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Microgastria congeénita, hallazgos radiologicos.
Presentacion de caso y revision de la literatura
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RESUMEN

La microgastria congénita es una anomalia extremadamente rara en la que el desarrollo
embrionario del intestino anterior se detiene, dando lugar a un estémago pequefio, de for-
ma tubular o sacular, por lo general asociado a un megaeséfago. Se describe el caso de
una nifia con microgastria congénita y se discuten la embriologia, la presentacién clinica,
las anomalias asociadas, los métodos de imagen (serie esofagogastroduodenal y ultrasoni-
do abdominal) y el tratamiento quirtrgico.

Palabras clave: Microgastria congénita. Malformaciones gdstricas. Megaesé6fago. Reflujo
gastroesofdgico. Gastroyeyunostomia.

ABSTRACT

Congenital microgastria is an extremely rare disease in which the anterior bowel stops,
giving way to a small stomach, tubular or sacular in shape, generally associated to megae-
sophagus. In this paper we describe the case of a girl with congenital microgastria and we
discuss the embryology, clinical presentation, associated anomalies, imaging methods such
as esophageal and gastroduodenal study and abdominal sonogram, and surgical treatment.

Key words: Congenital microgastria. Gastric malformations. Megaesophagus. Gastroe-
sophageal reflux. Gastrojejunostomy.
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INTRODUCCION

Comparadas con las malformaciones de otras
regiones del tracto gastrointestinal, las ano-
malias congénitas del estémago son infre-
cuentes. Los diverticulos del estémago, las
duplicaciones gdstricas y los defectos mus-
culares congénitos son raros!'!!; la aplasia del
estdbmago o agastria y la microgastria son
condiciones sumamente raras®. La microgas-
tria congénita se reportd por primera vez en
1894, por Dide381911 pero hasta 1971 Schultz
y Niemann la describieron como una con-
dicién clinical®!%. El estémago se origina
como una dilatacién fusiforme del intesti-
no anterior’>”112 entre la cuarta y la quinta
semana de gestacion®*71%12; si su desarrollo
se detiene, se produce microgastria como
anomalia aislada®!! o, més frecuentemente,
en conjunto con otras malformaciones del
intestino anterior, medio y posterior, como
la asociaciéon VACTERL, que incluye anoma-
lias vertebrales, ano imperforado, atresia de
esofago, fistula traqueoesofdgica, anomalias
renales y de extremidades?”, atresia duode-
nal®?, asplenia®?, malrotacion intestinal'3°8,
anomalias cardiopulmonares®>47? y del sis-
tema nervioso central, hendiduras laringo-
traqueales®, enfermedad de Hirschprung®’,
hernia diafragmatica*, estenosis del eséfago
distal* y ausencia de vesicula biliar®.

Las manifestaciones clinicas varian de un
paciente a otro, dependiendo de la etapa en
la que el desarrollo del estémago se detiene.
La presentacion prenatal es parecida a la atre-
sia de eséfago, y la falta de visualizacién del
estémago en el segundo trimestre del emba-
razo sugiere la posibilidad de atresia de esé-
fago o microgastria®. Después de nacer, los
pacientes con microgastria presentan vomitos

posprandiales frecuentes, reflujo gastroesofa-
gico (RGE), neumonias por aspiracion recu-
rrentes y desnutricién®°.

El diagnéstico de microgastria congénita
se puede realizar con un estudio contrasta-
do del tracto gastrointestinal superior®>, el
cual muestra un estémago en la linea media®
pequefio, sin fondo, cuerpo ni antro*>?, de
forma tubular o sacular>*!!, y frecuentemen-
te con incompetencia del esfinter esofdgico
inferior"**%9; también se observa que el es6-
fago se dilata para compensar la incapaci-
dad del estémago de mantener su contenido,
y la microgastria casi siempre se acompafa
de RGE y de megaeséfago!>>!!. Las biopsias
de estémago en pacientes con microgastria
muestran una mucosa gdastrica normal. A
pesar de esta diferenciacién celular normal,
la masa celular total del estémago estd muy
reducida y hay escasez de células parietales,
probablemente por hipoplasia de todo el est6-
mago, lo que lleva a una disminucién de la
produccién de dcido y de factor intrinseco®.

Aunque la etiologia de la microgastria sigue
siendo desconocida, los estudios de biologia
molecular y de genética pueden explicar posi-
bles mecanismos moleculares. La asociacién
no aleatoria de la microgastria con anomalias
cardiacas, traqueoesofdgicas y renales, ana-
les, vertebrales y de extremidades, sugiere la
posibilidad de un defecto comtin en el desa-
rrollo temprano del mesodermo™'2.

CASO CLiNICO

Nifia nacida el 27 de julio de 2017 de padres
originarios de Guerrero, que niegan consan-
guinidad o endogamia; tiene una hermana
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sana. Producto de la gesta I, embarazo apa-
rentemente normoevolutivo, la madre acudio
a siete controles prenatales y seis ecografias
con reporte normal. A la madre se le diagnos-
ticé colelitiasis al segundo mes de gestaciéon
y pancreatitis aguda al octavo mes, decidién-
dose la interrupcién del embarazo (por cesa-
rea) a las 34 semanas de gestacion, obteniendo
un producto tnico con peso de 2 kg y talla
de 43 cm, que requirié maniobras de reani-
macién avanzada e intubacién endotraqueal
con apoyo de ventilacién mecanica por 3 dias
y campana cefdlica por 1 semana; en total,
permanecié hospitalizada 1 mes por presen-
tar enterocolitis necrosante, manteniéndose
en ayuno y aparentemente asintomatica. Es
dada de alta e inicia con vomitos posprandia-
les con cada toma del seno materno, referidos
como explosivos, aproximadamente ocho al
dia. Fue valorada por facultativo, quien diag-
nostica RGE e indica tratamiento antirreflujo
y cambio a férmula, sin mejoria, por lo que
acude a otro médico, quien le indica realizar
una serie es6fago gastro duodenal (SEGD)
el dia 5 de octubre (70 dias de vida extrau-
terina) en su entidad de origen, reportando
dilataciéon esofédgica, y es referida a nuestra
institucion.

A su ingreso se sospecha estenosis hipertré-
fica de piloro. El dia 12 de octubre (77 dias
de vida extrauterina) se le realiza endosco-
pia, en la que se encuentran dilatacion esofd-
gica y estdmago pequefio.

Se realiza SEGD con opacificacién del eséfa-
go y dilatacién gradual (Fig. 1 A), con aumen-
to en sus movimientos peristalticos (Fig. 1 B),
sin vaciamiento inicial, con apertura del hia-
to esofdgico persistentemente, sin observar
la unién esofagogdstrica y en continuidad

con el estémago redondo, medial y peque-
fo (Fig. 1 C), con regreso de bario al eséfa-
go y volviéndolo a ver vacio (Fig. 1 D). Una
vez distendido el estémago, su vaciamiento
es lento (Fig. 2 A), pero permitiendo la opaci-
ficacién del piloro, el bulbo y la arcada duo-
denal (Fig. 2 B).

También se le realiza ecografia abdominal,
que descarta hipertrofia de piloro, pero se
observa RGE grave y continuo (Fig. 3 A), y
esofago dilatado por el contenido géstrico, con
didmetros de hasta 15 mm (Fig. 3 B); el est6-
mago tuvo un volumen de 10 cc (Fig. 3 C y D).

Ademds, se realiza exploracién de colon con
enema y se observan microcolon y malrota-
cién (Fig. 4).

Se decide realizar un procedimiento de Hunt
Lawrence y el dia 8 de noviembre (104 dias
de vida extrauterina) es sometida a gastroye-
yunoanastomosis con «Y» de Roux (asa yeyu-
nal con reservorio en «J») (Fig. 5).

DISCUSION

La microgastria congénita es una anomalia
extremadamente rara del estémago que resul-
ta de la detencién del desarrollo normal del
intestino anterior. En condiciones normales,
el estbmago se origina como una dilatacién
del intestino anterior en la cuarta semana de
desarrollo embriolégico. En la quinta sema-
na, el estémago modifica su forma y situacién
por diferencias en la rapidez de crecimiento
de diversas porciones de la pared y de cam-
bios en la posicién de los érganos adyacen-
tes. Esto explica perfectamente los hallazgos
encontrados en la SEGD: estémago pequefio,
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Ficura 1. A: esofago sin vaciamiento y con dilatacién gradual. B: es6fago con aumento en sus movimientos peristalticos. C: apertura del
hiato esofagico en continuidad con el estomago redondo, medial y pequefio (flecha). D: el estdmago regresé su contenido hacia el

esofago y esté vacio.

Ficura 2. A: el vaciamiento del estomago (flecha) es lento, pero
permite la opacificacion del piloro, el bulbo y la arcada
duodenal. B: vaciamiento parcial del estomago hacia el eséfago.

de forma tubular o sacular, sin fondo, cuer-
po ni antro, y en la linea media. Durante
su desarrollo, el estémago rota siguiendo dos

ejes, uno longitudinal y el otro anteroposte-
rior; en el eje longitudinal, el estémago rota
90° en el sentido de las manecillas del reloj,
de manera que el lado izquierdo se orienta
hacia delante y el lado derecho hacia atrds.
Durante la rotacién, la porcién posterior ori-
ginal del estémago crece mds rdpido que la
anterior, formadndose las curvaturas mayor y
menor. Dado que en esta etapa del desarrollo
el estémago estd unido a las paredes corpo-
rales posterior y anterior por los mesogastrios
dorsal y ventral, respectivamente, se conside-
ra que la rotacién del eje longitudinal tira del
mesogastrio dorsal hacia la izquierda y ayuda
a formar la bolsa omental o epiploica (fondo
de saco peritoneal situado detrds del estoma-
go). En un inicio, los extremos cefdlico y cau-
dal del estémago estan situados en la linea
media, pero al continuar el crecimiento, la
porcién caudal o pildrica se desplaza hacia la
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Ficura 3. A: se observa paso del contenido gastrico desde el estdmago hacia el esofago. B: el esdfago se dilata por el contenido
gastrico, con un didmetro de hasta 15 mm. C: el estomago es redondeado y pequefio. D: estdmago con un volumen aproximado de 10 ml.

derecha y arriba, y la porcién cefdlica o car-
diaca se desplaza hacia la izquierda y abajo;
de esta manera, el estémago adquiere su posi-
cién definitiva y el eje longitudinal desciende
de izquierda a derecha. La curvatura mayor
se orienta hacia abajo y la curvatura menor
se orienta hacia arriba y a la derecha. Al mis-
mo tiempo, el bazo surge en el mesogastrio
dorsal por diferenciacién mesenquimal. Por
lo tanto, no son sorprendentes los hallazgos
asociados de asplenia, porque tanto el bazo
como el estémago son derivados del meso-
gastrio dorsal embrionario; sin embargo, en

la paciente se observé el bazo por ecografia,
y en el trdnsito intestinal y la exploracién de
colon por enema se corroboraron la malrota-
cién intestinal y el microcolon.

Las manifestaciones clinicas varian de un
paciente a otro, y como la paciente estuvo en
ayuno por hospitalizacién de 30 dias, debido
a enterocolitis necrosante y prematurez, los
vémitos posprandiales mencionados se pre-
sentaron hasta después de ser dada de alta y
fueron incrementando en niimero y cantidad
hasta un total de ocho al dia.
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FiGura 4. El colon se observa disminuido de calibre, tubular y
con el ciego alto, sin aire intestinal del lado derecho y con el
eso6fago dilatado.

Los clinicos pensaron que se trataba de una
agenesia gdstrica, pero el estémago nunca estd
completamente ausente, lo cual serfa incom-
patible con la vida.

Como se refiere en la literatura, el diagndsti-
co se hizo con una SEGD. Se opacificaron el
es6fago y el estbmago; sin embargo, el est6-
mago regresaba el bario hacia el eséfago en
un ciclo continuo. El estémago se observé
pequeio y de forma redonda, situado en la
linea media y con el esfinter esofdgico infe-
rior permanentemente abierto.

La ecografia abdominal corroboré la capaci-
dad géstrica disminuida (10 ml) y el paso con-
tinuo del contenido gastrico hacia el eséfago,

Eso6fago

Piloro

Microestdmago

Reservorio en «J»

NG T «Y» de Roux

Duodeno Te—|. ..

Ficura 5. Bolsa yeyunal en «Y» de Roux de Hunt y Lawrence
con reservorio en «J» (dibujo tomado de la hoja quirtrgica).

el cual permanecia lleno, dilatado y sin vacia-
miento, siendo el primer caso reportado has-
ta el momento que corrobora los hallazgos
de la SEGD.

El tratamiento de la microgastria congéni-
ta debe ser individualizado. Los pacientes
con formas leves de microgastria pueden ser
manejados conservadoramente, y aquellos
con formas graves deben ser tratados qui-
rargicamente. Los pacientes tratados en for-
ma conservadora han sobrevivido con dieta
frecuente en poca cantidad, pero su estéma-
go no se agranda y tienen un crecimiento
por debajo de lo normal, tanto en peso como
en altura'®. La gastrostomia y la gastroen-
terostomia han tenido un éxito limitado en
el manejo de la microgastria congénita, por-
que no contemplan la necesidad de un reser-
vorio como una medida para prevenir el
RGE’. Hunt y Lawrence realizaron un pro-
cedimiento con el fin de restablecer la con-
tinuidad del tracto gastrointestinal después
de la gastrectomia total por cdncer gdstrico.
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La cirugia consiste en una bolsa para el
reservorio de alimentos, que disminuye la
necesidad de dieta frecuente y logra tener
una alimentacién balanceada3. En 1980, Nei-
feld utiliz6 la bolsa yeyunal en «Y» de Roux
de Hunt y Lawrence para crear un reservo-
rio gastrico en un paciente con microgas-
tria congénita; la bolsa yeyunal aumento la
capacidad contenedora del estémago, faci-
lité el vaciamiento y previno la esofagitis
por reflujo3-681011 Con la bolsa yeyunal en
«Y» de Roux de Hunt y Lawrence, la mayo-
ria de los pacientes con microgastria congé-
nita aumentan de peso y de altura, aunque
estos permanecen de moderadamente a muy
retrasados, y el resultado final en el desarro-
llo social e intelectual de los pacientes con
microgastria dependera de la presencia de
anomalias asociadas. El retraso fisico que
se establece durante la infancia es dificil de
revertir y continda hasta la edad adulta en
la mayoria de los pacientes con microgas-
tria congénita.

En la paciente se decidi6 por el procedimien-
to de Hunt y Lawrence con el fin de ampliar
el estbmago con una bolsa yeyunal en «Y»
de Roux y crear un reservorio gdstrico en
«J». A 3 semanas de la cirugia se suspen-
di6 la nutricién parenteral, se retir6é la son-
da orogéstrica y desde su egreso la paciente
ha tolerado la via oral a razén de 60 ml cada
2 horas, con un peso a su egreso de 3,620 g,
y continda asintomadtica hasta el dia de hoy,
con buen prondstico para la vida. Seguird
siendo atendida por la consulta externa.

Probablemente la mejor alternativa para
optimizar el crecimiento somatico es llevar a
cabo el procedimiento de la bolsa yeyunal en

«Y» de Roux de Hunt y Lawrence, en lugar
de retrasar lo inevitable con medidas con-
servadoras que solo mantienen al nifio con
microgastria congénita en estado de desnu-
tricion cronica.
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