Pediatria Grado
Tema 40
Malformaciones del Estomago e
Intestino. Estenosis pilorica.
Megacolon aganglionico.



Malformaciones del estomago.

Malformaciones del intestino.
- Atresia y malrotaciones

Malformaciones pared abdominal: Onfalocele y
gastrosquisis

Estenosis de piloro

Megacolon aganglionico



Malformaciones del
Estomago



= Diafragma antral o septo prepilorico
= Atresia pilorica

= Microgastria

= Heterotopia gastrica

= Duplicacion gastrica

= Volvulo gastrico

= Estenosis hipertrofica de piloro




Rara anomalia consistente en una tela 6 membrana
submucosa cubierta por mucosa gastrica. La
obstruccion puede ser completa o parcial

Clinica:

Completa: vomitos persistentes no biliosos desde
nacimiento

Parcial: vomitos recurrentes y fallo medro en primeros meses
de vida

Diagnostico
= Rx: aire gastrico y ausencia de gas a nivel distal.

= Rx baritada: Linea radiollcida en antro gastrico asociado a un
pobre relleno antral.

= Endoscopia
Tratamiento quirurgico



-| <1% de las atresias digestivas. Asociacion con

| epidermolisis bullosa letal
- Clinica:
= Durante la gestacion: polihidramnios y CIR.

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

- Diagndstico
= Ecografico durante la gestacion.
= Radiologia: aire confinado al estomago.
= Sj calcificaciones abdominales entonces pensar en atresias
multiples
- Tratamiento quirdrgico previa correccion alteraciones
hidroelectroliticas



= Asociada a otras malformaciones: atresia pilorica,
malrotacion, situs inversus, asplenia, ausencia de

vesicula biliar etc.
Clinica: Comienzo insidioso. Fallo de medro mas vomitos y/o
RGE (neumonia aspirativa).

Diagnostico: Radiografia con contraste: pequeno estomago
tubular asociado en la mayoria de los casos a megaesofago y

RGE. En ocasiones presentan malrotaciones.

- Tratamiento conservador con comidas frecuentes de pequeno
volumen, hipercaloricas. Posicion semisentado. Tratamiento
quirurgico (resultados poco brillantes)



Una de las malformaciones gastricas mas
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
Tratamiento definitivo es su extirpacion si
ocasiona molestias.



Rara anomalia. Las duplicaciones quisticas proximas a

la region pilorica son mas frecuentes. 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 = vomitos. Similar a una
estenosis pilorica.

- Ulceracion de la pared del quiste = hematemesis o melenas
- Torsion /volvulacion si el quiste es pediculado

= Diagnostico: Palpacion y estudio imagen (Rx
baritada, ecografia, RNM/TAC)

= Tratamiento quirdrgico



! 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: Vomitos no biliosos. Dolor agudo intenso con
distension gastrica e incluso distress respiratorio. Puede
avanzar rapidamente a estrangulacion y perforacion

= Diagnostico: radiologico con distension del cuadrante
superior izquierdo del estdbmago con ocasional
estrechez pildrica

= Tratamiento: quirurgico



Malformaciones del
Intestino



| Ocurre en 1/1500 RN vivos

= Intrinseca:
> Atresia/estenosis intestinal
> Ileo meconial
> Megacoldn aganglionico
= Extrinseca
> Malrotaciones
> Bandas anormales de constriccion y pancreas anular
» Duplicaciones intestinales
= La obstruccion puede ser completa e incompleta

(en este Ultimo caso tienen presentacion variable
en tiempo y severidad)



L a atresia intestinal es la causa mas
frecuente de obstruccion 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



Teoria de la recanalizacion de Tandler.
primitivamente el tubo digestivo seria un
cordon rigido sin luz, que en sucesivas
semanas de gestacmn se iria recanalizando
hasta formarse completamente la luz
intestinal. Un defecto en la recanalizacion de
ese intestino provocaria la atresia.

Teoria vascular. Segun esta teoria un
defecto en la vascularizacion del intestino en
la época prenatal provocaria la atresia



= |3 atresia intestinal se asocia con frecuencia a
otras malformaciones congenitas:

> Genéticas, especialmente algun tipo de trisomias. La
trisomia 21 se asocia a atresia duodenal (30% de los
Casos).

» Cardiacas, frecuentemente canal comun, 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 tambien a atresia intestinal



= Hay diferentes tipos de obstruccion

duodenal:

a. En relacion a su forma anatomica:
i. Completa, con frecuencia membranosa.

ii. Incompleta, generalmente estenosis provocada
por pancreas anular.

b. En relacion al lugar de atresia:
i. Supravateriana, excepcional.
ii. Infravateriana, las mas frecuentes



Vomitos biliosos en el primer dia (contenido
gastrico en supravateriana)

Abombamiento epigastrico con depresion
resto abdomen

Posible presencia de ondas peristalticas
Polihidramnios (50% casos)

Rx: Imagen de doble burbuja. Posibilidad
diagnostico prenatal

Tratamiento quirurgico
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= Tipo I. Atresia membranosa. 20% de los casos. No hay
interrupcion del intestino ni de su meso, solo de su luz.

= Tipo II. Dos bolsones ciegos separados por un cordon fibroso.
(30%).

= Tipo III a. Separacion de bolsones con defecto de meso (35%).
= Tipo III b. Se llama también “apple peel” (10%). Es una
malformacion compleja que asocia una atresia yeyunal y un gran
defecto de meso. El ileon muy corto, aparece enrollado sobre una
arteria ileocolica, 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






Generalmente solitarias (multiples en el 6-20% de los casos)

Mas frecuentes en ileon distal (36%) o yeyuno proximal
(31%)
Clinica:

> Vomitos biliosos con distension abdominal y retardo evacuacion
meconio

» Polihidramnios 25%
> Ictericia 20-30%
Rx: niveles hidroaéreos multiples y asas dilatadas. Si se asocia

a peritonitis meconial aparecen calcificaciones peritoneales.
Completar con estudio baritado.

Tratamiento quirurgico y correccion anomanias
hidroelectroliticas



= Atresia colica. Su mayor frecuencia es del tipo I
0 membranosa aunque podemos encontrar
atresias a lo largo del marco colico de iguales
caracteristicas que las del delgado.

= Atresias ano-rectales Se clasifican en altas o
baljas segun la separacion del bolson rectal en
relacion al periné. Es frecuente que las atresias
altas tengan fistulas rectourinarias y
malformaciones asociadas (60%), mientras las
bajas tienen un porcentaje menor de anomalias
asociadas (20%)



Impactacion del meconio a nivel del ileon terminal y
colon, y provoca una obstruccion completa en el
perlodo etal.

80-90% asociados a fibrosis quistica

Sintomas de obstruccion intestinal baja, con vomitos
biliosos a las 12 0 24 horas del nacimiento, distension
abdominal y ausencia de deposicion meconial.

La radiologia nos demostrara un cuadro obstructivo
con acumulo granular denso en “miga de pan”, de
predominio en flanco derecho, a veces con
calcificaciones meconiales por peritonitis meconial, y
en ocasiones con neumoperitoneo por perforaaon
intestinal

Tratamiento: enemas de gastrografin y si no
resolucion cirugia



_a rotacion vy fijacion del intestino tiene
ugar dentro de los tres primeros meses de
a vida fetal para adaptarse a la cavidad
abdominal. Si estas rotaciones se realizan
de forma patologica, o existen factores
extrinsecos que imposibilitan la fijacion
normal de este intestino, se producen las
llamadas malrotaciones intestinales que
pueden provocar obstruccion intestinal con
mayor 0 menor precocidad.




Malrotacion tipo I. El intestino se encuentra sin fijar, el
duodeno es anterior a los vasos mesenteéricos y el colon esta
absolutamente libre, sin fijacion alguna. La complicacion mas
frecuente de esta situacion el volvulo intestinal.

Malrotacion tipo II: El duodeno no llega a colocarse en su
posicion normal y su rotacion se produce sin pasar Bor debajo
de los vasos mesentéricos. Se suele acompanar de bandas
fibrosas (de Ladd) que obstruyen su luz de manera extrinseca.

Malrotacion tipo III: Defecto de rotacion mas complejo. Se
producen hernias de delgado que forman las llamadas hernias
paraduodenales o mesocolicas, que provocan la obstruccion
del intestino delgado.

Rotacion incompleta del colon: El ciego aparece debajo del
higado o adherido a el. Existen bandas fibrosas que
comprimen el duodeno y provocan su obstruccion.

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






Herniacion del paquete abdominal por la raiz del corddn
umbilical, recubierto por peritoneo

El tamano del saco ¢

ependera de su contenido:

estdmago, intestino,

nigado, bazo, etc

- Fallo en la migracion y fusion de los pliegues
abdominales laterales

Asociacion frecuente

con otras malformaciones (67%)

Pentalogia Cantrell: hendidura esternal, defectos diafragmaticos,
pericardicos, cardiacos y onfalocele

- Anomalias incluyen ca

rdiacas, neurologicas, genitourinarias,

esqueléticas o cromosomicas (trisomias 13, 18 y 21)
Sindrome de Beckwith-Wiedemann: onfalocele, macroglosia,

macrosomia e hipoglu

cemia.



_|._ Defecto de la pared abdominal es mas pequefo y lateral
al ombligo que el onfalocele. El cordon umbilical se
encuentra normalmente inserto en la pared abdominal

= 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.

» Rara vez se asocia a malformaciones extra
gastrointestinales. Pueden verse con relativa frecuencia
casos de atresias yeyunoileales, enteritis isquémicas,
malrotaciones y prematuridad (hasta 60%)



Estenosis Hipertrofica de
Piloro



. Cuadro ge afecta a lactantes pequenos en

los que a consecuencia de un
engrosamiento anormal de la porcion
antropilorica del estomago se produce un
vaciamiento anormal del estomago y la
sintomatolgia acompahante (vomitos
proyectivos)

= Incidencia 2-5/1000 RN

= Etiologia desconocida. Incidencia familiar en
15% . Mas frecuente en varones 4/1



HYPERTROPW Y
OF PYLORIC
MUSCLE




Sindrome emetizante de comienzo habitualmente tardio (
suelen comenzar en la segunda o tercera semana de vida y es
raro que se retrasen hasta el sequndo 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

No existe perdida de apetito.
Estrenimiento habitual

Puede haber ictericia (por aumento circulacion
enterohepatica)

En casos avanzados emaciacion con facies pilorica



= Palpacion de oliva pildrica en abdomen es patognomonica:
masa del tamafo de una aceituna, dura, movil y no dolorosa
a la derecha del epigastrio y por debajo del borde hepatico.
y (frecuencia variable y dependiente experiencia

observador)

Ondas peristalticas de izquierda a derecha en epigastrio

Desnutricion y deshidratacion en grado variable segun
periodo de evolucion

= En analitica: alcalosis hipokaliemica en casos avanzados






= Ecografia sensibilidad
90%

=|_a ecografia permite ver
la tipica imagen de
donut, y medir el
diametro, grosor y
longitud del musculo
pilorico (regla de 1: > 3
mm de espesor parietal
de piloro, > 14 mm de
diametro de oliva pilorica
superior, y; > 16 mm de
longitud de oliva pilorica).




= Se observa en el estudio
baritado un conducto
pilorico delgado y alargado
que se ve como una linea
de bario unica ("signo de la
cuerda”) o a veces doble y
un bulbo duodenal en
forma de paraguas abierto
sobre el piloro hipertrofico.



= E| tratamiento es quirurgico, despuées
de corregir las alteraciones
metabodlicas

= | a técnica es la piloromiotomia
extramucosa de Fredet-Ramstedt-
Weber



