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Resumen.

La atresia de intestino es la mas frecuente de las malformaciones obstructivas
del tubo digestivo en el recién nacido. El diagndstico prenatal es posible, y con ello el
manejo médico — quirdrgico, inmediato al nacimiento aumentan la sobrevida. El
conocimiento clinico-epidemioldgico es indispensable.

No se tiene experiencia reportada de malformaciones congénitas de intestino
delgado en el Hospital General de México.

Mediante un estudio descriptivo se determino la prevalencia de malformaciones
congénitas de intestino delgado y su relacién con variables terapéuticas con mayor
fuerza de asociacion que modifican el pronostico, durante el periodo comprendido
marzo 2004- junio 2005, se consideraron todos los nacimientos de recién nacidos vivos
en la unidad de tococirugia, del Hospital General de México, como poblacion estudio,
se determind 23 casos de malformaciones congénitas de intestino delgado, con
diagnostico de certeza quirtirgico, y se le realizé a cada caso encontrado revision de
expediente. La prevalencia encontrada fue 1.33 por cada 1000 recién nacido vivos,
sobrevida de 69%, la mortalidad fue asociada a prematurez, peso bajo para edad
gestacional, bacteremias, y alteraciones ventilatorias. Dos casos de ileo meconial
perforados, peritonitis meconial secundaria, asi mismo variantes de atresia intestinal de
mal pronostico por riesgo de sindrome de intestino corto, desnutricion secundaria. La
malformacion predominantemente encontrada fue atresia duodenal, seguida de atresia
intestinal, en 4 casos asociacion a malrotacion intestinal, dos casos de ileo meconial en
donde la asociacion diagnostica fibrosis quistica no fue posible, y sin ningin caso
reportado de invaginacion ni diverticulo de meckel a diferencia de literatura *°
reportada.

Sirviendo de base para futuras investigaciones epidemioldgicas, con la
recopilacion de literatura concerniente a sospecha clinica, diagnostico prenatal,
tratamiento medico-quirurgico, y factores prondsticos, consideramos cumplimiento del
objetivo de trabajo.



I. Introduccion .

No existen encuestas de incidencia y distribucion de casos con malformaciones
congénitas intestinales, para nuestro Hospital. La importancia del diagndstico en la
etapa neonatal, sobretodo temprano, fundamentado en manifestaciones clinicas,
sospecha diagnostica prenatal, por medio de métodos auxiliares de diagndstico, como el
ultrasonido obstétrico; el conocimiento de complicaciones esperadas; apoyo terapéutico
médico (con inclusion de vigilancia y mantenimiento: metabdlico, hemodinamico,
nutricional, infectolégico, ventilatorio, con conocimiento de fisiologia neonatal); y
resolucion quirurgica temprana adecuada, pueden influenciar en el prondstico.

Se puede observar en el nifio numerosas anomalias intestinales malformativas. La
mayoria de ellas presentan una sintomatologia de caracter obstructivo y a menudo es
preciso realizar tratamiento urgente. Algunas pueden ser detectadas mediante ecografia
prenatal, otras pueden ponerse de manifiesto por una oclusion neonatal o incluso mas
tarde si se trata de una obstruccion incompleta®. Los recientes progresos en los ambitos
de reanimacidn, anestesia y la cirugia han contribuido a disminuir la mortalidad de ésta
poblacion neonatal. Los progresos también obedecen a las condiciones en las que se
establece actualmente diagnostico, ya que a menudo se detecta la patologia in tutero, lo
que hace que tras el nacimiento se le puede tratar rapidamente en un centro
hospitalizado.



2. Marco teodrico

2.1Etiologia.

Mientras que la constitucién de las atresias septales escalonadas, * podria explicarse por
un trastorno de la repermeabilizacion del intestino, el cual ocurre mas frecuentemente
en el duodeno: sitio de la papila de Vater® y en el recto. Las formas comunes de atresia
de intestino delgado podria deberse a un mecanismo de isquemia local. Esta ultima
obedeceria a una incarceracion en una brecha mesentérica, un volvulo o incluso una
invaginacion antenatal. Se han logrado reproducir tales lesiones en animales en
experimentacion: la ligadura de una colateral de la arteria mesentérica del feto provoca,
a este nivel, una atresia de intestino delgado’.

En condiciones normales, la etapa de cordon solido de la parte distal del intestino
primitivo anterior se canaliza al final de la octava semana de gestacién, A la atresia
duodenal se le puede asociar un defecto de adosamiento intestinal con mesenterio
comin, pero raras veces se observa un volvulo secundario®.

La eventual perforacidbn como consecuencia de esta necrosis aséptica explica una
posible asociacion de la atresia del intestino delgado con la peritonitis meconial.

Un mecanismo de constriccion y de isquemia explica asimismo la aparicion de la atresia
del intestino delgado en asociacion con anomalias del cierre de la pared abdominal.
Cuando por debajo del segmento atrésico se encuentra meconio, lanugo y elementos
epiteliales resultantes de la deglucion del feto, cabe deducir que se trata de un accidente
relativamente tardio en el curso del embarazo.

2.2 Epidemiologia.

La incidencia reportada de obstruccion duodenal congénita varia grandemente. Reportes
de una incidencia de 1 en 6000-10000 nacimientos®. Registros europeos ponen de
manifiesto prevalecia de 2.25 por cada 10,000 nacidos vivos, 50% con atresia duodenal,
36% con atresia yeyunoileal, 7% atresia colica y 3% duplicacion intestinal, y el 5%
atresias multiples. Otros estudios realizados en Francia y EUA muestran prevalencia del
0.3 al 5, para el caso de atresias duodenales’. Con igual proporcidn en ambos géneros',
de etiologia multifactorial En cerca de un tercio de los casos, las condiciones de
nacimiento se ven perturbadas por un parto prematuro porque el polihidramnios
perturba el curso del embarazo; con un peso menor de 2500gramos, la gemelaridad es
mas frecuente que en la poblacion general, Suelen presentarse mas frecuente cuanto
menor es la edad materna’. En un 30% de los casos de atresia duodenal se observa una
trisomia 21°°. Con frecuencia se encuentran otras malformaciones, como una
malformacion anorrectal (13%), anomalias cardiacas(23%) o del aparato urinario. La
frecuencia relativa de las anomalias vertebrales asociadas, como en la atresia de esofago
y las malformaciones anorrectales, hacen que a veces incluya atresia duodenal en la
asociacion VACTERL, que retine anomalias vertebrales (V), malformacion anal (A),
malformaciones cardiacas (C), atresia de eséfago (TE), anormalidades del radio: aplasia
de radio (R), extremidades (L)®.

Las malformaciones asociadas a la atresia del intestino delgado, son relativamente
infrecuentes, a diferencia de lo que se observa para los casos de atresia duodenal, debe
buscarse mucoviscidosis (presente en el 7% de los casos). En varios casos de atresias
multiples se describié una dilataciéon de las vias biliares intrahepaticas. Se estima



prevalencia de 2.4 por cada 10,000 nacimientos.” Existen algunas formas familiares de
atresia de intestino delgado: atresias multiples con herencia autosémica recesiva, o
intestino en espiral, observado principalmente en nifias'’. La atresia célica es una lesion
rara (10%), puede asociarse a una enfermedad de Hirschsprung.

Alrededor de un tercio de los pacientes tiene pancreas anular o malrotacion asociada a la
atresia duodenal; algunos defectos raros (2-4%) son la vena porta anterior, segunda
membrana distal y atresia biliar. Cerca del 10% de los casos de atresia yeyunoileal se
presentan en lactantes con fibrosis quistica'.

2.3 Clasificacion

Atresia duodenal. Consiste en interrupcion de la luz digestiva nivel de la segunda
porcién duodenal, inmediatamente por debajo del abocamiento de la via biliar. Se
observa una gran disparidad de tamafio (relacion 1:4 a 5) entre el segmento duodenal
proximal y el resto del intestino. En ocasiones la zona atrésica esta representada por un
cordén macizo rodeado de tejido pancredtico (pancreas anular), la interrupcion de la luz
duodenal se sittia por debajo de la ampolla de Vater. La via biliar (colédoco) puede
presentar una terminacion anormal (bifida) que desemboca en el duodeno a ambos lados
de la zona atrésica, lo que explica la emisiéon de meconio verde por ano desde el
momento mismo del nacimiento'>. Gray and Skandalakis'® y otros autores describen tres
tipos de atresia. Tipo 1, diafragma intacto o membrana que esta formada por mucosa y
submucosa, muscular intacta. Tipo 2 segmentos conectados por cordon fibroso. Tipo 3
no hay conexion del cordon fibroso, separacion a distancia, y el mesenterio esta ausente,
defecto en V. mas comtinmente se asocia a anormalidades del ducto biliar.

La estenosis o la atresia del duodeno es usualmente limitado a la primera y segunda
porcion del duodeno. 85% de los casos de obstruccion duodenal es distal a la entrada de
la via biliar en el duodeno. El sitio mas comun es después del ampula.

Atresia del intestino delgado. Existen varios tipos anatdmicos de atresia del intestino
delgado. Esta anomalia puede localizarse en cualquier parte del yeyuno o el ileon.
Segiin haya o no una solucion de continuidad y la luz est¢ o no completamente
interrumpida, la atresia del intestino delgado se llama completa o incompleta. Una
anomalia particular es la atresia en forma de espiral, de “arbol de Navidad” o de
“cascara de manzana”, en la que el intestino situado por debajo careced totalmente de
mesenterio, es muy corto, y estd enrollado alrededor de su arteria nutricia. Pueden ser
multiples a lo largo de todo el intestino, (6-32% de los casos segun las series)'* incluso
pueden aparecer desde el estomago hasta el recto'”, en estos casos existen membranas
mucosas, pero no todas son visibles desde el exterior.

Clasificacion de Grosfeld'

Tipo I: diafragma intraluminal (Membrana de mucosa con muscular intacta).

Tipo II: Extremos ciegos unidos por un conducto fibroso.

Tipo Illa: Extremos ciegos desconectados, con defecto en V mesentérico

Tipo IIIb: Extenso defecto mesentérico. El intestino distal se enrosca en forma de
cascara de manzana, sobre un vaso nutriciéon. El segmento atrésico distal recibe el
aporte sanguineo anterogrado de la arteria ileocoélica o colica derecha.

Tipo IV: Multiples atresias segmentarias.



Las atresias de yeyuno ocurren mas frecuentes que las ileales, y éstas mas frecuentes
que las colonicas. La mayoria de las atresias son Unicas (90%), pero 10% de los
pacientes tiene atresias multiples.

Atresia cdlica. Al igual que las atresias intestinales, existen diferentes tipos, segun la
interrupcion de la continuidad del colon sea o no completa. A ambos lados de la atresia
también se observa una diferencia de didmetro, a veces muy considerable, pero por lo
general el resto del intestino proximal es normal, lo que supone, globalmente, un
pronostico mejor que el de intestino delgado. La incidencia de atresia del colon como
defecto aislado es baja y se relaciona con extrofia de cloaca, fisura vesicointestinal y
defectos de la pared abdominal''.

fleo meconial. Es una complicacién precoz de la mucoviscidosis; debida a una
glucoproteina mucosa, anormalmente viscosa, que hace al meconio mas espeso, con
bajo contenido de carbohidratos, y proporcion elevada de proteinas'’. Como ocurre
siempre que se obstruye un organo provisto de glandulas secretorias, la acumulacion
excesiva de meconio espeso y viscoso en el intestino delgado provoca su oclusion. El
contenido del colon es blanquecino, adherente a las paredes. Por lo general, la
obstruccion se constituye hacia la 15% Semana de gestacion. El peso y la inercia de las
ultimas asas delgadas y su tendencia a volvularse pueden producir perforacion (50% de
los casos), con el consiguiente derrame meconial, libre o enquistado, en la cavidad
peritoneal'®. La mucoviscidosis es la mas frecuente de todas las afecciones genéticas
conocidas; Se han descrito mas de 800 mutaciones para el gen que determina a esta
enfermedad. La Incidencia en EUA es de 1:2,500 y 1:17,000nifios en poblacion blanca
y negra respetivamente; manifiesta triada clasica de: concentraciones elevadas de cloro
en sudor, insuficiencia pancreatica y enfermedad pulmonar crénica. El ileo meconial se
observa en 10% de los casos de mucoviscidosis, afecta por igual ambos sexos y ocurre,
casi exclusivamente en neonatos con fibrosis quistica; Las manifestaciones clinicas que
caracterizan este problema son vomito biliar, distension abdominal, masa palpable y
ascitis, aunque esta ultima es rara vez observada en estos pacientes. Cuando se presenta
ileo meconial, el ileon proximal se encuentra engrosado, dilatado, con presencia de
meconio espeso y con ileon distal se observa estrecho, y con un microcolon por desuso.

Peritonitis meconiales. Ocurren in utero como resultado de una perforacion intestinal
en medio aséptico (mucoviscidosis, volvulo, perforaciones idiopaticas). Se produce un
derrame peritoneal de meconio, difuso o enquistado, compuesto de secreciones
digestivas con sus enzimas, sales biliares y liquido amnidtico. El estado inflamatorio
resultante da lugar a la aparicion de multiples adherencias y al engrosamiento de las
asas intestinales. Al cabo de unos dias puede constituirse calcificaciones. Cuando no
hay calcificaciones, es mas probable que se trate de un derrame debido a una
mucoviscidosis, porque la ausencia de enzimas pancredticas impide su aparicion. En
principio, este accidente s6lo se produce después de la 12%. semana de gestacion, a partir
del momento en que el feto se halla en condiciones de deglutir y el intestino en
condiciones de contener meconio. Puede encaminarse hacia una oclusion antenatal o,
por el contrario, evolucionar favorablemente, sin oclusion, con cicatrizacioén espontanea
de la perforacion, en tal caso la tinica secuela son las calcificaciones o eventualmente la
persistencia de una derrame meconial.

Mesenterio comun, malrotacion, y volvulo de intestino medio. Se debe a la persistencia
de la disposicidon embrionaria del intestino, que no ha experimentado la rotacién normal



ni adosamientos posteriores a la pared. Normalmente éstos se producen cuando el asa
intestinal primitiva se reintegra dentro del abdomen. Durante el desarrollo fetal, el
intestino medio, que recibe su riego de la arteria mesentérica superior, crece muy rapido
para acomodarse en la cavidad abdominal. Alrededor de la sexta semana ocurre un
prolapso hacia el cordon umbilical. Entre la décima y la duodécima semana regresa a la
cavidad abdominal y gira 270° en sentido contrario a las manecillas del reloj, alrededor
de la arteria mesentérica superior. El duodeno gira caudal a la arteria y su asa en C sigue
esta via. El colon transverso y ascendente ..... el duodeno queda fijo en el retroperitoneo
en su tercera porcion, surge el ligamento de Treitz, y el ciego se fija a lo largo de una
linea que se extiende desde donde nace la aorta hacia el ciego en el cuadrante inferior
derecho'. Generalmente estd asociado a una anomalia en la rotacién (insuficiencia,
exceso o en sentido inverso a las manecillas del reloj) del asa intestinal primitiva
alrededor del eje vascular mesentérico superior.

Si la rotacién es incompleta, el ciego permanece en el epigastrio, pero continuan
formandose las bandas que fijan duodeno al retroperitoneo y el ciego. Ello origina
bandas (de Ladd) que se extiende desde el ciego hasta la pared lateral del abdomen y
cruzan el duodeno con la posibilidad de obstruirlo. El origen mesentérico permanece
limitado al epigastrio y origina un pediculo estrecho que suspende todas las ramas de la
arteria mesentérica superior y la totalidad de intestino medio (acercando entre si los
angulos ileocecal y duodenoyeyunal), lo que favorece al volvulo del intestino medio,
alrededor del eje mesentérico con la consiguiente riesgo de isquemia extensa, y
obstruccion del yeyuno. A menos que se corrija este trastorno se presenta una
obstruclzci(')n intestinal y la posibilidad del compromiso vascular total del intestino
medio .

De modo accesorio, la obstruccion de los linfaticos del mesenterio también puede
provocar un quiloperitoneo'”. Por otra parte, cabe sefialar que en el recién nacido puede
observarse accidentes de volvulo llamados primitivos, aparentemente sin malrotacion,
ni defecto de adosamiento, sino tan so6lo una brevedad de la raiz del mesenterio que
favorece la torsion de éste ultimo, provoca necrosis total.

En las causas malformativas, la sintomatologia suele aparecer con retraso, ya que la
disposicion del mesenterio comun solo adquiere un cardcter obstructivo debido al
volvulo que favorece. La oclusion puede producirse atn antes del nacimiento, pero la
malformacion también puede ser perfectamente tolerada durante varios anos.

La disposicion de la malrotacion intestinal se halla asociada a las anomalias con defecto
de integracion del asa intestinal dentro del abdomen, onfalocele y a la hernia de la
boveda diafragmatica, y también asociarse a atresia duodenal. Asi también las brechas
mesentéricas se observan regularmente en correspondencia con una atresia de intestino
delgado, lo que parece obedecer a una isquemia local.

Restos vitelinos, diverticulo de Meckel y fistula enteroumbilical. El diverticulo de
Meckel es el resto del conducto vitelino, que une el asa intestinal primitiva del embridén
a la vesicula umbilical y que se reabsorbe a la sexta semana de gestacion. Se asemeja a
un segundo apéndice que cuelga del borde libre del intestino ( a veces del borde
mesentérico), siempre en el mismo sitio, en la unidn del tercio inferior y el tercio medio
del intestino delgado, donde termina la arteria mesentérica superior. Por lo general esta
libre como el resto del intestino, o de lo contrario, adosado a la pared abdominal a nivel
del ombligo. En este caso, un quiste de estructura intestinal, a veces voluminoso, puede
representar la union cicatrizal entre el cordon y el intestino (enteroquistoma o quiste
vitelino). Otra anomalia de la region umbilical debida una falta de resorcion del



conducto vitelino es la fistula enteroumbilical, que corresponde a una fistulizacion al
exterior del conducto vitelino, y por lo tanto, del intestino en si. Se pone de manifiesto
por un derrame de meconio a ese nivel. Por otra parte, el intestino puede evaginarse por
el orificio, con un prolapso de ambos segmentos: el proximal y el distal. El resto
vitelino también puede persistir sin comunicacion con el intestino, como un quiste
unico en el cordon umbilical.

El diverticulo de Meckel, por lo general asintoméatico, a menudo se descubre al tratar
otras anomalias, como una hernia de boveda diafragmaética. Cuando es una lesion tnica,
por lo general aparece cuando el cirujano lo busca sistematicamente en el curso de una
apendicectomia o bien a raiz de su propia patologia (invaginacidn, tejido ectopico
gastrico, inflamacién e infeccién). Es una malformacion intestinal frecuente®® con
mayor prevalencia en el hombre (dos tercios de los casos).

Duplicaciones digestivas. Se caracterizan por la presencia de una estructura
supernumeraria que representa un segmento de cualquiera del tubo digestivo y se halla
provista de un revestimiento mucoso interno y dos capas musculares y serosas externas.
Pueden aparecer a todos los niveles del tubo digestivo. En la region gastroduodenal
estan intimamente relacionadas con el pancreas. En la region ileocecal, a veces se
encuentran incluidas en el angulo ileocecal. A nivel del recto se desarrollan hacia atras,
en la concavidad sacra. Su volumen es muy variable y puede aumentar progresivamente,
cuando las secreciones mucosas se acumulan en su interior. Tienen forma tubular,
siempre lindan por su borde mesentérico con el tubo digestivo adyacente, compartiendo
con ¢l la capa muscular superficial, la serosa y la vascularizacion. En principio, no hay
comunicacion entre las cavidades respectivas, a menos que se produzca una ulceracion
secundaria. La estructura de la duplicacion digestiva no siempre es igual a la del
intestino adyacente, puesto que se pueden encontrar duplicaciones gastricas adosadas al
intestino delgado y duplicaciones intratoracicas que se extienden hacia el abdomen,
donde estan en contacto con yeyuno o el estdmago. Con frecuencia se observa tejido
gastrico heterotopico en el seno de una duplicacion digestiva distante del estomago. En
cambio algunas duplicaciones tubulares reproducen fielmente y en un segmento de
longitud considerable la configuracion del intestino adyacente, e incluyo con
comunicaciones proximales.

Los fenomenos obstructivos o dolorosos a que dan lugar las duplicaciones digestivas
dependen de su localizacion y su volumen, asi como de las reacciones inflamatorias
locales. Cuando no existe comunicacion con el tubo digestivo adyacente, el liquido
contenido en la duplicacion digestiva, segregado por las células de la mucosa interna,
pueden estar a presion.

La duplicacion digestiva es una malformacion infrecuente. Suele observarse la
asociacion de malformaciones vertebromedulares, especialmente en los casos de
duplicaciones digestivas toracicas. En casos de una duplicacion coélica distal, también
existen anomalias genitourinarias del tipo de duplicacion (doble vejiga, duplicacion de
los érganos genitales externos”'.

Invaginacion.

Son causa frecuente de obstruccion intestinal en lactantes, se observa mas a menudo en
pacientes entre los 8 y 12 meses de edad, y es poco frecuente en varones, la hipertrofia
de las placas de peyer, son tiradas a la luz del ileon terminal por una afeccion previa, se
mueve de manera progresiva hacia el colon ascendente'.



2.4 Diagnostico

Antecedentes familiares. Asesoramiento genético. Si se descubren antecedentes
familiares patologicos, €stos serviran para orientar las exploraciones, especialmente ante
la posibilidad de una mucoviscidosis.

Ecografia prenatal. Las imagenes patologicas se deben a la dilatacion del segmento
digestivo proximal y al aumento del peristaltismo intestinal®. Siempre se debe reiterar
el examen con el objeto de confirmar el cardcter patoldgico y no transitorio. Si hay
antecedentes de malformaciones extradigestivas, en especial cardiacas o urinarias, se
debe sospechar que también el aparato digestivo puede presentar anomalias. Se puede
encontrar polihidramnios, (85% de los lactantes con atresia duodenal); sin embargo en
cuanto mas distal se encuentre la atresia, menor la posibilidad que este sintoma este
presente, solo el 24% de los casos de atresia yeyunal se acompaifia de polihidramnios.
La deglucion fetal empieza entre la 12* y 16" semana de gestacion; este liquido se
absorbe en los primeros 25 a 30 cm de yeyuno. Por lo tanto las atresias distales no
siempre se acompafian de polihidramnios''. Los estudios retrospectivos muestran que
antes del nacimiento s6lo se puede detectar aproximadamente un cuarto de los casos de
malformaciones digestivas.

Las anomalias abdominales se sitian en el tercer lugar de las anomalias detectadas
ecograficamente in utero, después de las anomalias urinarias y las anomalias toracicas y
cardiacas.

Un intestino hiperecogeno puede corresponder a una mucoviscidosis, especialmente sin
la imagen se visualiza en la region de la fosa iliaca derecha, no es una imagen
especifica. Las imagenes de atresia duodenal son caracteristicas: en un corte transversal
aparecen en forma de un doble saco redondeado vacio de ecos, con la imagen gastrica,
mas voluminosa, situada a la izquierda, imagenes que se vuelven nitidas alrededor de de
la semana 29 de gestacion. Las duplicaciones digestivas, a menudo quisticas pueden
mostrar imagenes antenatales sospechosas, pero plantean un problema de diagnostico
diferencial con respecto al linfangioma quistico. Una imagen quistica con ecogenicidad
heterogénea también puede deberse al enquistamiento de un derrame peritoneal de
meconio asociada una perforacion a volvulo o a una atresia de intestino delgado.
Calcificaciones pueden ser observadas como consecuencia de un derrame meconial
enquistado o libre, nunca reciente. Anomalias de la pared abdominal pueden ser
detectadas.

Determinacion enzimadtica. En liquido amniodtico (amniocentesis), puede ayudar a
formular diagnostico, con resultados no especificos (determinacion de alfa fetoproteina
anomalias del tubo neural, y de la pared abdominal anterior). Normalmente, entre la
semana 6* y 20* de gestacion la apertura de la boca y la rotura de la membrana anal
hacen que, hasta que el esfinter anal no se vuelva funcional y no se mantenga
permanentemente ocluido, las enzimas secretadas por las vellosidades intestinal,
presentes asi mismo en la bilis, puedan encontrarse en el liquido amnidtico, lo que
sucede con la gammaglutamina transpeptidas y con la fosfatasa alcalina®. Si tienen un
nivel alto después de la 20" semana o si estan ausentes antes, cabe sospecharse el
diagnostico de atresia intestinal.



Caracteristicas clinicas.

El diagnéstico postnatal clinicamente es sospechado por vomito biliar, distension
abdominal. El vomito biliar es la manifestacion mas usual en la obstruccion intestinal en
el recién nacido. La obstruccion alta, produce emesis en las primeras 24 horas de vida.
La eliminacion de meconio no excluye atresia de intestino; puede ser caracteristica de
la atresia baja, a nivel ileal y colonica.

Radiologia.

Radiografia del abdomen sin preparacion previa. La imagen de doble burbuja, sin aire
en el segmento distal y con un abdomen uniformemente opaco, es la imagen
caracteristica de la atresia duodenal. También se puede observar una imagen de
obstruccién completa en los casos de mesenterio comun con volvulo.

Sin embargo pequefas cantidades diseminadas de aire distal a la segunda burbuja
sugiere una obstruccion parcial consistente con estenosis duodenal, membrana
perforada, pancreas anular, duplicaciones duodenales, vena porta anterior o malrotacion
con bandas de Ladd. Otra posibilidad es que haya atresia duodenal acompafnada de
duplicacién de la via biliar, lo que explicaria el aire distal; un estudio de la parte
superior del tubo digestivo con medio de contraste ayuda a definir la anomalia'".

Por lo general se inyectan en el estomago 30 a 60ml de aire, el cual es un medio “de
contraste” satisfactorio para las obstrucciones altas.

En las atresias de intestino delgado altas pueden tener un aspecto semejante, pero
pueden presentar un poco de aire por debajo del bulbo duodenal dilatado. En las formas
bajas de atresia de intestino y coldnicas se observan imagenes claras numerosas.

La peritonitis meconial muestra una opacidad global del abdomen y las iméagenes del
intestino aparecen agrupadas en el centro o en otro punto. Son muy caracteristicas las
calcificaciones localizadas o difusas (12% de los pacientes las presentan y se estable el
diagnostico de perforacion prenatal y peritonitis meconial). En la peritonitis meconial
no se observa neumoperitoneo, puesto que la perforacion que le ha dado origen ha
cicatrizado antes del nacimiento. En presencia de aire libre en la cavidad son sugestivas
de enterocolitis necrosante con o sin perforacion intestinal.

Las imagenes de ileo meconial pueden ser caracteristicas, debido a espesamiento del
meconio (aspecto de miga de pan), asociadas a imagenes aéreas de tamafio normal'.
Colon por enema. Util para distinguir una obstrucciéon de intestino delgado de una
colodnica, excluye atresias adicionales y muestra el grado de funcionalizacion del colon
(microcolon), ayuda a diferenciar el ileo por meconio, la malrotacion y la enfermedad
de Hirschprung, de la atresia intestinal'', y el sindrome de hemicolon izquierdo
pequefio. Si se sospecha de malrotacion, es mejor hacer un estudio con contraste de la
parte superior del tubo digestivo como valoracion inicial'',

Pruebas especificas de la mucoviscidosis. La tripsina inmunorreactiva sanguinea se
mide por medio de un radioinmunoldégico en los primeros dias de vida a partir de
muestas (25ul),recogidas en papel absorbente. Se considera anormal a un nivel superior
a 900mg/1 detectado a los 5 dias. Se debe repetir la prueba en la segunda semana. La
prueba de sudor solo puede interpretarse a partir de la tercera semana de vida, es normal
cuando el nivele de cloro supera 60mmol/l, biologia molecular y estudio geneatico
deben practicarse.

2.5 Tratamiento
2.5.1 Terapia médica.



La aspiracion gastrica con un catéter es indispensable si se sospecha de obstruccion con
aspiracion o drenaje continto, para descompresion de estomago y duodeno y se
administran liquidos parenterales como aporte hidrico caldrico y electrolitico.

Nos enfrentamos a complicaciones metabolicas derivadas de las pérdidas continuas por
de electrolitos secundarias a vomitos; por lo general el vomito es biliar, porque el 85%
de las obstrucciones son distales a la desembocadura de la via biliar en el duodeno
(librito amarillo cirugia). Considerando los componentes del liquido gastrico:
(electrdlitos) sodio 20-80mEgq/l, potasio 5-20mEq/l, cl 100-150meq/lt; liquido
pancreatico: sodio de 120-140meq/l, potasio de 5-15mEq/l, cl 90-120mEq/l; liquido de
intestino delgado: Sodio de 100-140meq/l, potasio 5-15mEq/l, y cloro de 90-130mEq/l;
liquido biliar sodio de 120-140mEq/1, potasio de 5-15mEq/l, y cloro de 80-120mEq/1*.
Por lo anterior las complicaciones metabolicas esperadas son hiponatremias,
hipocloremias, las cuales deberdn ser corregidas. En algunos casos de alcalosis
metabolica por vomito aparece bicarbonaturia, que obliga a excretar cationes por lo que
la concentracion de sodio urinario puede se hipertonica, pero la concentracion de cloro
urinario es menor de 10 mmol por litro. Los sintomas dependen de la velocidad de
hiponatremia. Las manifestaciones se presentan cuando la concentraciéon de sodio cae
por debajo de 125 mmol por litro. Las manifestaciones se deben al libre paso de agua
del espacio extracelular al intracelular, el edema intracelular provoca disfuncién celular,
sobre todo del SNC; las manifestaciones neuroldgicas se presentan con cefalea, nauseas,
vomito, debilidad, incoordinacion, temblores, delirio, convulsiones y postura de
decerebracion. Los sintomas de hiponatremia crénica son menos especificos y se
presentan con niveles de sodio sérico mas bajos, anorexias, nauseas, vomitos, debilidad
muscular, calambres, irritabilidad y confusion. El aporte de sodio se calcula de acuerdo
a la formula siguiente: Na meq = [*Na desceado- Na actual] x 0.4x k. (* Na deseado no
debe sobrepasar 12 Meq en 24 hrs al sodio actual), en casos de correcciones agudas
utilizar solucion salina hipertonia al 3% en proporciones de 6 a 12ml por kg. peso en un
periodo de 60min).

Los trastornos 4cido base también son referidos en nuestros pacientes secundario al
vomito presentado. La pérdida del ion hidrogeno a través del jugo gastrico induce a
alcalosis metabolica. Hay pérdida de bicarbonato de sodio hacia el tibulo distal de la
nefrona, el cual, al intercambiarse con el potasio induce secrecion de potasio lo cual
ademas es estimulado por el efecto de la aldosterona con aparicion de hipopotasemia.
Por cada hidrogeno (H+) secretado se genera un miliequivalente de bicarbonato
(HOC3) en el espacio extracelular; este aumento es transitorio. ya que la entrada de H+
a la luz duodenal estimula la secrecion pancreatica y de HCO3- en cantidades
equimolares, si la secrecion géstrica es eliminada, por aspiracion géastrica o por vomito,
el resultado es un aumento de la concentracion de bicarbonato plasmatico y alcalosis
metabdlica®®. Sin embargo, si los vomitos consisten en grandes cantidades en contenido
procedentes de porciones intestinales mas distales, se produce una pérdida de
bicarbonato con la consiguiente acidosis metabolica®.

La integridad anatomica y funcional de las vias gastrointestinales, es indispensable para
un estado nutricio optimo, ya que es a través de esta que se llevan acabo los procesos de
absorcion y digestion. Por tanto, la intervencién nutricia puede ser indispensable.

En los casos de atresia asociados a fibrosis quistica, y considerando a ésta dentro de los
sindromes de mala absorcion, como enfermedad multisistémica que afecta virtualmente
a todas las glandulas exocrinas y a los 6rganos derivados de la células epiteliales, su
defecto fisioldgico es una alteracion en la regulacion del trasporte de cloro en las
células epiteliales, falta de respuesta ante la estimulacion de vias dependientes del



AMPc. Lo que interfiere con el movimiento de cloro a través de la membrana celular;
produce grandes concentraciones de sodio en el sudor. Otros organos: aparato
respiratorio e intestino la alteracion del trasporte se acompafia de disminucion en el
transporte de liquidos; lo que dispone de la formacion de un gel en el moco, lo que
aumenta su viscosidad, reduce su depuracion y favorece la obstruccion, en el 80-90% de
los pacientes hay ausencia de la secrecion pancreatica manifestada en anormalidades de
la digestion de grasa y proteinas y, de carbohidratos en menor grado, con el
subsiguientes aumento de pérdidas fecales que se manifiesta como esteatorrea. La
secrecion  pancreatica de agua y bicarbonato esta disminuida lo que produce un
ambiente acido en yeyuno, lo que inactiva la lipasa, la tripsina y la amilasa, precipita las
sales biliares. Por microscopia de luz y electronica, se observa aumento de la viscosidad
del moco que cubre al borde en cepillo, los cual supone la presencia de factor mecanico
que contribuye a los defectos de absorcion; las vellosidades intestinales tiene enzimas
que pueden estar alteradas por anormalidades en la maduracién de los enterocitos por la
desnutricion. Las manifestaciones clinicas se deben a desnutricion, tiene riesgo de sufrir
sintomas por déficit de vitaminas liposolubles. Se inicia la sustitucidon terapéuticas de
enzimas pancreaticas, se puede continuar la leche materna, vigilar la posibilidad de
hipoproteinemia y alteraciones electroliticas como complicaciones. Algunos autores han
recomendado la formulas enriquecidas con aceite de cadena media, se puede aumentar
la densidad calorico con formulas agregando grasas y carbohidratos. La ablactacion se
recomienda a la edad habitual. Los pacientes que cursan con complicaciones de ileo
meconial, estasis prolongada o reseccion intestinal, necesitan tratamiento agresivo en las
primeras semanas con alimentacion parenteral o enteral. Se debe de suplementar
vitaminas y minerales (hierro y zinc). Las enzimas pancredticas en menores de un afio
se administran a dosis de 1000 a 2000 U de lipasa por 120 ml de formula, zinc e hierro
en recomendaciones diarias, vitamina A de 5000 a 10000/dia, vitamina D 400 U/dia,
vitamina C 50 U/dia, vitamina K 2.5 mg por semana.

En la evaluaciéon nutricia se recomienda medir peso, longitud, circunferencia cefélica,
circunferencia de brazo y pliegue cutaneo del triceps. La atrofia intestinal en pacientes
tratados con alimentacion parenteral prolongada se ha vinculado con ausencia de
glutamina y 4cidos grasos de cadena corta en soluciones comerciales de aminoacidos y
de lipidos. Es importante la estimulacion enteral temprana sobre todo en pacientes
pretérminos, ya que se favorece la produccion de gastrina y de péptido inhibitorio
gastrico, ya que tienen efectos troficos en el intestino y permiten la adaptacion
temprana. Alimentacion parenteral prolongada se asocia a traslocacion bacteriana. Las
principal indicaciéon de alimentacién parenteral prolongada en recién nacidos son:
pacientes con sindrome de intestino corto (resecciones amplias del intestino)*.

La alimentacién enteral se proporciona con una via de acceso como sonda orogastrica,
oroduodenal u oroyeyunal es necesario vaciamiento gastrico y ausencia de reflujo
gastroesofagico. La composicion de formulas enterales; la mayoria de éstas formulas
poseen una osmolaridad de 300 — 650 mosmol por kilo y densidad caldrica de 1 a 2 kcal
por litro, los nifios no toleran osmolaridades elevadas con frecuencia, por lo que se
emplean féormulas mas diluidas. Los tipos de nutrimentos, carbohidratos (sacarosa,
almidon, dextromaltinas, polimeros de glucosa y glucosa), se considera que los
polimeros de glucosa contribuyen cinco veces menos que la glucosa la carga osmética
de una formula, por lo que suele utilizarse como fuente principal o uUnica de
carbohidratos, en las formulas enterales comerciales.

La estimulacion de la motricidad intestinal; tedricamente se logra con medicaciones
colinérgicas (cisaprida, prostigmina), algunos mediadores (trimebutina, domperidona) y
algunos neurolépticos (metoclopramida) sirven para reforzar el peristaltismo intestinal;



el ocredtido, analogo de la somatostatina y principal péptido inhibidor del sistema
gastrointestinal, tiene propiedades ttiles en las diarreas acuosas por exceso de VIP, y en
la situacion de intestino delgado corto a veces atenua perdidas digestivas.

2.5.2 Terapia quirtrgica.

Tratamiento quirurgico en atresia duodenal, el procedimiento quirurgico no es una
emergencia, sin embargo no debe retrasarse si la causa de obstruccion duodenal es la
malrotacion o si hay malrotacion con obstruccion duodenal intrinseca, por el riesgo de
isquemia. Una vez estable el paciente es ingresado a quirdfano. El abordaje abdominal
se realiza a través de incision supraumbilical en el cuadrante superior derecho, se
considera preferible la duodenoduodenostomia, anastomosis de Kimura con forma de
rombo (diamante)''; se une una incisién duodenal proximal transversal con una incision
longitudinal distal, el segmento atrésico no es resecado por el riego de seccionar de
ampula de Vater.

En casos de atresia duodenal tipo I* es posible extirpar membranas a través de una
incision duodenal vertical se sutura la mucosa y se cierra la duodenotomia en sentido
horizontal'. la incision del 4rea obstruida puede realizarse con incision sobre el lado
lateral, y dejar la porcion media intacta por el mismo riesgo de lesionar &mpula de vater.
Multiples atresias duodenales no son comunes. Un pancreas anular nunca se divide.
Posterior a la anastomosis se debe inyectar solucidn salina por el sitio de anastomosis a
fin de identificar atresias posteriores.

La gastrostomia fue un procedimiento empleado en fechas anteriores, se considera al
reflujo gastroesofagico una complicacion del procedimiento, por lo que no se realiza
actualmente; la aspiracion con sonda orogastrica evita distension y se puede realizar por
la misma aspiracion de secreciones gastricas. Frecuentemente cuando existe distencion
importante del segmento proximal, y se plantea realizar anastomosis laterolateral, se
debera realizar duodenoplastia, con reseccion lateral de segmento dilatado con cierre
primario.

La utilizacion para alimentacion enteral debera realizarse posterior a un promedio de 5 a
12 dias y las caracteristicas clinicas que la indican incluye, sonda géstrica sin drenaje o
éste menor a 1ml/kg/hora, y auscultacién de ruidos intestinales”.

En casos de atresia intestinal, se realiza una anastomosis terminoterminal o
terminooblicua. Pueden presentarse membranas mucosas multiples a lo largo de todo el
intestino, no todas visibles desde el exterior. Durante la intervencidén, para
identificarlos, se va insuflando progresivamente la totalidad del intestino con aire,
solucion salina, o el paso de un catéter de tamaiio adecuado. Existe una considerable
disparidad de calibre. La porcion dilatada situada por encima de la zona atrésica, puede
afectar varias asas e incluso el angulo duodenoyeyunal. Su didmetro puede ser de cinco
a diez veces mayor que el del intestino situado debajo de la atresia. Tal dilatacion puede
ocasionar una disfuncidon postoperatoria, que debe prevenirse durante la intervencion
mediante técnicas de reseccion y modelado (La disparidad en el didmetro de la luz entre
el intestino proximal distendido y el colapsado distal a la atresia condujo a varias
te tre extremo y
pe sentérioco del
asa distal; 2) reduccion de el asa proximal distendida para que corresponda con el asa
distal para realizar una anastomosis terminoterminal, 3) unién terminolateral de Bishop-
koop con exteriorizacion de la luz distal y en raras ocasiones 4) exteriorizacion de
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casi normal, puede resecarse parte del segmento atrésico anormal proximal dilatado. En
casos de atresia complicada por posible sindrome de intestino corto, es diferente al
tratamiento inicial, ya que es necesario conservar el segmento atrésico proximal restante
en estos pacientes. Es conveniente imbricar el intestino dilatado; ésta técnica disminuye
el calibre del intestino y permite la recuperacion funcional. Las atresias debidas a una
necrosis segmentaria, el intestino restante puede resultar corto y durante la intervencion
se debe medir su longitud de modo preciso.

El tratamiento en casos de la atresia colonica, la mayoria de los autores recomiendan
tratar a los pacientes con colostomia preliminar y anastomosis ileocolica o colocolica
subsiguiente. Algunos autores recomiendan la anastomosis primaria para la atresia
colodnica en el lado derecho o en el colon transverso, con colostomia temporal para las
atresias que afectan el colon sigmoide'".

El volvulo ocurre en el sentido de las manecillas del reloj y en consecuencia se
destuerce hacia el lado contrario. Se cortan las bandas entre el ciego y la pared del
abdomen y entre el duodeno e ileo Terminal para desplegar la arteria mesentérica
superior y sus ramas. Esto lleva el duodeno enderezado hacia el cuadrante inferior
derecho y el ciego al cuadrante inferior izquierdo, se extirpa la apéndice para evitar
errores diagnosticos en afos posteriores. Si las bandas se ha lisado por completo no es
necesario suturar el ciego o el duodeno. En la isquemia avanzada, el vélvulo se reduce
sin procedimiento de ladd y una segunda operacién 24 a 36 hrs después suele mostrar
recuperacion vascular. A continuaciéon se reseca de manera conservadora el intestino
con necrosis franca. Con el diagnostico y correccion tempranos el pronostico es
excelente.

Tratamiento quirargico diverticulo de Meckel. Se realiza reseccion en cufia del
diverticulo con cierre transverso del ileon cuando la base es angosta, si la extirpacion en
cufia compromete la luz del ileon se practica una escision en manguillo con ileostomia
terminoterminal.

2.6 Pronostico.

El pronostico depende del tipo de atresia, conservacion de longitud intestinal, y técnica
quirargica. El indice de supervivencia de atresia duodenal, mejor6 de cerca del 65 a mas
del 90 por ciento. Las complicaciones tardias mdés frecuentes en pacientes con
anomalias duodenales congénitas se presentan en 12-15% de los pacientes e incluyen
megaduodeno, con trastornos de la motilidad duodenal clinicamente manifestado por
episodios recurrentes de voOmito, el tratamiento exitoso consiste en una segunda
operacion con duodenoplastia reductora o plegamiento duodenal; reflujo
duodenogastrico, gastritis, ulcera péptica, reflujo gastroesofagico, quiste de colédoco y
colelitiasis con colecistitis.

En caso de ileo meconial, la supervivencia a | ano alcanza el 90%. Sigue estando
presente la posibilidad de una recidiva de la obstruccion intestinal, ya sea por
obstruccion esterocoral o por invaginacion. El prolapso anal es otra complicacion
secundaria posible.

En la atresia intestinal, el prondstico depende esencialmente de la longitud del intestino
restante. La forma particular de atresia de intestino con intestino en espiral tiene, en
principio, un pronostico desfavorable, porque obliga a practicar una amputacion
relativamente extensa, asi como por las dificultades de reparacion y de renutricion, en
algunas publicaciones sefialan buenos resultados a largo plazo®. El intestino corto, es
una secuela con mayor o menor significancia clinica, segun la magnitud e la reseccion.
La extensa deja entre 30 y 100 cm de intestino delgado. La reseccién masiva deja menos
de 30 cm de intestino delgado. Sus consecuencias son malabsorcién por ruptura del
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ciclo enterohepatico de las sales biliares, pérdidas hidroelectroliticas y alteraciones en
el crecimiento pondoestatural. Sin embargo, a diferencia de lo que ocurre en el adulto,
el intestino restante del nifio pequefio tiene una excelente adaptacion,”’ en el curso de 1
0 2 afios se observa una compensacion relativa: la superficie de absorcion aumenta
gracias al aumento de las vellosidades y al mismo tiempo aumento de altura. Cabe
esperarse autonomia digestiva, mediante nutricion artificial parenteral y enteral, que
eventualmente se prosigue en el domicilio. Existen estudios que demuestran adquisicion
de autonomia 29.5 meses.”’

Considerando complicaciones debidas al tratamiento. La nutricion parenteral, necesaria
por varias semanas, expone a las infecciones por estafilococos, y septicemia. Entre los
demas problemas de la nutricion parenteral se hallan las complicaciones hepatobiliares,
con aparicion de litiasis y hepatopatia cirrogena.

Las complicaciones de la cirugia no son excepcionales. Una derivacion externa no
funciona normalmente, o después de suprimirla, no se reanuda el transito de modo
satisfactorio. Algunas complicaciones se deben a una estasis intestinal local por efecto
de una estenosis residual o de un segmento intestinal dilatado no extirpado, con riesgo
de pululaciéon microbiana y de diarrea prolongada, que a largo plazo puede repercutir
sobre el crecimiento. Todas estas malformaciones suponen un riesgo de oclusion
secundaria, q ya sea por una simple oclusioén por brida, o una oclusién por trastornos
residuales del peristaltismo.

Trasplante intestinal. Cuando el tratamiento fracasa, la Unica alternativa terapéutica, a
excepcion de la nutricion parenteral de por vida, es el trasplante intestinal. Pese a que
recientemente se han logrado indudables progresos, ésta solucion de ultima instancia
sigue teniendo un caracter relativamente aleatorio dado riego infeccioso, los trastornos
de la motilidad intestinal y més atn debido a los frecuentes fenomenos de rechazo,
pocas series muestra un porcentaje de fracasos altos, supervivencias de 55%, en
domicilio y sin apoyo de nutricién parenteral®®.

Anteriormente, la alta tasa de mortalidad de las diferentes malformaciones (cerca del
50%), se debia principalmente al retraso en el diagnéstico, a las neuropatias por
aspiracion, y a las infecciones®’, en la actualidad, el pronéstico inmediato depende ante
todo de las malformaciones asociadas y eventualmente de la gran prematuridad.
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Justificacion.

El Hospital General de México, como hospital de concentracion gineco-obstétrica,
permite la posibilidad de establecer diagnosticos de malformaciones congénitas en los
recién nacidos atendidos en ésta Institucion. Hasta el momento no existe ningun estudio
o informe que reporte la experiencia epidemioldgica de malformaciones congénitas de
intestino delgado en el Hospital General de México. Por lo tanto este estudio permitira
establecer la prevalencia de malformaciones congénitas de intestino delgado, ademas de
reportar el tipo de malformaciones encontradas y evolucion clinica, incluyendo
sobrevida en los pacientes atendidos en éste Hospital.

Objetivo General
Determinar la prevalencia global de malformaciones congénitas de intestino delgado,
con diagnostico confirmatorio quirdrgico en recién nacidos, nacidos en el Hospital

General de México, en un periodo de 30 meses que incluye marzo2004, a junio del
2006.

Objetivos Especificos

Determinar las variables asociadas que influyen en evolucion clinica.



Material y métodos.

Se realiz6 un estudio observacional-descriptivo, durante el periodo del 26 febrero 2004
al 25 de Junio del 2006. Se consideraron en el estudio a todos los pacientes nacidos
vivos en el Hospital General de México, con diagndstico confirmatorio quirtrgico de
malformacion congénita intestinal. Se excluyeron aquellos pacientes con diagndstico
quirurgico confirmatorio no nacidos en este Hospital, para el reporte de prevalencia.
Para cada paciente con malformacion intestinal se diligencid la ficha de caso. Se
consideraron malformaciones congénitas de intestino delgado: atresia duodenal, atresia
intestinal, atresia célica, ileo meconial, peritonitis meconial, duplicaciones intestinales,
malrotacion intestinal, diverticulo de meckel e invaginacién presentada en etapa
neonatal. La prevalencia fue reportada considerando el numero de casos de
malformaciones intestinales, entre el nimero de nacidos vivos, en el periodo observado.
Se realizo revision de expedientes clinicos..

Analisis de resultados.

Se realiza estadistica descriptiva de cada una de las variables estudiadas reportando las
medidas de tendencia central y dispersion para las variables contintas y proporcion para
las variables nominales y categoricas.

Aspectos éticos y bioseguridad

Todos los ingresos hospitalarios, procedimientos de alto riesgo, exploraciones
quirtrgicas, procedimientos anestésicos y transfusion de hemoderivados se realizan
bajo una carta de consentimiento informado, firmada por la madre como representante
legal.



Resultados.

El numero total de nacimientos para el periodo comprendido marzo 2004-junio2006 en
el Hospital General fue de 17,819 nacimientos, el nimero de nacimientos vivos
correspondio a 17237 nacimientos. 636 nacimientos, mensuales promedio. El numero
total de casos de malformacion congénita intestinal, con diagnostico confirmatorio
quirurgico fue 25 casos. Se excluyeron 2 casos por no ser nacidos en nuestra
Institucion. La prevalencia reportada fue 1 por cada 749 nacidos vivos. Se encontraron
19 expedientes, de los 25 casos confirmados. De los cuales se revisaron variables que
influian en la evolucién y prondstico de los pacientes; dentro de ellos: sexo (31%
masculino, 68% femenino), edad gestacional (37 semanas de edad gestacional al
nacimiento promedio; rango de edad: 32-40semanas; 4 pacientes prematuros, y 15 de
término), peso al nacimiento (promedio:2378grs; rangos de 1200-3550grs), sospecha
diagnostica por ecografia prenatal (8 pacientes, de 14 a los cuales se realizo USG
obstétrico), polihidramnios (2 casos, reportados por USG obstétrico y confirmado
clinicamente al nacimiento); estudios de imagen realizados postnatales: donde
radiografia abdominal fue realizada en todos los pacientes, con imagen sugestiva
diagnodstica en 100% de los casos; tipos de malformaciones congénitas intestinales
encontradas, fue: diafragma duodenal incompleto n=1, membrana duodenal (tipo 1)
n=7, atresia duodenal (tipo II) n=1, atresia duodenal (tipo III) n=1, atresia intestinal
(tipo 1) n=3, tipo IIl n=2, tipo IV n=2, ileo meconial n=2, ambos complicados con
perforacion intestinal, y subsiguiente peritonitis meconial; Malrotacion intestinal n=4,
un caso aislado, tres asociada a otra malformacion intestinal, duplicacion intestinal n=1,
asociada a atresia de intestino, ninglin caso de diverticulo de meckel e invaginacién en
etapa neonatal. Las manifestaciones clinicas sugestivas: distension abdominal (15.7%),
residuo gastrico-biliar, obtenido de la aspiracion orogastrica (26.3%), vOmitos
posteriores a la primera toma (10.5%), y aspiracion géstrica mayor a 30ml al nacimiento
(21%), fueron reportadas. Cabe mencionarse que en 8 de éstos pacientes, la indicacion
de ayuno al nacimiento fue fundamentada en la sospecha diagnoéstica por USG prenatal.
La edad posnatal al evento quirtrgico promedio fue de 11.6 dias (rangos: 3-88 dias). En
cuatro pacientes se realizo gastrostomia adicional a enteroanastomosis ¢ enterotomia
realizadas. En 6 de los 9 casos de atresia duodenal se realizo enteroentero anastomosis
tipo kimura, un caso de gastroyeyunoanastomosis transmesocorica, y en un caso en la
que existia asociacion con malrotacion intestinal se realizé enterotomia (Mikulicz). En
los casos reportados con atresia de intestino: se realizaron enteroentero anastomosis
termino-terminal con reseccion segmento proximal atrésico dilatado en dos casos,
anastomosis termino-lateral (ileocolica y reseccion de mesenterio) en otros dos casos, y
anastomosis latero-lateral en 2 casos mas. En los casos de ileo meconial con peritonitis
meconial, se realizaron enterotomias, Mikulicz técnica realizada. En tres pacientes se
requirié una segunda intervencion quirargica y las indicaciones para la misma fueron
dehiscencia de anastomosis, perforacion intestinal, y obstruccion intestinal secundaria a
bridas.

El promedio de dias postquirurgicos para el inicio de via enteral fue 18.5 dias (Rango
de 5-55 dias); la iniciacion de via enteral se realizo en 10 de los 16 casos en los que se
inici6 alimentacion con féormula semielemental; en 3 pacientes no se inicio via enteral
por complicaciones hemodinamicas, y condiciones abdominales, relacionadas con mala
evolucion clinica postquirtrgica y/o infectologica. La iniciacién de nutricion parenteral
se realizdo a los 5 dias postnatales(en 2 casos no se inicid nutricion parenteral por



alteraciones metabolicas) , bacteremias con germen aislado, fueron reportadas en ocho
pacientes.

Las complicaciones con patologia quirurgica fueron reflujo gastroesofagico (92%),
megaduodeno (30%), alteraciones en motilidad intestinal (23%). El uso de medicacion
procinética, fue empleada en todos los pacientes (metoclopramida a dosis de
100mcg/kg/dosis, y cisaprida 200mcg/kg/dosis fue empleada).

Reportamos sobrevida de 68.4% y La mortalidad 31%, asociada a prematurez, peso
bajo para edad gestacional; dos casos de ileo meconial perforados, y peritonitis
meconial secundaria, 3 casos de atresia yeyuno III y IV. Las malformaciones agregadas
extradigestivas: trisomia 21 n=1, clinodactilia n=2, criptorquidea bilateral n=1,
sindrome Miller Fisher n=1.

Discusion.

Los resultados obtenidos son la primera aproximacion para conocer la prevalencia y los
factores terapéuticos que fueron asociados en recién nacidos con malformaciones
congénitas de intestino delgado, en recién nacidos del Hospital General de México. Y
que pretende generar realizacion de estudios posteriores, relacionados con la influencia
de variables terapéuticas y sobrevida de éstos pacientes. Las atresias intestinales son
anomalias poco frecuentes, pero a la vez constituyen una de las primeras causas de
obstruccidn intestinal neonatal. Se realiz6 busqueda de 25 expedientes clinicos en los
cuales se confirm¢ el diagnostico quirtrgico, en la Unidad de Pediatria. En un periodo
de 26 meses (Marzo del 2004 a Junio del 2006). Se excluyeron a dos neonatos, no
nacidos en éste hospital. Reportdndose una prevalencia de 1.33 por 1000 nacidos vivos,
lo cual se estd por arriba de la media reportada ' El diagnostico prenatal fue reportado
en 42% por medio de ultrasonografia, la sobrevida 68% con lo cual se encuentra por
debajo de la media reportada para casos de atresia duodenal ( 90%%), para esta
patologia, la sobrevida se vio afectada por tipos de atresias intestinales complejas tipo
IIT y IV, con dos casos de sindrome de intestino corto; 2 casos de peritonitis meconiales,
y caracteristicas no inherentes a la patologia quirurgica: prematurez, bajo peso,
bacteremias y alteraciones ventilatorias. Se utilizaron diferentes técnicas quirtrgicas,
incluso en 4 pacientes utilizacion de gastrostomia la cual actualmente esta en deshuso
por el riesgo de incrementar reflujo gastroesofagico, la indicacion misma fue
descompresivo gastrico, asi como inicio de via enteral, en general la anastomosis
laterolateral  tipo diamante fue la utilizada para atresias duodenales,
enteroenteroanastomis terminoterminal para las atresias intestinal, y en los casos de
perforacion por ileo meconial se utilizd enterotomias. Concluimos que la atresia
intestinal en nuestro medio presenta una alta mortalidad sin relacion con la técnica
quirurgica empleada y estrechamente vinculada al tipo de malformacion intestinal
encontrada, asi como a la demora en el comienzo de la alimentacién enteral (relacionada
con falta trofismo y funcionabilidad intestinal posterior) y procesos infecciosos
sistémicos asociados.

Consideramos un sesgo en nuestro estudio, probable al valor subestimado limitado por
la malta de medicion de pacientes sin estudio anatomopatolégico y con otra causa
aparente de fallecimiento. Asi también existid falta de cuatro expedientes clinicos para
su revision. El objetivo se cumplié al Reportar la experiencia quirdrgica y manejo
integral de pacientes proporcionado a pacientes con malformacion congénita de
intestino delgado en un periodo de 26 meses, en el Hospital General de México en
poblacién neonatal.



Se considera necesario puntualizar en el Disefi6 de un programa de deteccion prenatal,
manejo y seguimiento de estos pacientes.
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Estadistica de Nacimientos Feb2004- Junio 2006

Informacion de los Recién nacidos vivos

37- 500- | 1000- | 1501- | 2001- | 2500- | 3501-
no.nac | vivos | obitos | mortinatos | Masc | fem | 37SEG | 42SEG | >42SEG | <500gr | 999gr | 1500gr | 2000gr | 2500gr | 3500gr | 4000gr. | >4000grs
feb-

1| maz2004 592 | 570 22 1] 278 | 292 60 508 2 0 3 6 24 64 383 72 18
2 atznrgtgf)-ﬂf 668 | 645 23 3| 323 | 322 50 590 8 0 1 9 15 46 455 89 30
3 ma?/ggm 625 | 604 21 2| 291| 313 59 536 9 0 2 12 17 55 353 160 5
4 jurrlnzzi)& 628 | 614 14 1] 329 | 285 49 558 7 0 3 13 14 74 435 70 5
5 quJ;(rJ](-M 693 | 670 23 2| 348 | 322 75 595 0 0 18 20 29 89 424 78 12
6 aggggm 791 | 764 27 1| 406 | 358 76 684 4 0 7 16 29 98 41 106 17
7 5922864 649 | 629 20 0| 324 | 305 59 565 8 0 4 16 29 98 385 88 9
8 oc??g(-m 663 | 628 35 2| 346 | 282 67 553 8 0 3 9 26 73 410 98 9
9 noszctt)-04 639 | 612 27 2| 314 | 298 90 517 8 0 5 8 29 78 412 69 11
10 di£2(_)(£4 638 | 623 15 1] 324 | 299 65 557 1 0 4 9 22 83 428 64 13
11 engé%-OS 600 | 572 28 3] 264 | 308 75 494 3 0 10 5 19 Al 378 76 13
12 fesgg(-m 650 | 628 22 0| 281 | 347 41 587 0 0 2 14 19 78 414 88 13
13 mafZBth)-OS 541 | 515 26 3] 261 | 254 36 474 5 0 3 15 18 52 353 66 8
14 atr)n;(r)z-s 608 | 587 21 1] 308 | 279 81 504 2 0 3 7 19 61 423 66 8
15 ma?/gEOS 550 | 534 16 4| 268 | 266 60 471 3 0 8 10 17 57 383 53 6
16 jurrlnzzi))g5 591 | 569 22 0| 315| 254 58 506 5 0 5 11 15 60 401 73 4
17 quJ;(rJ](-JS 566 | 557 9 0| 271 | 286 58 495 4 0 4 7 15 68 375 77 11
18 agggEOS 635| 619 16 0] 339| 280 65 552 2 0 3 13 23 67 417 82 14
19 5922865 650 | 636 14 0] 306 | 330 51 577 8 0 6 13 25 75 419 86 12
20 oc??g(-m 624 | 608 16 0] 304 | 304 40 564 4 0 2 8 19 64 432 69 14
21 noszctt)-05 636 | 616 20 0| 310 | 306 59 549 8 0 8 6 22 76 411 81 12
22 di£2c_)(£5 611 | 595 16 1] 316 | 279 67 523 5 0 4 11 17 69 402 80 12
23 engé%-OG 625 | 604 21 5| 328 | 276 70 527 7 0 3 10 32 72 403 76 8
24 fesgg(-m 731 704 27 2| 344 | 360 51 652 1 0 5 9 27 78 478 96 11
25 masgt-)OG 591 | 575 16 1] 275 300 52 521 2 0 2 9 20 60 413 67 4
26 atznrgtgf)-G 717 698 19 1| 358 | 340 66 628 4 0 3 7 32 72 484 84 16
27 ma?/gg% 669 | 648 21 1] 337 311 50 598 0 0 4 9 25 60 448 93 9
28 jurTz%yo-a 638 | 613 25 2| 319 | 294 63 547 3 0 4 15 28 65 425 60 16

17819 17237 582 39 87878450 1693 15432 112 0 129 297 626 1963 11635 2267 320

* los mortinatos estan incluidos dentro de los obitos
*promedio de nacimientos mensuales:

639.




Numero de pacientes ¢/ malformaciones cong. Intestino
Delgado nacidos HGM (marz2004-jun2006): 23 pacientes

Prevalencia:
Numero de nacimientos vivos totales (marz-04-jun2006):
17237
Prevalencia: 0.0013 x 1000=1.33 por cada 1000 RN vivos

Anexo 2. Prevalencia



Tabla 3. Datos Generales de los RN con malformaciones
congénitas de intestino delgado

Fecha de edad Apgar
Nacimiento sexo gestacional Peso min1/min5
5-3-04 Femenino 39 2970grs apgar 9/9
19-6-04 Masculino 39 2300grs apgar 7/8
2660grs
8-7-04 Masculino 38 apgar 7/8
1550gr Apgar 8/9
16-7-04 Femenino 32,6
3-8-04 Femenino 41,2 3550grs apgar 8/9
14-10-04 Femenino 33 1200grs apgar desc
2450grs apgar 8/9
8-11-04 Masculino 39
23-12-04 Femenino 40 2800grs apgar 8/9




9 15-2-05 Femenino 37,6 2530grs apgar 8/9
10 21-4-05 Femenino 37 2470gr apgar 8/9
2560gr apgar 2/7
11 16-9-05 Femenino 38,2
2250grs apgar 9/9
12 10-8-05 Masculino 371
2610gr apgar 8/9
13 4-11-05 Femenino 40,4
2100gr apgar 7/9
14 18-11-05 Femenino 36.1
2450gr apgar 8/9
15 19-11-05 Femenino 39
2450gr apgar 8/9
16 10-12-05 Femenino 40,5
2100gr apgar 8/9
17 22-2-06 Femenino 36,1
1400grs apgar 3/5
18 12-4-06 Masculino 32
2800gr apgar 8/8
19 3-6-06 Masculino 40,3

* 19 Expedientes se encontraron completos, posquirdrgicos, para su revision.

Tabla 4. Diagnoéstico sugestivo prenatal

usg prenatal
# | polihdramnios sugestivo Reporte USG
1 no si sugestivo atresia intestinal
2 no Si 70. Mes:atresia + pb.sx.down
3 no no
4 no no
5 no no
6 no no
7 no no

Malformacion intestinal:at.yeyunoileal vs

8 si si hirschprug
9 no no -




10 si no sugestivo de atresia intestinal
1 no no -
12 no si pb malformacion intestinal/ microcolon
13 no si sugestivo de atresia intestinal
14 no no -
15 no Si sugestivo atresia intestinal
16 no Si sugestivo de Hernia Morgagni
17 no no -
18 no no -
19 no no -
Tabla 5. Estudios de imagen realizados
colon por
# Radiografia transito intestial enema
1 doble burbuja - -
2 doble burbuja - -
alteracion en transito
3 | Distencion de asas intestinales proximales intestinal -
4 doble burbuja - -
distribucion aire erronea, sin aire amp.
9] Distal - -
6 doble burbuja - -
7 | Distencion de asas intestinales proximales - -
8 doble burbuja - -




9 doble burbuja
10 doble burbuja
si. Distencion cavidad

11 no sugestivo gastrica
12 | Distencion de asas intestinales proximales -
13 | Distencion de asas intestinales proximales -
14 doble burbuja -
15 doble burbuja -
16 doble burbuja -
17 doble burbuja -
18 Gastromegalia, vidrio despulido Si.
19 | Distencion de asas intestinales proximales

Tabla 6. Datos clinicos
# sospecha diagnostica
1 -
2 -
3 distencion intermitiente, residuo gastrico
4 distencion abdominal + residuo gastrico
5 vomito biliar prim 24 hrs VEU
6 Drenaje por SOG contenido biliar.
7 vomito biliar prim 24 hrs VEU
8 | Al nacimiento, aspiracion por SOG 70ml + polihidramnios
9  Alnacimiento aspiracion cavidad gastrica nacimiento




80ml

10

Posterior a toma: espasmo cianosis

11

12

Al nacimiento, aspiracion por SOG + 30 ml

13

Al nacimiento, aspiracion por SOG 30ml

14

15

Drenaje por SOG contenido biliar.

16

Drenaje por SOG contenido biliar.

17

Drenaje por SOG contenido biliar.

18

Drenaje por SOG contenido biliar.

19

distencion abdominal + sog drenaje biliar

Tabla 7. Malformaciones congénitas de Intestino Delgado.

atresia Peritonitis mesenterio comiin y diverticulo duplicaciones

# atresia duodenal atresia i colica ileo meconial malrotacion. meckel digesti
1 Membrana duodenal Malrotacion intestinal
2 Membrana duodenal

Yeyuno membrana
3 incompleta
4 Tipo lll

atresia ileon termina y
5 célonica IlIA
6 Tipo Ill Mala fijacion coldnica
duplicacion

7 Yeyunal | intestinal
8 Membrana Yeyunal |
9 Membrana duodenal Malrotacion intestinal.




10 Membrana duodenal
1 Membrana duodenal
12 yeyunal IV
ileo meconial. Isquemia proximal Perforacion ileal.
13 en ileon. Peritonitis
doble membrana duodenal:2a y
14 4a porcion
15 Yeyuno IIIB Malrotacién intestinal.
16 Membrana duodenal
17 Membrana duodenal
18 ileo meconial peritonitis meconial
19 Yeyunal IV

Tabla 8. Hallazgos quirurgicos. Procedimientos quirurgicos realizados

resolucion quirdrgica (dias

Hallazgos quirtrgicos / cirugia realizada

# postnatale)
diafragma duodenal incompleto % 2-3a p. Duodeno. Gastroyeyunoanastomosis transmesocorica- 20. Evento quirurgico 17
1 09/03/05 4dias VEU dias:perforacion yeyunal + gastrostomia stam
2 24/06/2004 7dias VEU Duodeno-duodeno anastomosis tipo kimura
3 28/09/2004 82 dias VEU constriccion de yeyuno, a 30cm valvula ileocecal, enteroenteroanastomosis, reseccion proximal, lib. Adherensiolisis.
4 06/08/04 21dias VEU anastomosis latero-lateral se localizo ampula vater respetada
5 | 12/08/2004 9 dias VEU Reseccion 7cm. Termino-lateral: ileo-célica Reseccion de mesenterio.
6 | 27/10/2004 13 dias VEU Entero-entero anastomosis lateral- lateral en diamante+gastrostomia+sonda alimentacion yeyunal.
Entero-entero anastomosis latero-lateral yeyunal. 20 evento quirtrgico/18.11.04: reseccion intestinal + ileostomia terminal, fistula
7 12/11/2005 4dias VEU mucocutanea prox. Dehiscencia.
8 28/12/2004 5dias VEU entero-enteroanastomosis. Latero-lateral.previa reseccion de porcion dilatada. Rel 10:1+ gastrostosmia Stam




9 | 23/02/2004 8 dias VEU Enterotomia + reseccién de membrana Mickulicks
10 09/05/2005 18 dias Anastomosis Kimura (diamante)
11| 23/09/2005 7dias VEU duodeno-duodenoanastomosis tipo diamante
12 17/08/2005 7dias VEU anastomosis termino-terminal
13 07/11/2005 3dias VEU Reseccion ileal a 50cm ang. Treitz. lleostomia proximal, fistula mucosa.
14 25/11/05 6dias VEU Enterotomia + reseccion de membrana Mickulicks
15 22/11/05  3dias VEU anastomosis en diamante. 20 evento quirlrgico liberacion adherencia,plastia de pared posthernia incisional.
16 16-12-05  6dias VEU duodeno-duodenoanastomosis tipo diamante
17 240306 2dias VEU duodeno-duodenoanastomosis tipo kimura
gastrostomia, colocacion penrose, perforacion 1a porcion duodeno con salida material baritado. Meconio espeso impactado en
18 25/0406  13dias VEU ileon
anastomosis ileocolica terminolateral. Previa reseccion valvula ileocecal 20:1. Segmento atresico 30cm salchicha a 30cm de
19 06-06-06  3dias VEU angulo treitz.
Tabla 9. Utilizacién Enteral,complicaciones relacionadas, uso de procinéticos
| # | inicio via enteral Complicaciones Procinético
1 55 dias VEU/ infusion alfaré ERGE Metoclopramida
2 14 dias. Alfaré ERGE Grado Il, megaduodeno,retardo vaciamiento gastrico Cisaprida.
3 15 dias postquirurgico. Pregestemil ERGE, trastornos de deglucion. Alteraciones motilidad intestinal Cisaprida.
4 20 dias pregestemil Megaduodeno, alt.motalidad intestinal Metoclopramida
5 12 dias postquirdrgico./pregestemil ERGE Grado | Metoclopramida
6 11 dias postquirurgico. Alfaré/Infusion. Reflujo duodeno-gastrico-esofagico. Cisaprida.
7 perforacion intestinal
8 48 dias Megaduodeno + ERGE Metoclopramida / Cisaprida




9 16 dias postquirurgico ERGE Metoclopramida

10 50. Dias postquirdirgico ERGE Metoclopramida

11 14 dias postquirurgicos ERGE Metoclopramida

12 - perforacion intestinal

13 25 dias postquirurgicos alfare

14 12 dias postquirdrgico./pregestemil Megaduodeno + ERGE metoclopramida/ cisaprida
15 14 dias, fallida, efectiva: 44 dias trastornos motilidad Cisaprida.

16 9 dias postquirurgicos nutramigen

17 5 dias RGE/megaduodeno Metoclopramida

18 - perforacion intestinal

19 21 dia/pregestemil. No tolera atin Alteraciones motilidad intestina, megaduodeno metoclopramida/ cisaprida

*En tres pacientes no fué posible inicio de via enteral, por complicaciones abdominales, hemodinamicas, e infectologicas. Los
pacientes fallecieron.

Tabla 10. Mortalidad.

# SExXo edad gestacional Peso/edad Fallecimientos
2970grs

1 | Femenino 39 apgar 9/9

2 | Masculino 39 2300gr apgar 7/8
2660grs

3 | Masculino 38 apgar 7/8

1550gr

4 | Femenino 32,6 apgar 7/9

5 | Femenino 41,2 3550gr apgar 8/9

6 | Femenino 33 1200gr apgar desc
2450 grs

7 | Masculino 39 apgar 8/9

8 | Femenino 40 2800gr apgar 8/9

9 | Femenino 37,6 2530grs apgar 8/9

10 | Femenino 37 2470gr apgar 8/9




2560gr
11| Femenino 38,2 apgar 2/7

2250grs
12 | Masculino 37,1 apgar 9/9

26l0gr
13 | Femenino 40,4 apgar 8/9

2100gr
14 | Femenino 36. apgar 7/9

2450gr
15 | Femenino 39 apgar 8/9

2450gr
16 | Femenino 40,5 apgar 8/9

2100gr
17 | Femenino 36,1 apgar 8/9

1400grs
18 | Masculino 32 apgar 3/5
19 | Masculino 40,3 2800gr apgar 8/8

Tabla 11. Variables que influencian evolucion.
dias de VEU al
# NPT (edad de inicio) Bactemia aislada ventilacion mecanica #dias. egreso.
Sin E. Coli + S. Auricularis, + e. Cloacae, + E. Epidemidis, +
1 3 dias de VEU levaduras. ‘3 dias. 96 dias
2 Inicio 4 dia. No 20dias. 68 dias
3 inicio 3er dia si. S. Epidermidis 27 dias 170 dias
50 dia inicio, int. Intermt. Por

4 dismetabolias no 66 dias 66 dias.
5 60. dia de VEU No 10 dias postquirtrgico 47 dias
6 11 dias de VEU Levaduras/16VEU//S. Haemolyticus 21VEU 21 dias. 52 VEU
7 si. S. Epidermidis 3 dias 14 dias
8 7 dias de VEU S. Hominis 2 dias 74 VEU




9 4 dias de VEU No Sélo transquirdrgico 28 VEU
10 3 dias de VEU no 3 dias 32 dias
11 3 dias de VEU no 13 dias 32 VEU
12 11 dias de VEU si. K. Pneumonie 7 dias 13 dias
21 dias. Y ultimos 27 dias de
13 6 dias si Klebsiella. VEU=48dias 111 dias
14 9 dias no 5 dias 65 dias
15 2 dias si Klebsiella. 3 dias 107 dias
16 5 dias no 24 hrs. 24 VEU
17 7 dias de VEU no 5 dias 28 dias
18 no no 13 dias 13 dias
25 dias continua
19 4dia. Susp. intermitentes por hosp
dismetabolias no 4 dias
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