilical
o la gastrosquisis, e incluye anomalias cardiacas, neurolégicas, genitourinarias,
esqueléticas o cromosdmicas (trisomias 13, 18 y 21) hasta en el 67% de los casos.
Otra posibilidad es la aparicion del sindrome de Beckwith-Wiedemann:
onfalocele, macroglosia, macrosomia e hipoglucemia. En estos casos la
hiperplasia pancreatica o nesidioblastosis puede asociarse a severos casos de
hipoglucemia en las primeras horas de vida, las cuales pueden causar dafios
neurolégicos permanentes si no se anticipa este hecho.

Onfalocele.
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GASTROSQUISIS

A diferencia del onfalocele el tamafio en el defecto de la pared abdominal
es mas pequefio y lateral al ombligo. El cordéon umbilical se encuentra
normalmente inserto en la pared abdominal justo a la izquierda del defecto.

En la gastrosquisis no hay saco de revestimiento y las visceras herniadas
son una pequena cantidad de intestino o colon ascendente. El intestino
herniado puede presentar atresias, isquemias segmentarias, etc. El compromiso
vascular sucede como consecuencia de la compresién del flujo de los vasos
mesentéricos cuando el defecto en la pared abdominal es extremadamente
pequefio. Otra posibilidad es la aparicion de serositis intestinal fruto de la
exposicién al liquido amniético, y esto esta temporalmente relacionado con la
emision de orina fetal.

La patogénesis de la gastrosquisis es controvertida; segin Shaw surge
como consecuencia de la ruptura de una hernia umbilical en el punto mas débil
del saco herniario, es decir, a nivel de la involucion de la vena umbilical
derecha.

La gastrosquisis rara vez se asocia a malformaciones extra
gastrointestinales de importancia. Pueden verse sin embargo con relativa
frecuencia casos de atresias yeyunoileales, enteritis isquémicas, malrotaciones,
prematuridad (hasta en el 60% de los casos), etc.

La incidencia de gastrosquisis se ha incrementado en las tltimas tres
décadas, pero sigue siendo una entidad poco comun. Posiblemente en relacion
con deficiencias dietéticas, es mucho mas comun que el onfalocele en madres
jovenes, y con un indice de masa corporal bajo durante el embarazo. También
se han detectado en estas mujeres bajos niveles de alfa-caroteno, glutation y una
ingesta elevada de nitrosaminas.

El diagnéstico de todas estas anomalias es evidentemente de visu,
aunque el diagnoéstico prenatal ecografico es de eleccion.

Para estas entidades es importante el manejo precoz de su exceso de
pérdida de calor, fluidos y proteinas como consecuencia de la exposiciéon
visceral. Ademds estos nifios tienen un elevado riesgo de contaminacién y
sepsis debido a la ausencia de barrera cutdnea, por lo que deben recibir
antibidticos de amplio espectro, ademas de una “cubierta” hiimeda, templada e
impermeable a fluidos. Dentro del manejo inicial debe explorarse la lengua para
descartar macroglosia y palpaciéon esternal para excluir hendiduras u otros
defectos que suelen asociarse a anomalias cardiacas, las cuales influyen en el
momento a realizar la cirugia. Los nifios con intestino eviscerado expuesto,
requieren cirugia inmediata tras la resucitacion, mientras que aquellos con saco
herniario pueden ser evaluados con més calma. La correccién quirtrgica sera
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individualizada y aunque el cierre del defecto de la pared en el primer acto
quirargico es deseable, no es esencial. Hay varias posibilidades quirargicas:

1. Correccion de la hernia v cierre del defecto abdominal. Es el caso de
nifios con evisceracion intestinal pequefia y aislada. Al reintroducir el
contenido herniado, puede producirse un aumento de la presion
intraabdominal que comprometa el retorno venoso de la vena cava
inferior, y una elevacion diafragmatica que origine complicaciones
respiratorias y hemodindmicas. Por ello estos nifios a menudo requieren
periodos prolongados de soporte ventilatorio y paralisis muscular.

2. Reduccién en etapas. Preferible para nifios con defectos grandes que
contienen higado e intestino, y para aquellos que no toleran la correccién
anterior. Supone la colocaciéon de una malla o prétesis de silastic que
refuerce el conjunto y permita la reduccién paulatina y diaria del
material herniado en la cavidad abdominal. El proceso total puede llevar
diez dias o mas, y al final el silastico serd retirado y la pared abdominal
cerrada. Debe vigilarse el compromiso vascular a través de la malla y
controlarse la infeccién local con aplicaciéon de povidona yodada. Si la
reducciéon completa no es posible después de 10-14 dias, la hernia
residual serd cubierta con piel como se describe en el apartado siguiente.

3. Uso de un “alerén” de piel sobre la viscera herniada sin reparacién de
la pared. Se usa de forma primaria en aquellos con multiples y complejas
anomalias congénitas. Esta piel se movilizard lateral e inferiormente,
pero no en direccién craneal para no impedir el crecimiento torécico.
Posteriormente la hernia ventral se reparara a los 6-12 meses, lo cual dara
tiempo al crecimiento de la cavidad peritoneal. Mientras tanto el nifio
debera dormir en dectibito prono.

4. Métodos no quirdrgicos. Consiste en el desecado del saco y esta
indicado en nifios que no toleran la cirugia y en aquellos con anomalias
congénitas incorregibles. También puede utilizarse cuando la reduccién
por etapas falla por complicaciones infecciosas. Entre los agentes usados
se incluye el mercurocromo, el thimerosal (Merthiolate), sulfadiazina
argéntica, nitrato de plata, alcohol, diversos polimeros e injertos cutaneos
humanos y porcinos.

Incluso bajo 6ptimas condiciones existe un riesgo incrementado de
enterocolitis necrotizante y obstruccién intestinal mecénica, que pueden ocurrir
meses después de la cirugia. La hiperalimentacién temprana ha mejorado las
tasas de mortalidad y permitido una normal nutricién y mantenimiento de la
temperatura corporal. Independientemente del método quirargico empleado la
hernia ventral a lo largo de la linea de cierre es un hecho comtn y requiere su
posterior reparacion en quiréfano.
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Fig. 7: Incidencia de onfalocele y gastrosquisis.
Prevalencia x 10.000 RN por Comunidades Auténomas:
Atresia/estenosis Atresia/estenosis |Onfalocele Gastrosquisis
de es6fago de ano/recto
80-85 86-99 2000 |80-85 86-99 2000 |80-85 86-99 2000 [80-85 86-99 2000
Andalucia 378 2 0* (277 1,78 199| 05 1,26 0 |126 037 0*
Aragon 1,89 0 1,26 0 1,26 5,69 0 0
Principado de Asturias | 1,94 2,71 0 7,77 155 0O* 0 0,39 595**|194 0 0*
Islas Baleares (Menorca)| 447 278 0 |895 278 0 0 0 0 0 0 0
Canarias 129 2,62 1146| 0 1,43 0 0 0,48 0 0 1,19 11,46**
Cantabria 1,37 0 034 284 0,68 0 0,34 0
Castilla-La Mancha 1,8 21 084|301 229 0 |[245 105 0* |[038 02 084
Castilla y Leén 258 1,53 435|238 239 58 [ 258 144 0* | 04 0719 0
Catalufia 281 1,12 193|281 223 09 | 028 0,77 0 |056 017 0
Comunidad Valenciana | 1,52 0,72 0 1,01 1,44 2,64 0 1,08 0 0,51 0 0
Extremadura 09 285 164|189 374 327|189 232 0 0 089 0
Galicia 1,28 1,71 3,61 | 278 3,14 0 1,93 1,29 181 |064 1 0
La Rioja 078 15 0 [706 1 0* | 314 05 0 0 0 0
Comunidad de Madrid | 281 165 08| 04 165 085| 1,2 093 169 | 0 031 0
Region de Murcia 089 242 286|266 259 215|266 104 072 | 0 078 143
Navarra 45 1,56 2,57 2,34 1,28 1,17 128 0
Pais Vasco 1,55 1,71 0 (155 248 0 |253 078 0* |058 0,62 0
Andorra 3,19 0 0 0
TOTAL: 23 185 151*|254 217 161 | 1,7 107 057|055 04 047
Chi-cuadrado: 308 17,6 24,9295 233 1583|2166 16,6 2495|11,16 314 51,36
p<0,05: + - - + - - - + +

* Existe tendencia lineal DECRECIENTE estadisticamente significativa.
** Existe tendencia lineal CRECIENTE estadisticamente significa.
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