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RESUMEN

La estenosis hipertrofica pilorica (EHP) constituye la patologia que mas
frecuentemente requiere cirugia para su resolucién en la edad pediatrica. Presenta una
prevalencia aproximada de 1-4 de cada 100 nacidos vivos y fue descrita por primera vez en

1888 por Harald Hirschsprung, quien contribuyd a la patogénesis de la enfermedad.

La EHP se describe como una hiperplasia e hipertrofia de las fibras musculares lisas del
piloro que condicionan la estrechez de su luz. Han sido estudiados numerosos casos de la
enfermedad en recién nacidos, observdndose una mayor prevalencia en varones que en el
sexo femenino, asi como en portadores de trisomias o monosomias. Factores relacionados con
el recién nacido como el peso al nacimiento, o ambientales como la toma de lactancia artificial
o el uso de macrélidos, favorecen también la aparicidon de EHP. Sin embargo, en la actualidad
sigue sin conocerse en su totalidad el mecanismo fisiopatolégico de la enfermedad,

defendiéndose una génesis multifactorial.

La ecografia constituye la prueba de imagen de eleccién para confirmar la enfermedad,
y la primera opcidn terapéutica sigue siendo quirldrgica, aplicdndose la pilorotomia de

Ramstedt, que consigue la resolucion de la enfermedad con minimas complicaciones.

El objetivo del presente trabajo de fin de grado es realizar una revisién bibliografica
actualizada de la EHP para comprobar el estado actual del tema y contrastarlo con un caso
clinico real facilitado por el servicio de Urgencias pediatricas del Hospital Materno Infantil de

Zaragoza.

Palabras clave: estenosis hipertréfica del piloro (EHP), vomitos en neonatos, pilorotomia de

Ramstedt, ultrasonografia EHP, atropina en EHP.
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ABSTRACT

Hypertrophic Pyloric stenosis (HPS) is the paediatric pathology which most
frequently requires surgery. It has an approximate prevalence of 1 to 4 in every 100 live births,
and it was first described in 1888 by Harald Hirschsprung, who contributed to the pathogenesis

of the disease.

HPS is a hyperplasia of the smooth muscle fibers of the pylorus, which determine the
narrowness of its lumen. Many cases of HPS have been studied in newborns, with a higher
prevalence in males than in females, as well as in carriers of trisomies or monosomies. Factors
such as artificial lactation, the use of macrolides, the gestational age of the infant, the weight
at birth or the plurality of pregnancies, influence the appearance of the disease. However, at
present, its pathophysiological mechanism is still unknown, and a multifactorial genesis is
defended.

Ultrasonography is the most widely used test used to confirm the disease, and the
chosen treatment is still surgical, using Ramstedt's pylorotomy, since it achieves the resolution

of the disease with minimal complications.

The aim of this final degree project is to carry out an updated bibliographic review of
HPS to check the current status of the subject and compare it with a real clinical case provided

by the paediatric emergency service of the Maternity and Children’s Hospital in Zaragoza.

Key words: hypertrophic pyloric stenosis (HPS), vomiting in neonates, Ramstedt pylorotomy,

HPS ultrasonography, atropine in HPS.




Estenosis hipertrofica del piloro. A propoésito de un caso. 2017-2018

INTRODUCCION

En primer lugar, y teniendo como objetivo realizar una correcta descripcién del
desarrollo embriolégico y anatomia del estdmago, se procedié a la lectura de las ultimas

ediciones de tratados Anatomia Humana?, Embriologia Médica 2?y del Area Pediatrica *.

Se realizd, ademas, una revisidn exhaustiva de las bases de datos PubMed y Cochrane,
y la herramienta de busqueda Alcorze. Mediante la utilizacion de las palabras clave expuestas
con anterioridad, fueron seleccionados los estudios analiticos, revisiones bibliograficas y
articulos de revistas pediatricas que cumplian los criterios de validez e importancia, con el fin

de realizar una revisién bibliografica actualizada de la enfermedad.

Finalmente, con el objetivo de complementar y contrastar la revisién bibliografica, se
selecciond un caso clinico real de EHP proporcionado por el Hospital Materno Infantil de

Zaragoza.

1. RECUERDO EMBRIOLOGICO

El desarrollo embrioldgico del tubo digestivo depende de interacciones epitelio-
mesenquimatosas imprescindibles para su diferenciacidn tisular y formacion del tubo digestivo
primitivo. Este tipo de interacciones se llevan a cabo mediante moléculas en un proceso de
sefializacion celular denominado induccidén. El proceso lo inicia un gradiente de concentraciéon
de acido retinoico que surge desde faringe hasta colon, donde alcanza la maxima
concentracién. Por accidn de este gradiente, distintos factores de transcripcién encargados de
la renovacion de células madre se expresan en una region u otra del tubo digestivo, siendo los

factores SOX2 los propios de eséfago y estomago.

Se establecen ademas interacciones reciprocas entre el endodermo y el mesodermo
visceral adyacente al tubo intestinal. EIl endodermo expresa unas sefales mediadas por la
familia de moléculas sonic hedgehog (SHH) a lo largo del tubo intestinal, que llevaran a la

formacidn del intestino anterior, medio y posterior.

En el desarrollo del mesodermo visceral participan SHH, BMP-4 y FoxFl, que
determinaran el crecimiento intestinal en sus ejes principales. Los genes HOX, junto con el
resto de moléculas, toman parte en la regionalizacion del sistema digestivo, que en su inicio

sera denominado intestino primitivo (Figura 1) 2°.
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Figura 1. Regulacion molecular en el desarrollo del intestino. Sadler, 2016.2

Durante periodo somitico se produce el plegamiento cefalocaudal y lateral del
embrion. Como consecuencia, la parte dorsal del saco vitelino queda incorporada en el
embrion constituyendo el intestino primitivo. Tanto en los sectores cefdlico como caudal del
embrion, el intestino primitivo forma un tubo ciego, el intestino anterior y posterior,
respectivamente. El intestino medio conserva su comunicacidon por un tiempo con el saco

vitelino a través del conducto onfalomesentérico (Figura 2) 2.

La mayor parte del epitelio de revestimiento y de las glandulas del tubo digestivo se
origina en el endodermo del intestino primitivo, mientras que el tejido muscular, conectivo y

peritoneo visceral derivan de la hoja espldcnica del mesodermo °.
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Figura 2. Esquemas transversales de embriones en diferentes etapas de desarrollo.

Sadler; 2016.2
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2. DESARROLLO Y ANATOMIA DEL ESTOMAGO

El estdmago surge de una dilatacion fusiforme del intestino anterior en la cuarta
semana de desarrollo. En las siguientes semanas, sufre una serie de rotaciones debido a la

diferencia en las velocidades de crecimiento de sus segmentos y érganos vecinos (Figura 3).

La primera rotacién es longitudinal; girando 902 en el sentido de las manecillas del
reloj, de forma que el lado izquierdo queda definitivamente en la parte anterior, y el derecho
en la posterior, con el nervio vago izquierdo anteriormente y el derecho posteriormente.
Durante la rotacidn, la pared posterior primitiva del estémago crece mas rapido que la
anterior, formando asi las curvaturas mayor y menor. Los extremos cefdlico y caudal del
estdmago inicialmente estdn en la linea media, pero al proseguir su desarrollo, el estdmago
gira alrededor de un eje anteroposterior. De este modo, la parte caudal o pilérica se desplaza
hacia la derecha y hacia arriba, y la porcién cefélica o cardiaca hacia la izquierda y un poco

hacia abajo **.

Longnudngl
rotation axe

~

Sxamach

Duodanum Graalar

A B C curvalure

Escpbagus

ANA RO kr

D Pylcius axvaure E T arvere
Figura 3. A-C. Rotacién del estomago alrededor de su eje longitudinal visto desde la parte
anterior. D, E. Rotacidn del estdmago alrededor del eje anteroposterior. Se puede apreciar el

cambio de posicidn piloro y cardias. Sadler, 2016.2

La parte terminal del intestino anterior y la cefdlica del intestino medio forman el
duodeno. Al girar el estémago, el duodeno adopta una forma de C y junto al pancreas se
desplaza hacia la derecha y hacia una posicion retroperitoneal, fusionandose el mesoduodeno
dorsal con el peritoneo adyacente. Ambos desapareceran mas tarde, a excepcion de la region
pilérica del estémago, donde una pequefia porcion del duodeno (bulbo duodenal) conservara

su mesenterio y seguira siendo retroperitoneal *.
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De forma definitiva, el estémago queda dividido por la incisura angularis en porcién
pilérica y cuerpo gastrico. La porcidn pildrica constituye la zona mas distal del estémago y estd
a su vez dividida por el surco intermediario en vestibulo pildrico y antro pilérico. Conecta con
el duodeno a través del esfinter pildrico, una zona de alta presién intermitente que contiene
una capa circular de musculo liso capaz de contraerse ténica y fascicularmente, permitiendo el
vaciado gastrico. Esta funcién y motilidad estd guiada por distintos sistemas que involucran

sistema nervioso entérico, células intersticiales de Cajal y hormonas gastrointestinales *.

2.1. HISTOLOGIA

La histologia del estdmago, y en concreto de la region pildrica, es de vital importancia
en la cirugia de la estenosis hipertréfica del piloro. El estdmago estad constituido por cuatro
capas histoldgicas, que de profundidad a superficie son:

1. La capa mucosa, gruesa y aterciopelada. Estd surcada por numerosos pliegues
paralelos al eje longitudinal del 6rgano, mas marcados hacia el extremo pilérico y a lo largo de
la curvatura mayor.

2. Capa submucosa, de consistencia laxa. Permite los desplazamientos de la mucosa
con respecto a la muscular y contiene el plexo nervioso ganglionar submucoso (Meissner).

3. Capa muscular, a su vez formada por 3 capas; longitudinal, circular y oblicua. La capa
muscular circular se condensa en la region del piloro creando el esfinter pildrico.

4. Capa serosa.

Durante la técnica quirdrgica de la EHP se realiza una incisidon en la capa serosa y
muscular del piloro con el fin de liberar tensidon y aumentar el diametro del canal pilérico. La
incisién debe llegar Unicamente hasta la capa muscular circular, sin cortar la oblicua, ni por

supuesto, submucosa 0 mucosa, ya que creariamos una perforacion pildrica.

2.2. VASCULARIZACION ARTERIAL Y VENOSA

La vascularizacion arterial del estomago se lleva a cabo gracia a ramas de la aorta

abdominal. El tronco celiaco da lugar a la arteria gastrica izquierda, que recorre la curvatura
menor del estémago hasta anastomosarse con la arteria gastrica derecha, rama de la arteria
hepatica comun (que surge también del tronco celiaco). De esta arteria hepatica sale también
la arteria gastroduodenal, que entre otras ramas, da lugar a la arteria gastroepiploica derecha,
que recorre la curvatura mayor del estdmago hasta anastomosarse con la arteria

gastroepiploica izquierda, rama de la arteria esplénica (que proviene del tronco celiaco).
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Por dltimo, la irrigaciéon se completa con las arterias gastricas que proceden de la arteria

esplénica y alcanzan el fundus géstrico ®.

La vascularizacidon venosa del estdmago drena en el sistema portal. Las venas gastricas

derecha e izquierda drenan en la vena porta; venas gdstricas cortas y gastroepiploica izquierda
drenan en la vena esplénica, y la vena gastroepiploica derecha termina en la mesentérica

superior.

La vena pildrica se anastomosa con la vena subpildrica a través de la vena prepildrica,
comunicandose asi los sistemas venosos de ambas curvaturas. La vena prepildrica (Figura 4)
pasa sobre la superficie de unién entre el piloro y el duodeno, siendo muy util como referente
anatdmico del piloro. Durante la cirugia de la EHP se utiliza con dicho fin, de modo que, una
vez localizada la vena prepildrica, se realiza una incisidon en direccién al estdmago, pero sin

sobrepasar nunca la vena *.

Figura 4. Drenaje venoso del estdmago. 10- Vena prepildrica. Netter, 2015.°
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MARCO ACTUAL DE LA ESTENOSIS HIPERTROFICA DEL PiLORO

1. PATOGENIA

La EHP se define como una hipertrofia e hiperplasia de la capa muscular de la porcién
pilérica del estdmago, la cual se engrosa anormalmente y genera una estrechez patolégica del

canal pilérico.

A pesar de las multiples investigaciones realizadas acerca del tema, sigue sin conocerse
con exactitud la patogenia de la EHP, postuldndose diferentes propuestas que conducirian a
pensar en una etiologia multifactorial, incluyendo factores ambientales y genéticos. Ademas,
no debe considerarse la patologia como congénita, puesto que el fendmeno se produce
después del nacimiento; hecho demostrado por varios autores mediante la evaluacién de
pruebas ecograficas realizadas en recién nacidos, en las que se observaba la naturaleza sana

de un piloro que posteriormente desarrollaria EHP ©.

Se aprecia una diversidad de pensamiento en cuanto a la génesis de la EHP. Una de las
lineas propuestas defiende la descoordinacién entre el peristaltismo gdstrico y la relajacion
pilérica, produciéndose una contraccidn gastrica contra un piloro cerrado y generandose asi la

hipertrofia definitoria de la EHP ©.

Otra de las teorias propone como causante una excesiva produccién de gastrina
(hipergastrinemia) debido a un aumento hereditario de las células parietales de la mucosa
gastrica. El aumento de la gastrina produciria a su vez un aumento de acido gastrico y

contracciones ciclicas del piloro, conduciendo a su engrosamiento ®.

Se ha investigado también la posibilidad de una inervacidon anormal de las capas
musculares del piloro, asocidandose dicha teoria con una disminucion de la produccion de dxido

nitrico (encargado de la relajaciéon del musculo liso) 7.

Por ultimo, parecen también implicados los factores de crecimiento insulin-
likegrowthfactors -especialmente el IGF-1-, asi como los factores de crecimiento de plaquetas
y factores de crecimiento epidérmico. El aumento de los mismos conduciria a una hipertrofia,

hiperplasia y obstruccidn del canal pildrico ®.
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2. FACTORES DE RIESGO

En la actualidad, una gran cantidad de estudios demuestran la asociacién de algunos
factores con la aparicidon EHP, tanto relacionados con el recién nacido como ambientales. En el
Anexo | se puede observar la Tabla I, que recoge un metandlisis publicado en 2017 con el fin de
estudiar dichas relaciones 8. En él, han sido recopilados una serie de estudios retrospectivos
(caso control y cohortes historicas) realizados principalmente en Dinamarca, Suecia, EEUU vy

Canada.

En el anexo se encuentra también adjunta la Tabla Il, en la que se recogen las
caracteristicas intrinsecas de algunos de los estudios expuestos en la Tabla I. Aparecen
indicados, el autor principal, lugar, afio de publicacion y tipo de estudio retrospectivo (caso
control o cohortes histdricas). Entre los estudios mas significativos para el andlisis de los

factores de riesgo de la EHP que serdn comentados posteriormente se encuentran &;

» El estudio caso-control publicado por Wayne et al en 2016, con 882 casos y 955
controles. Fue importante y significativo para el estudio de la relacion de la lactancia
artificial con la EHP.

» El estudio caso-control publicado por Svenningsson et al en 2014, con 3608 casos y
17.588 controles. Este estudio resultd de especial interés para describir el ser
prematuro como factor de riesgo de EHP.

» El estudio caso-control publicado por Lin et al en 2013, con 735 casos y 6952 controles.
Dicho estudio concluyd una relacion de riesgo entre el embarazo multiple y la EHP.

» El estudio de cohortes histéricas publicado en 2012 por Krogh (1), que resulté
importante porque demostrd la relaciéon del orden de nacimiento y la EHP. Estaba

formado por 3174 casos y 1.922.139 controles.

2.1. FACTORES GENETICOS

Existe evidencia de predisposicién genética en la EHP, comprobdndose una significativa
agregacion familiar con un aumento de la incidencia de hasta un 15% en pacientes con
antecedentes de un familiar afectado, y cuyo riesgo de enfermar es del 3,2% si un hermano ha
sido afectado, del 4,2% si el padre tuvo la enfermedad, del 22% si un gemelo ha sido afectado,

y del 25,4% si la madre fue la afectada ®.

10

——
| —
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La enfermedad esta asociada en especial con sindromes como Smith-Lemli-Opitz y
Cornelia de Lange, ademas de anormalidades cromosémicas como la trisomia parcial del

cromosoma 9, 13, y monosomia 18.

No existe un gen especifico identificado, pero si se han sefialado algunos susceptibles
como 16p12-p13, 16924, 11g14-9g22 y Xg23. Se habla también de la implicacién del proto-
oncogén C-KIT (esencial para el desarrollo de la motilidad auténoma intestinal), y debido a la
participacién del oxido nitrico en la patogenia de la enfermedad, se ha estudiado el éxido
nitrico sintetasa neuronal (nNOS) y su gen codificante NOS1 en el cromosoma 12q, y se ha

observado cierta susceptibilidad en dicho locus °.

2.2. FACTORES DEL RECIEN NACIDO Y LA MADRE

El orden de nacimiento y la pluralidad en el embarazo constituyen factores de riesgo
de EHP. En la (Tabla I) se observa una recopilacién de siete estudios en los que se demostré

una mayor incidencia de EPH en los “first-born infants”. Todos los estudios fueron significativos

excepto el realizado en 2013 por Lin et al, y el de Wang et al publicado en 2008 8. Con respecto

a la pluralidad en el embarazo, dos de los estudios realizados fueron significativos y sefialaron

los embarazos multiples como factor de riesgo de EHP.

La edad gestacional al nacimiento esta claramente relacionada con la enfermedad. Los
nacidos pretérmino poseen un mayor riesgo de padecer EHP (OR=1.37 95% Cl 95%:1.12-1.67)%.
En la (Tabla I) pueden observarse diez estudios realizados al respecto, resultando la mitad

significativos.

El sexo masculino del neonato ha sido reportado también como factor de riesgo en
diversos estudios, observandose una mayor incidencia en los mismos con una ratio

aproximada de 4-6:1.91011

El peso al nacimiento es considerado actualmente un factor controvertido, ya que no
existe consenso entre estudios con respecto a si es o no un factor de riesgo de EHP. Los
estudios realizados en el metanalisis al respecto (Tabla 1), resultaron no significativos. De igual
forma, los estudios realizados para estudiar la asociacion de los SGA (small for gestational age)

o LGA (large for gestational age) resultaron también no significativos.

11
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El tabaquismo materno ha sido relacionado con la EHP, reveldndose en diversos
estudios que puede llegar a duplicar el riesgo de estenosis hipertréfica del piloro en madres

fumadoras, frente a las que no lo son 2.

2.3. FACTORES AMBIENTALES

La toma exclusiva de lactancia artificial ha sido relacionada con la EHP. En el meta-
andlisis de la (Tabla 1), los estudios que la relacionaron con la enfermedad resultaron en su
totalidad significativos, con Cl 95% significativos y OR/RR >2 en la mayor parte de los estudios,

lo que se traduce en una fuerte asociacion de riesgo entre la lactancia artificial y la EHP.

Sobre el uso de macrélidos se han realizado una gran cantidad de estudios. Algunos
postulan éstos como factores de riesgo, mientras que otros no reflejan resultados
significativos. Un estudio caso control ha demostrado que la utilizacién de eritromicina entre
los dias 3 y 13 postnatales duplica el riesgo de padecer EHP (OR=2.45 Cl: 1.12-5-35) 3. Sin
embargo, otro estudio de cohortes realizado en 2015 concluyd que el uso de azitromicina en
148 neonatos Unicamente produjo 3 casos de EHP (2%), de forma que el estudio resultdé no
concluyente . A pesar de que los estudios concluyen que los macrélidos son un factor de
riesgo de EHP, habra que valorar en cada caso concreto el riesgo beneficio, ya que los
macrélidos son utilizados en neonatos como tratamiento y profilaxis frente a diferentes
infecciones.

Por ultimo, merecen mencidn los pesticidas. Un estudio realizado en la poblacién de
Indiana con el objeto de estudiar otros factores de riesgo para la EHP, evidencié la relacion de
los pesticidas con la enfermedad, abriendo asi un nuevo campo de investigacién en este

sentido *°.

3. CLINICA Y EXPLORACION FiSICA

3.1. CLiNICA

Usualmente los sintomas aparecen entre la 22 y la 82 semana de edad, con un pico
entre las 3 y las 5 semanas. El vdmito no bilioso es el sintoma inicial de la EHP, proyectivo o no,
pero suele ser progresivo y ocurre tras las tomas. Tras el vomito, el paciente presenta avidez

por la comida, que rapidamente vomita. Alrededor del 20% de los recién nacidos presentan

——

12
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emesis intermitente en la primera semana, que posteriormente evoluciona hacia la triada
clinica tipica de la enfermedad: vomitos en proyectil no biliosos (100%), ondas gastricas

peristalticas visibles en abdomen (47,6%), y oliva pildrica palpable (33,3%) *.

Estudios realizados valorando la clinica de pacientes con EHP, han esclarecido que la

triada tipica estaria presente Unicamente en un 33% de los participantes (Tabla I11) *°.

CARACTERISTICAS NUMERO PORCENTAJE
Vomitos 21 100
Estrefiimiento 4 19
Pérdida de peso 11 52.4
Deshidratacion 9 42.9
Peristalsis gastrica visible 10 47.6
Oliva pildrica palpable 7 333
Otros sintomas 4 19

Tabla lll. Frecuencia de presentacion de los sintomas mas prevalentes asociados a la EHP.

Ndongo et al., 2018.%°

A medida que los vomitos contintan en el paciente, se produce una pérdida progresiva
de liquido, hidrogeniones y cloruro que condicionan una deshidratacién y pérdida de peso del
lactante. Podremos encontrar, por tanto, signos clinicos de deshidratacion como depresion de
fontanelas, llenado capilar lento, signo del pliegue positivo o letargia. Ademas, la pérdida de
peso puede ser controlada comparando la ganancia ponderal del lactante con la tedrica, con el

fin de conocer si existe una pérdida de peso significativa en el mismo (Tabla IV).

0-6 semanas 20gr/dia

<4 meses 113-227 gr/semana
4-6 meses 85-142 gr/semana
6-12 meses 42-85 gr/semana

Tabla IV. Ganancia de peso considerada normal en un lactante. Esparza, 2006.%®

Pueden aparecer también signos tardios, entre los que se encuentran la hematemesis
por gastritis secundaria o desgarro de la mucosa (Sindrome de Mallory Weiss) o

estrefiimiento por insuficiente ingesta de liquido.
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Se han descrito sindromes asociados con la EHP como el sindrome icteropildrico, que
se caracteriza por una hiperbilirrubinemia (siendo la no conjugada la mas habitual). Este se
produce por una disminucién de la glucuronil-transferasa asociada a la ausencia de alimento
en la luz intestinal. En general no requiere tratamiento especifico, ya que se corrige con el

tratamiento quirdrgico de la estenosis pildrica *.

Otras patologias presentes en determinados pacientes con EHP son la hernia de hiato,
gastroenteritis eosinofilica, ulcera péptica, sindrome nefrético congénito, cardiopatia

congénita e hipotiroidismo congénito *.

3.2. EXPLORACION FiSICA

En la exploracién abdominal del lactante con EHP encontraremos un abdomen blando,
depresible, sin visceromegalias y no distendido. A la percusidn es anodino. A la palpacién se
buscara la caracteristica “oliva pilérica”. Constituye el signo exploratorio patognomonico de la
EHP. Es una masa firme, desplazable, con una longitud de unos 2 cm y en forma de aceituna,
por lo que se denomina “oliva pilérica”. Su palpacién se realiza mejor desde el lado izquierdo
del abdomen y después de un episodio de vomito, localizdndose en la parte superior-derecha

del ombligo.

El porcentaje de hallazgo de la “oliva pildrica” depende de diversos factores
(experiencia del examinador, relajacién del lactante a la exploracién), y ha sido estudiado por
diferentes autores, con diferencias de porcentajes de hallazgo que van desde el 85 al 100% de
los casos ’. En los ultimos 25 afios estas cifras han sufrido un descenso, lo que se achaca
principalmente a la utilizacién precoz de métodos diagndsticos auxiliares, dejando en segundo
plano la exploraciéon clinica. Actualmente, no suele encontrarse en mas de un 33,3% de los

casos .

Ademas, si durante la exploracion fisica se administran liquidos pueden observarse
ondas gdstricas peristalticas (Figura 5) de lucha que se desplazan desde el hipocondrio
izquierdo hacia el epigastrio y no lo hacen hacia la derecha del ombligo. Este signo junto a la
presencia de la “oliva pildrica”, son patognomodnicos de la enfermedad, de forma que
confirman el diagndstico junto a una historia clinica sugerente y sintomatologia compatible en

el 90% de los casos °, sin necesidad de realizar pruebas de imagen complementarias.

14
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Figura 5. Onda peristaltica gastrica en un lactante con estenosis hipertréfica del piloro.
Kliegman et al., 2015.3

4. LABORATORIO Y DIAGNOSTICO POR IMAGEN

4.1. LABORATORIO

Secundaria a la hiperémesis se produce una pérdida de 4acido clorhidrico e
hidrogeniones que condicionan una alcalosis metabdlica hipoclorémica. En ocasiones se
puede apreciar también hipopotasemia. Como compensacion, se retienen productos del
metabolismo &cido, la depresién de la respiraciéon secundaria aumenta el CO? alveolar y en

consecuencia el bicarbonato plasmatico.

El hemograma habitualmente es normal, con posible hemoconcentracion debida a la
deshidratacién. En la bioquimica podria apreciarse un aumento de la bilirrubina no conjugada
debido a la posibilidad de que el neonato presente sindrome icteropilérico. Como se ha
comentado con anterioridad, este sindrome no requiere un tratamiento especifico, ya que

queda resuelto con el tratamiento quirdrgico de la EHP *.

4.2. ESTUDIOS POR IMAGEN

El diagndstico por imagen de la EHP incluye estudios con radiacion ionizante y sin ella.

Con respecto a los estudios con radiacién ionizante, se utiliza la RX simple y los estudios

contrastados con bario. Este ultimo constituye un estudio radiografico en tiempo real realizado

por fluoroscopia, en el que se utiliza un contraste de ingesta oral como el bario. La prueba
comienza cuando se le administra al lactante un liquido que contiene el contraste de bario. El

radidlogo, al mismo tiempo mediante fluoroscopia, puede seguir el recorrido del contraste por
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el tubo digestivo del neonato, pudiendo identificar, por tanto, cualquier anormalidad que

pudiese estar presente en el mismo.

Dentro de los estudios sin radiacion ionizante, la mads utilizada y considerada prueba

diagndstica de eleccidn o gold standard es la ecografia abdominal.

En primer lugar, nos detendremos en los hallazgos de los estudios sin radiacion
ionizante. La radiografia simple de abdomen muestra una distension de cdmara gastrica con
nivel inferior de aire por debajo de L2, didmetro gastrico maximo de >70 mm, interrupcién o
hendiduras en la sombra de aire gastrico que reflejan peristalsis, apariencia moteada o
espumosa en antro gastrico, y aire distal en colon e intestino delgado disminuido. La presencia
de 5 o mas sugiere la presencia de EHP, pero en condiciones de hipotonia o piloroespasmo
pueden mimetizarse, de forma que no es una prueba radioldgica fiable ni utilizada en Ia

actualidad para diagnosticar la EHP.

La ecografia abdominal (Figura 6, Figura 7) es el método mas utilizado para confirmar
el diagndstico clinico de la EHP. Tiene una sensibilidad del 90-99% y una especificidad del 97-
100% °©. En caso de que exista distensién es conveniente la colocacién de una sonda
nasogastrica, con el fin de descomprimir el estémago y visualizar mejor el piloro en el
ultrasonido. El paciente debe colocarse en posicidén oblicua derecha, permitiendo al fluido
gravitar al antro para una evaluacidn adecuada. En el corte longitudinal se podra observar un
grado variable de hipertrofia muscular y una mucosa que protruye hacia el antro lleno de
liquido, y en el corte transversal un engrosamiento circunferencial muscular que rodea al canal
central lleno de mucosa (signo de la rosquilla). Los criterios ecograficos diagndsticos utilizados
en la actualidad en la EHP son un engrosamiento muscular de >4 mm (3-4 mm) y un canal
pilérico alargado con >16 mm (15-18 mm) y un didmetro de 10-14 mm. Sin embargo, el signo

inequivoco de EHP serd la demostracion de la hipertrofia de la capa muscular ©.

//

ESQUEMA AXIAL

,» Serosa

» Muscular
[} » Mucosa / Submucosa

9%%

ESQUEMA - AXIAL Diametro pil6rico = 17 mm

Figura 6. Vista axial de los hallazgos ecograficos caracteristicos de EHP. Del Riego, 2012."’
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> Mucosa/ Submucosa

» Muscular
> Serosa

ESQUEMA LONGITUDINAL l

ESQUEMA LONGITUDINAL

Figura 7. Vista longitudinal de los hallazgos ecogréficos caracteristicos en una EHP. Del Riego, 2012.’

Se ha estudiado la posible relacién de la longitud y grosor del piloro del paciente con
factores como la edad, peso, duracién de los sintomas o existencia de vémitos tras la
intervencion. Existe un desacuerdo entre autores con respecto a esto, ya que algunos estudios
han observado correlacion estadistica y otros no. Aun con todo, este hecho no modifica ni los

procedimientos diagndsticos ni la actitud terapéutica frente al paciente &%,

El estudio con contraste baritado en presencia de EHP (Figura 8), demuestra la
existencia de un conducto pilérico elongado (signo del cordén), una protuberancia del musculo
pilérico hacia el antro (signo del hombro) y la presencia de estrias paralelas de bario en el
conducto estrechado (signo del tracto doble). Esta prueba de imagen es bastante sensible,
pero nos da informacién inespecifica de la enfermedad, ya que el mismo patrén radioldgico
puede estar presente en otras alteraciones pildricas como el piloroespasmo. Ademads, la
irradiacion al paciente es mayor y es necesaria la ingestion del contraste baritado para su
realizacidn, hecho que podria ocasionar una broncoaspiracion del mismo. Por todo esto, el
estudio con contraste baritado es la prueba complementaria de eleccidon en caso de que no
haya podido diagnosticarse con certeza la EHP con la historia, sintomas, signos clinicos y

ecografia abdominal &7,

Figura 8. Estudio de contraste baritado para el diagndstico de EHP. Kliegman, 2015.3

( 1
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En conclusion, el diagndstico de la EHP se basa en la realizaciéon de una buena historia

clinica junto con la exploracion clinica pertinente. En caso de ser necesario (casi siempre), el

estudio se completa con la realizacidén de pruebas complementarias, entre las que la ecografia

abdominal constituye la primera eleccién. Con el objetivo de representar graficamente el

estudio diagndstico de la EHP, se presenta a continuacién el algoritmo de actuacion utilizado

en la actualidad en el Hospital Materno Infantil de Zaragoza ante la sospecha de un cuadro de

EHP.

Historia clinica y Examen Fisico
compatibles con EHP

Pérdida de peso
Ecografia Abdominal
Analitica de sangre

Dieta absoluta

ECOGRAFIA

S| Grosor >4 mm (3-4 mm)

Canal >16 mm (15-16mm)
Diametro 10-14 mm

Ingreso servicio de Cirugia
Sonda nasogastrica
Rehidratacion hidroelectrolitica
Consentimiento informado

Analitica preoperatoria normal

Deshidratacion corregida \

S| NO
CIRUGIA Corregir déficits y

repetir analitica

Postoperatorio:
Analgesia
Alimentacion a las 6-8h
Control constantes

NO

Reintroducir alimentacion

Si persisten vémitos repetir
Ecografiaalas 48 h

ECOGRAFIA compatible con EHP

Sl

NO

l

Transito
gastroduodenal

TRANSITO compatible con EHP

NO

}

Valorar otras

opciones
diagnosticas
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5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A pesar de que la clinica y exploracién fisica de la EHP parecen caracteristicas y faciles

de reconocer, son muchos los cuadros clinicos que cursan de forma similar a la enfermedad. A

continuacién se exponen las patologias que se deben descartar ante cualquier cuadro

sospechoso de EHP, ya sea mediante historia clinica, exploracion fisica o pruebas

complementarias.

La obstruccion intestinal puede producirse por una hernia incarcerada o un vélvulo
intestinal; asi como por causas congénitas como la atresia intestinal, estenosis
intestinales y megacolon aganglidnico. Todos estos cuadros clinicos suele presentar
vomitos post alimentarios no explosivos y ganancia ponderoestatural, lo que permite

diferenciarlos de la EHP 7.

La invaginacion intestinal también puede ocurrir, aunque en general los lactantes

suelen tener una edad mayor que los afectados por la EHP 7.

El reflujo gastroesofdgico fisiolégico, que representa una condicion mucho mas
prevalente que la EHP, no genera vomitos explosivos y suele aparecer en un lactante

con buen estado general y ganancia ponderoestatural ’.

Las gastroenteritis virales producen diarrea, que no suele ser usual en la EHP, asi como

vomitos no proyectivos *.

Las membranas o duplicidades piléricas tampoco producen vémitos explosivos y

presentan diferentes caracteristicas ecograficas a la EHP %,

La hiperplasia suprarrenal congénita puede parecerse en cuanto a la sintomatologia a

la EHP, ya que también le acompafian vomitos y letargia; pero se diferenciara de ésta

por la presencia de acidosis metabdlica con hiponatremia e hiperpotasemia *.

El adenomioma gdstrico es una tumoracién benigna que puede presentarse en
cualquier parte del tracto gastrointestinal, siendo el piloro la segunda localizacién mas
frecuente (15%). La presentacion clinica es muy variable, y puede ser un gran
simulador de EHP, siendo necesaria la realizacién de pruebas de imagen para
diferenciar ambos cuadros. En la ecografia del adenomioma observaremos una masa

excéntrica, asimétrica y heterogénea que no se corresponde con la EHP %,

19
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6. TRATAMIENTO

6.1. EVOLUCION TERAPEUTICA A LO LARGO DEL TIEMPO

Alo largo de los ultimos cien afios, el tratamiento de la estenosis hipertréfica del piloro
ha experimentado una evolucién muy importante. Este hecho ha sido posible gracias a la
constante investigacion fisiopatolégica de la enfermedad. Inicialmente la EHP era una
patologia completamente desconocida que ocasionaba el fallecimiento de la mayoria los
lactantes a las semanas de su nacimiento (78% de recién nacidos fallecidos en 1910 en el
Hospital Pediatrico de Londres) 2!. En la actualidad, la realizacién de una correcta historia
clinica, el estudio de sintomas y signos clinicos de la enfermedad, asi como la correcta
utilizacién de métodos de imagen y tratamiento, han permitido que estas cifras de mortalidad
se reduzcan drasticamente.

Antiguamente, el estudio post mortem de los recién nacidos evidenciaba la presencia
de un engrosamiento muscular y alargamiento pildrico, que en un primer momento fue

considerado como piloroespasmo. Atendiendo a este diagndstico, se utilizaron diferentes

lineas terapéuticas: lavados gastricos, farmacos antiespasmaddicos y medidas dietéticas.

El sulfato de atropina era el farmaco antiespasmddico mas utilizado en el tratamiento
de la EHP. Con él se conseguia la relajacion de la capa muscular propia del piloro, generando
una dilatacién y apertura del canal que permitia la alimentacién del lactante 2. El empleo del
mismo se abandoné alrededor de 1960, siendo desbancado por completo por la cirugia. Sin
embargo, nuevas lineas de estudio en Japdn estdn demostrando que el tratamiento con

atropina puede ser utilizado con éxito en determinados casos 2.

En 1907 se estudid la posibilidad de la utilizacién de cirugia como tratamiento de la
EHP. El cirujano francés Pierre Fredet describia la posibilidad de realizar una pilorotomia
extramucosa. En 1911, continuando los estudios realizados por Pierre Fredet, Ramstedt
termind de describir dicha técnica. Fue en este momento cuando se implementd la

pilorotomia de Ramstedt como tratamiento de la EHP.

La introduccién de la pilorotomia extramucosa, también denominada piloromiotomia o
piloroplastia, marcé un hito en el tratamiento de la EHP. Permitié pasar de una mortalidad por
la enfermedad cercana al 100% a una menor al 1% en la actualidad 2*. La técnica quirdrgica que
consiste en la realizacién de una pequefa incisiéon por laparotomia en el cuadrante superior
derecho fue la elegida a lo largo del siglo XX, aunque algunos cirujanos practicaban incisiones

supra umbilicales.

——
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Desde entonces hasta nuestros dias, la pilorotomia de Ramstedt sigue siendo la
primera eleccion terapéutica en la EHP. La técnica quirldrgica consiste en la realizaciéon de una
incision longitudinal desde la serosa hasta la capa muscular circular del piloro, sin llegar a
cortar la capa muscular oblicua ni la mucosa del mismo. De este modo, se genera una
disminucion de la tensién muscular, que condiciona un aumento del diametro del canal

pilérico. Las capas musculares no deben suturarse, pero si se sutura la serosa.

6.2. MANEJO TERAPEUTICO DE LA EHP EN LA ACTUALIDAD

La EHP no constituye una emergencia quirudrgica, siendo necesario posponer su
tratamiento hasta que las alteraciones hidroelectroliticas y de acido base hayan sido
corregidas. El vodmito de contenido gastrico produce una hipocloremia, hipopotasemia y
alcalosis metabdlica que deben ser corregidas en base al grado de deshidratacién que presente
el lactante. En general, se comienza con una infusion de 20ml/kg de solucién fisiolégica para
rehidratar al paciente y asegurar la diuresis . Una vez conseguido ésta, se puede iniciar una
solucion de glucosa al 5% y cloruro de sodio al 0.45%, con cloruro de potasio (10-20 mmol/L) a

una velocidad de 150 ml/kg en 24h =,

El objetivo consiste en la correccidn de los trastornos electroliticos a rangos cercanos a
la normalidad, lo cual puede demorarse unas 48-72h. Ademas, estd aceptada la utilizacion de
sonda nasogdstrica (SNG) previa a la anestesia general, con el fin de aspirar el contenido
gastrico para evitar aspiraciones del mismo y descomprimir el estdmago todo lo posible. Sin
embargo, un reciente estudio retrospectivo ha descrito que la utilizacidn de la SNG no reduce

el grado de emesis postoperatoria, ni la estancia hospitalaria 2324,

Por ultimo, debido a que el S. aureus es el germen mas comiUnmente asociado a
infeccidn del sitio quirdrgico en la pilorotomia, se recomienda una profilaxis antibiética 30
minutos antes de la cirugia con Cefazolina 35 mg/kg, y en caso de alergia a penicilinas

Clindamicina 10mg/kg ’.

Una vez realizado el tratamiento inicial preoperatorio y corregidas todas las
alteraciones analiticas del lactante, se lleva a cabo la resolucién quirdrgica de la EHP, que
consiste en la pilorotomia extramucosa de Ramstedt. Esta cirugia puede llevarse a cabo por

laparotomia o por abordaje laparoscépico.
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El abordaje por laparotomia sigue siendo muy similar al ya practicado en el siglo XX. Se
realiza una incisién transversal de 3-4 cm de largo por encima del borde hepatico, en
hipocondrio derecho. Se seccionan transversalmente las capas fasciales y aponeurdticas,
incluyendo la vaina anterior del musculo recto abdominal, que puede seccionarse o retirarse.
Una vez nos encontramos en la cavidad abdominal, se debe traccionar con una pinza
atraumatica el estdmago y localizar el piloro. La pilorotomia consistira en la realizacion de una

incision longitudinal muy superficial desde serosa hasta la capa muscular circular del piloro, sin

llegar a la mucosa. Se realiza partiendo de la vena prepilérica en direccidon al estdmago, o
desde el antro gdstrico en sentido inverso, pero siempre sin sobrepasar la vena prepildrica.
Con la seccidn de serosa y muscular, conseguiremos la protusion de la mucosa hacia los bordes

de la incisién y la normalizacidn del didmetro del canal pilérico. La capa muscular no se

25,26

suturara y silo haremos en la serosa

Figura 9. Pilorotomia de Ramstedt por laparotomia. En la imagen de la izda se esta
realizando la incisién en la capa serosa y muscular del piloro. En la imagen de la dcha
se observa la protrusion de la mucosa pildrica hacia los bordes de la incision. Kethman

etal., 2018.%

Aungue la cirugia generalmente se realice por laparotomia, también se puede llevar a
cabo por técnica laparoscépica. Esta fue descrita en 1991 por Alain y Grousseau, y desde
entonces se han realizado diversos metanadlisis y estudios retrospectivos evaluando y
comparando los resultados de la laparotomia frente a la laparoscopia. No existe consenso
entre los diferentes estudios, pero algunos de ellos concluyen ciertas ventajas de la
laparoscopia. En primer lugar, y como resulta evidente, la mejoria estética, debido a la
necesidad de incisiones quirdrgicas de menor tamafio y la ausencia de infeccién de la herida.

En segundo lugar, y en lo que concierne al postoperatorio, la menor tasa de complicaciones
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generales y del sitio quirdrgico, mas rdpida recuperacidon postoperatoria y menor estancia
hospitalaria. Ademads, se evidencié que los lactantes intervenidos por laparoscopia aquejaban
menor dolor postoperatorio, necesitando una menor dosis y cantidad de fdrmacos analgésicos
en el postoperatorio. Ademds lograban una precoz introduccién de la alimentacién . Sin
embargo, los metanalisis realizados también dejaron entrever una serie de desventajas en
relacion a la laparoscopia. En relacion a las complicaciones perioperatorias, se observé que los

lactantes intervenidos por laparoscopia presentaban una mayor incidencia de pilorotomias

incompletas y perforacién de la mucosa del canal pilérico. Mientras que tras la técnica abierta

este tipo de complicaciones eran excepcionales, tras la laparoscopia se observaba una
incidencia de pilorotomia incompleta que iba desde el 1.4 al 5.6%, y que ademads era mayor en

lactantes de muy bajo peso o en aquellos en los que la pérdida habia sido muy significativa °.

6.3. OTRAS LINEAS DE TRATAMIENTO DE LA EHP

El uso de los antiespasmddicos como tratamiento de la EHP desparecié alrededor de
1960 con la inclusién de la cirugia. Sin embargo, actualmente diferentes lineas de estudio
estdn concluyendo resultados prometedores con respecto al tratamiento con

antiespasmadicos.

El sulfato de atropina es un antiespasmadico, estereoisémero de la hiosciamina. Los
mayores niveles en sangre de este fdrmaco se consiguen aproximadamente a los 30 minutos
de su administracion, y desaparece rapidamente de la sangre (aproximadamente a las 2 horas
y media). El sulfato de atropina se une de forma competitiva y reversible a los receptores M3,
provocando la relajacion de la muscular propia y fomentando, por tanto, la dilatacién del canal

pilérico.

El tratamiento con sulfato de atropina ha sido utilizado como primera opcién
terapéutica en determinados casos de EHP en Japdn 22. De hecho, un estudio realizado en ese
pais ha comparado los resultados de la pilorotomia de Ramstedt con tratamiento médico de
sulfato de atropina. El 30% de los pacientes fueron tratados con sulfato de atropina, con
resultados favorecedores en el 80% de ellos. El 70% restante fue intervenido quirdrgicamente,
con un éxito del 100% 2’.Se concluyé que el tratamiento médico no podia sustituir a la

pilorotomia de Ramstedt, puesto que los resultados eran menos favorables con el primero.
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Otro estudio realizado por Kawahara et al, concluyé que tras la utilizacién de sulfato
de atropina, Unicamente el 13% de los pacientes requerian tratamiento quirdrgico por
persistencia de vomitos tras 3 semanas 2. En dicho estudio se plasmo el protocolo utilizado
para el manejo conservador de la EHP con sulfato de atropina tras una pilorotomia fallida. El
protocolo consistia en la administracion de Atropina IV 0.01 mg/kg cinco minutos antes de
comenzar la alimentacion, siempre con el neonato monitorizado en todo momento. Si con esto
los vomitos se controlaban, se iba aumentando progresivamente el volumen de alimentacion.
Si no se lograban controlar, se volvia al primer paso, con la administracién de la Atropina IV

0.01 mg/kg cinco minutos antes de la alimentacion.

Los resultados de los diferentes estudios no defienden la utilizacién del tratamiento
médico con sulfato de atropina como primera opcidn terapéutica para la EHP, pero si como
una buena opcidn terapéutica de rescate en casos de reestenosis, con el objeto de evitar una
segunda intervencién quirdrgica; o en determinados supuestos en los que los lactantes no
puedan ser sometidos a cirugia o los padres de los mismos no lo deseen. En este sentido, en

la actualidad se estd abriendo un campo de investigacion muy prometedor.

7. PRONOSTICO Y COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

7.1. EVOLUCION POSTOPERATORIA

Tras la recuperacion anestésica del lactante, se debe realizar un control del neonato
gue se realiza en la Unidad de hospitalizacidon de Cirugia Pediatrica del hospital en el que se ha

realizado la intervencién quirurgica.

En un primer momento, se mantiene dieta absoluta y una solucién de mantenimiento
de 110cc/kg/24h. Se mantiene la SNG y se pauta analgesia, habitualmente 15 mg/kg/iv cada 6-
8 h. Ademas, se debe realizar un control por turno de constantes, pérdidas por SNG o vémitos,
y diuresis. Si se evidenciase pérdida de peso o alteracidon del balance hidrico, deberia ser

comunicado.

El inicio de la alimentacién en el postoperatorio siempre ha sido un tema controvertido.
Anteriormente se prescribia una “dieta pildrica”, pero se sustituyd por la reintroduccién de la
alimentaciéon normal del lactante. En los ultimos 10 afos, el intervalo de tiempo para
comenzar la alimentacién normal se ha ido acortando, de un 50,60% de pacientes en los que

se iniciaba la tolerancia precoz en el 2000-2004 a un 69,90% en el 2005-2009 ?°. Actualmente,

——
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se recomienda la introduccién la alimentaciéon con formula o lactancia materna a las 6-8
horas aproximadamente. Durante la primera toma, se pinza la SNG y se ofrecerdn al lactante
unos 30cc. Si lo tolera y no existe retencién al despinzar la SNG antes de la siguiente toma, la

sonda se retirara y se iniciard la alimentacion ad libitum (a libre demanda).

Un estudio ha revelado que la alimentacién ad libitum es segura y puede acortar la
estancia hospitalaria (25,1 h frente a 38,8 h en los controles con alimentacion gradual) ¢, pero
parece no tener influencia en la evoluciéon postquirdrgica de los pacientes. No modifica el
tiempo que el lactante necesita para tolerar la reintroduccién de la alimentacién, ni el nimero
total de vémitos postoperatorios®®. De hecho, determinados estudios han evidenciado una
mayor frecuencia de emesis en los que llevan a cabo una alimentacién ad libitum, sin ningun

tipo de efectos negativos a largo plazo en el lactante 3°,

La adquisicién de una rdpida tolerancia parece estar influenciada por el grado de
alteraciones hidroelectroliticas presentes en el paciente al diagndstico. Es decir, aquellos
pacientes que precisaran de mds tiempo para la correccidn de sus alteraciones metabdlicas,

seran pacientes que necesitaran de mas tiempo para la tolerancia de la lactancia *.

7.2. COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS

Las complicaciones mas habituales secundarias a la técnica quirurgica de la EHP son la
perforacion de la mucosa duodenal y la infeccion de la herida quirtrgica. La perforacion

ocurre en el 1-2% de los casos y la infeccidn del sitio quirdrgico en el 1-5% 7.

Los vomitos pueden formar parte del postoperatorio normal del paciente durante los
primeros dias, debidos al edema del piloro creado por la propia incisién. Esto ocurre en el 36-
90% de los casos, y puede ser debido a edema pildrico, gastroparesis, piloroespasmo o reflujo
gastrointestinal 31. En determinados casos, la emesis se prolonga mas de 5 dias, y entonces
habria que tener en cuenta la posibilidad de que se hubiese realizado una pilorotomia
incompleta. La necesidad de una reintervencion quirdrgica por una inadecuada primera

operacidn, asciende hasta un 4% de los pacientes con EHP ©,

En algunos pacientes, los vOmitos reaparecen tras unas semanas de postoperatorio
libres de enfermedad. Sospechariamos entonces una posible recurrencia de la EHP,
circunstancia que, aunque de escasa frecuencia (0,1-2%) 32, debe tenerse en cuenta. La
reintervencién quirdrgica mediante una nueva pilorotomia de Ramstedt seria, de nuevo, la

solucion a esta complicacion postoperatoria.
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Por ultimo, el fallecimiento constituye actualmente un supuesto casi inexistente, ya

que se produce en menos de un 1% de los pacientes 2.

7.3. PRONOSTICO

En base a la evolucién postoperatoria del lactante y las complicaciones que pueden

acaecer en él, se puede conocer el pronéstico de la enfermedad.

La introduccion precoz de lactancia a demanda mejora el prondstico, ya que como ha

sido comentado con anterioridad, acorta la estancia hospitalaria °.

Las complicaciones postoperatorias ocurren en una minoria de los casos. La
perforacidon de la mucosa en un 1-2% vy la infeccidn de la herida quirdrgica en un 1-5%. La
necesidad de reintervencién, ya sea por pilorotomias previas incompletas o por recurrencia de

31,32

la enfermedad, solo es necesaria entre un 0,1%-4% El fallecimiento ocurre en menos de

un 1% de los pacientes °.

En conclusidn, dada la poca frecuencia de complicaciones y la buena evolucion
postoperatoria de la mayor parte de lactantes, se puede afirmar que la EHP tiene un buen

prondstico.
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PRESENTACION DEL CASO

Enfermedad actual: Neonato de 27 dias que acude a Urgencias remitido por su pediatra al

presentar desde hace 15 dias vémitos de instauracion progresiva que comenzaron de forma

aislada y en los ultimos 4-5 dias se han ido haciendo mas numerosos. De tipo alimenticio, “en
chorro”, de color blanco, con sensacién de avidez en las tomas pero con dificultad para

completarlas. Sin otra sintomatologia acompafiante.

Datos de filiacidn: Edad: 27 dias. Sexo: vardn. Etnia: caucdsica. Nacionalidad: espafiola.

Antecedentes patolégicos y quirtirgicos personales: no refiere.

Antecedentes antenatales: embarazo sin alteraciones.

Antecedentes neonatales:

e Parto vaginal sin incidencias. RNT 39 semanas. PN 3480 gr.
e Vardn primogénito.
e SGB-.

Antecedentes postnatales: Lactancia artificial exclusiva. Almirén: 60-90 ml cada 3-4 horas.

Alergias: no refiere.

Inspeccidn general:
v' Varén consciente pero algo hipoactivo. Coloracion normal. No signos de
deshidratacidn. Afebril.

v" Peso: 3870 gr. Ganancia de 60gr en la dltima semana (ganancia normal 140/semana).

v" FC:129 Ipm. T2 37,5 C rectal. Saturacién 02 97%.

Exploracidén por aparatos:

Piel y faneras: coloracion rosada. No exantemas ni petequias.

Cabeza: normocefalica. Fontanelas normotensas.

AR: normoventilacion. AC: ritmica. No soplos.

Abdomen: blando y depresible. No masas ni visceromegalias.

EEIl: simétricas. No deformaciones congénitas. Articulaciones normales.
Pulsos: ++/++.

SNC: sin alteraciones. Tono y actitud compatible con la edad. Moro normal.
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Con respecto a la anamnesis cabe destacar el hecho de que fuese varén y que tomase

lactancia artificial exclusiva. Como se ha comentado con anterioridad, ambos constituyen

factores de riesgo de la EHP. La exploracién fisica del lactante no fue muy llamativa,
exceptuando la ganancia de peso de 60 gramos en la Ultima semana, que indicaria una falta de
ganancia del mismo, ya que lo normal habria sido ganar unos 140 gramos. La exploracidon
abdominal fue anodina. No se observd ni “oliva pildrica” ni ondas peristalticas gdstricas, de
forma que se llevd a cabo un estudio complementario con el objeto de orientar el diagndstico

hacia la patologia sospechada.
En el estudio complementario se solicité:

1. Estudios de laboratorio: hemograma, bioquimica bdsica y gasometria venosa, con

el fin de encontrar alguna alteracidn analitica que orientase el diagndstico. Como
se ha comentado, es caracteristica de EHP la presencia de alcalosis metabdlica
hipoclorémica, aunque también se pueden encontrar otras alteraciones analiticas
en el contexto de una EHP, como por ejemplo, hemoconcentraciéon debida a la
deshidratacidn.

2. Ecografia abdominal: ya que constituye la prueba de imagen de eleccién en caso

de sospecha de EHP.

1. ESTUDIOS DE LABORATORIO:
l. Hemograma: Hematies: 4,97 *10%/uL. MCHC: 35,5 g/dL. Hemoglobina: 16,9 g/dL.
Hematocrito: 47,6%. Plaquetas: 297 *10%/uL. Leucocitos: 15,7 *103/uL (Neutrdfilos:
31%, Linfocitos: 58%, Monocitos: 8,3%, Eosinodfilos: 1,6%, Basofilos: 0,2%). A.P.T.T:

42,2 seg.Indice protrombina: 100%.

Todos los datos aportados por el hemograma fueron completamente normales. El
paciente presentaba una Hb de 16,9 g/dL (VN:10,7-17,1 gr/dl) con un hematocrito de
47,6% (VN: 33- 55%), plaquetas de 297*10%/uL (VN: 150*103- 400*10%/puL) y
leucocitos de 15,7*103/uL (VN: 5*10%- 19,5*%103/uL).

. Bioquimica sanguinea basica: Glucosa: 79 mg/dL. Sodio: 136 mEg/L. Potasio: suero

hemolizado. Cloro: 96mEqg/L.

Glucosa (VN <140 mg/dl) y sodio (VN: 135-145mEq/L) fueron normales. El cloro estaba
dentro de los limites de la normalidad (VN: 96-106 mEqg/L), aunque en el limite

inferior, lo que puede concordar con una fase inicial de EHP. Como ha sido comentado,
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en la EHP se produce una alcalosis metabélica hipoclorémica como resultado de los
vomitos. No se aprecian signos de deshidratacion en la analitica, lo que de nuevo

reafirma la posibilidad de encontrarnos en un estadio precoz de la enfermedad.

Gasometria venosa: pH 7,41. pCO, 45 mmHg. pO; 33 mmHg. Bicarbonato: 27mmol/L.

Exceso de bases: 2,2 mmol/L. Sat O;: 62 %.

La gasometria venosa presentaba un de pH 7,41 (VN:7.30-7.40), pCO2 45 mmHg
(VN:46), pO2 33 mmHg (VN:40), bicarbonato: 27mmol/L (VN: 22-26 mmol/L). Como
se puede observar, el pH del paciente se encontraba ligeramente elevado, lo que se
traduce en alcalosis. Si se presta atencién al bicarbonato, se puede apreciar que
también estaba algo elevado, de forma que la alcalosis del paciente seria metabdlica.

Este hecho avalaria todavia mas la EHP como principal diagnodstico.

2. ECOGRAFIA ABDOMINAL:

En el informe de la ecografia se objetivaba un piloro hipertréfico de 19 mm de longitud

y 11-12 mm de espesor total, con un espesor de la muscular de 4-5 mm. A lo largo de la

exploracién no se observaba apertura del canal pilérico. En el corte transversal se objetivaba

un engrosamiento muscular circular que rodeaba un canal central lleno de mucosa.

. — e 4

=

Todas las medidas obtenidas en la ecografia abdominal fueron comparadas con los

criterios ecograficos de EHP. Como se puede observar en la tabla adjunta, dos de los tres

criterios resultaron positivos. Ademas, la imagen ecografica transversa

III

en rosquilla” y el

alargamiento del canal pilérico eran altamente sugerentes de EHP. El paciente fue, por tanto,

diagnosticado de EHP.
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Criterios ecograficos de la EHP Datos ecograficos del paciente
Engrosamiento muscular de >4 mm (3-4 mm) 4-5 mm
Canal pildrico alargado con >16 mm (15-18 mm) 19 mm
Diametro de 10-14 mm 11-12 mm

Tras la realizacion de las pruebas complementarias pertinentes y obtenido el

diagndstico de EHP, se implanté un primer tratamiento de reposicion hidroelectrolitica a base

de suero fisioldgico a 20 ml/kg en 2 horas. Una vez indicado el tratamiento, se Ilama al servicio

de Cirugia Pediatrica para comentar el caso y programar la cirugia.

El neonato fue ingresado en planta hasta el momento de la intervencidn, que corrid a

cargo del servicio de Cirugia Pediatrica del hospital. Se realizé una pilorotomia extramucosa

de Ramstedt por via laparoscopica bajo anestesia general. La intervencién cursd sin

complicaciones, y tras la misma, el paciente fue trasladado de nuevo a planta.

El postoperatorio evolucioné de forma favorable. Se llevé a cabo un seguimiento de

constantes, y se pautd tratamiento analgésico. No presentd vomitos y se comenzé con la

lactancia a demanda a las 8 horas. El transito intestinal era bueno y fue dado de alta en el

tercer dia del postoperatorio.

Al alta hospitalaria se pautaron una serie de medidas y recomendaciones:

Continuar con la pauta de alimentacién a libre demanda.
Cama incorporada durante 15 dias.

Mantener la herida limpia y seca.

Revision en 4 dias con Cirugia Pediatrica.

Control por el pediatra de Atencién Primaria.
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DISCUSION

La EHP sigue constituyendo una enfermedad sin fisiopatologia claramente definida. Se
defiende una etiologia multifactorial en la que factores genéticos, propios del neonato y

ambientales conducen a la aparicién de la enfermedad.

Los factores genéticos implicados en la EHP han sido estudiados por diversos

autores®’. Todos coinciden en el papel que juega la herencia en la enfermedad. Existe una
significativa agregacion familiar con un aumento de la incidencia de hasta 15% en pacientes
con antecedentes de un familiar afectado; con un riesgo de enfermar del 3,2% si un hermano
ha sido afectado, del 4,2% si el padre tuvo la enfermedad, del 22% si un gemelo ha sido
afectado, y del 25,4% si la madre fue la afectada ’. Carecemos de informacién acerca de la
presencia o no de EHP en familiares del neonato del caso clinico, de forma que no podemos

evaluar dicha agregacion familiar.

Se ha hablado también de factores relacionados con el neonato. En este sentido la

prematuridad ha sido claramente relacionada con la EHP. Un metanalisis de siete estudios
realizados en EEUU y Suecia demostré mayor riesgo de desarrollar la enfermedad en
prematuros (OR 1.37 1C95%: 1.12-1.67) frente a los que no lo eran 2. El lactante del caso clinico

no fue prematuro, de modo que no se cumple dicho criterio.

El sexo fue analizado en un estudio de cohortes publicado en Dinamarca en 2012,
concluyendo una incidencia 5 veces mayor de EHP en varones®. Coincidiendo con una mayor
incidencia en el sexo masculino fueron publicados otros dos estudios analiticos en 2017 y 2018
en poblacién subsahariana!®!!, Ademas, el vardn del caso clinico a estudio coincide de nuevo

con ello, puesto que es varoén.

Con respecto al peso en el nacimiento, no existe una clara relacién de riesgo entre el
bajo peso y la EHP. Estudios de cohortes histéricos y caso control publicados desde 2008 hasta
2013 en EEUU (McAteer, Wang, Lisonkova en Tabla I) presentan OR y RR de riesgo con CI95%

que contiene la unidad, y por tanto, no son significativos .

El orden de nacimiento también constituye un factor de riesgo para desarrollar EHP.
Un estudio de cohortes histéricas realizado por Krogh et al en Dinamarca en 2012 (RR 1.47
1C95%:1.39-1.56) asi como otro publicado por Stark et al en EEUU (RR 1.23 I1C95%: 1.13-1.34),

postulan una mayor incidencia de EHP en el primer nacido de la familia (Tablas | y I1) &.
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El vardn de nuestro caso clinico no tiene hermanos, de forma que seria el primogénito en caso

de tenerlos, y por tanto, corroboraria este factor de riesgo.

La pluralidad del embarazo ha sido reportada como factor de riesgo en numerosos
estudios, entre ellos un estudio caso control publicado en 2013 por Lin et al en EEUU (OR 2.10
1C95%:1.40-3.15) asi como otros estudios estadounidenses . En el caso clinico, el embarazo no

fue multiple, de forma que no se da dicho factor de riesgo.

Con respecto a los factores ambientales, se han descrito los macrélidos en neonatos.

En un estudio caso control publicado en 2016 se evidencié una mayor prevalencia de EHP en
aquellos casos expuestos a la eritromicina (OR 2.45 CI95%: 1.12-5.35) 3. Sin embargo, en otro
estudio de cohortes publicado en 2015 el uso de azitromicina no evidencid una clara relacién
con la aparicién de la enfermedad *. El neonato del caso clinico no ha tomado macrélidos, de

forma que no podemos establecer ningun tipo de relacién.

Dos estudios caso control publicados en 2016 (Canadd) y 2013 (EEUU) con OR 1.75
IC95%: 1.28-2.39) y OR 2.31 (1C95%:1.81-2.95) respectivamente, evaluaron la relacién de la
EHP con la lactancia artificial y la materna, evidenciando una clara relacién entre la lactancia
artificial y la aparicion de EHP 33, En el caso clinico estudiado, el paciente tomd lactancia

artificial exclusiva (Almirdn 60-90ml cada 3-4 horas).

En cuanto a la presentacion clinica de la enfermedad, existe cierta unanimidad entre

autores. Se ha aceptado que la EHP acontece entre la 22 y 82 semana de edad, con un pico

41034 |3 presencia de vémitos proyectivos no biliosos es

entre la 32 y la 52 semana
caracteristica de la enfermedad, y esta presente en el 100% de los pacientes segun un estudio
descriptivo publicado en 2018 8. Otro estudio retrospectivo publicado en “Pediatric Surgery

|Il

International” en 2013, encontrd la presencia de vomitos en el 84% de los pacientes a
estudio®. La triada tipica de EHP (vémitos proyectivos, ondas géstricas peristalticas visibles en
abdomen y oliva pilérica palpable) no suele ser comun, de modo que resulta necesaria la
realizacidon de pruebas complementarias para el diagndstico de la EHP. Un andlisis descriptivo
de pacientes con EHP evidencid que la triada solo estaba presente en el 33,3% de los
pacientes®®, y el estudio de 2013 publicado en “Pediatric Surgery International” publicé que
fue necesaria la realizacién de ecografia abdominal al 60% de los pacientes para llegar al

diagndstico *°. El paciente del caso clinico a estudio presentd vémitos progresivos, pero que se

fueron haciendo casi constantes y “en chorro”, lo que avala la clinica tipica de la enfermedad.

——
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La exploracion fisica depende de la experiencia del explorador, de forma que los

estudios difieren en cuanto al porcentaje de palpacion de la “oliva pildrica” o la visualizacidn
de las ondas peristdlticas gastricas. Algunos estudios defienden que una exploracidn exitosa
varia del 85-100% de los casos ®’, mientras que otros defienden que la palpacién de la masa
pilérica ha descendido en los ultimos 25 afios del 79% al 23%. En el caso clinico expuesto no se

palpd “oliva pildrica” ni se visualizaron las ondas peristalticas gdstricas.

Existe acuerdo entre estudios con respecto a que la presencia de la triada tipica de EHP
confirma el diagndstico en hasta un 90% de los casos *’3*. Ante la triada patognoménica de

enfermedad, no es necesaria la realizacidn de pruebas complementarias.

Los estudio de laboratorio son lo primero que se realiza tras la exploracidn fisica, en

caso de no haberse llegado al diagndstico definitivo. Un estudio retrospectivo publicado en
Liverpool en 2008 describié que el 55% de los pacientes a estudio presentaban alcalosis
metabdlica hipoclorémica. Otros estudios retrospectivos publicados en 2006 y 2016 secundan

35,36

esta aseveracion . El paciente del caso clinico todavia no ha llegado a presentar una

alcalosis metabdlica franca debido a que se encuentra en estadios precoces de la enfermedad.

Con respecto a las pruebas de imagen, existe una clara unanimidad entre

publicaciones a favor de la ecografia abdominal como método de eleccién *’, ya que presenta
una sensibilidad de 90-99% vy especificidad del 97-100% *’. Las medidas ecogréficas
consideradas diagndsticas varian de forma minima entre las distintas publicaciones. Un estudio
de neonatos que iban a ser sometidos a pilorotomia por EHP revelé que el 99.1% de los
pacientes presentaban un canal pilérico de longitud 214 mm, y el 98.7% un espesor muscular
de >4 mm 38, Estudios agrupados en una publicacién de 2006 aportan unos datos ecograficos
de longitud y espesor muscular de 20+6 mm y 4.1+#1 mm como diagndsticos de EHP 3°. Un
tercer estudio revela una longitud del canal pilérico diagnéstica de 19.54 + 3.42 mm y un
espesor muscular de 4.86 + 1.14 mm “°. Existe por tanto, una variabilidad inter estudio no muy
Ilamativa, que probablemente esté influenciada por las caracteristicas de la poblacién a
estudio en cada una de las publicaciones. Han sido aceptados, con el fin de facilitar la
universalidad del diagnéstico de EHP, unos criterios diagndsticos comunes: engrosamiento
muscular de >4 mm (3-4 mm) y un canal pilérico alargado con >16 mm (15-18 mm) y un

didmetro de 10-14 mm 7*°

. Los datos ecograficos del paciente a estudio concuerdan
perfectamente con el diagndstico de EHP, puesto que presenta un canal pilérico de 19 mm vy

un espesor muscular de 4-5 mm.

——
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Se ha estudiado la posible relacién de la longitud y grosor del piloro de la EHP con
factores como la edad, peso, duracién de los sintomas o existencia de vémitos tras la
intervencion. Existe un desacuerdo entre autores con respecto a ésto, ya que algunos estudios
han observado correlacién estadistica y otros no. Aun con todo siendo verosimil la hipotesis de
su relacion, este hecho no modifica ni los procedimientos diagndsticos ni la actitud terapéutica

frente al paciente 9,

El estudio con contraste baritado constituye una prueba de bastante sensibilidad, pero
no muy especifica. Existe consenso entre estudios con respecto a considerar esta prueba de
segunda eleccidn, debido a la irradiacion y la posible broncoaspiracion del contraste

baritado®’.

Con respecto al tratamiento de la EHP, existe unanimidad entre autores con respecto a
que no constituye una emergencia quirurgica *>*. Lo primero que se debe realizar es una
correcta reposicidon hidroelectrolitica. La mayor parte de los estudios coinciden en que lo
mejor es comenzar con una solucién de glucosa al 5% y cloruro de sodio al 0.45%, con cloruro
de potasio (10-20 mmol/L) a una velocidad de 150 ml/kg en 24h 222, Ademas, algunos autores
aceptan la utilizacidn de sonda nasogastrica con el fin de aspirar el contenido gastrico y evitar

posibles aspiraciones a vias respiratorias 92

. Sin embargo, otros estudios consideran su
utilizacién polémica, puesto que remueve el fluido adicional y acido clorhidrico estomacal,
ademds de que no acorta ni reduce la estancia hospitalaria ?*. En el neonato del caso clinico
estudiado se utilizd la solucion comentada como tratamiento inicial con el fin de corregir las

alteraciones electroliticas, pero no se utilizé sonda nasogastrica preoperatoria.

Una vez realizado el tratamiento inicial preoperatorio y corregidas todas las

alteraciones analiticas del lactante, se lleva a cabo la resolucién quirurgica de la EHP, que

consiste en la pilorotomia extramucosa de Ramstedt. La eleccién de esta técnica como

tratamiento definitivo de la EHP no genera discusion entre autores.”1%21,23:25

Como ha sido comentado con anterioridad, la pilorotomia de Ramstedt puede llevarse
a cabo mediante laparotomia o laparoscopia. Es aqui donde no existe consenso entre autores.
Un metanadlisis publicado en 2017 no encontré diferencias significativas en cuanto a
complicaciones postoperatorias entre laparotomia y técnica laparoscépica como para
defender la recomendacién de una de ellas *!. Sin embargo, otros estudios retrospectivos
publicados también en 2017 y 2018 defienden la laparoscopia como mejor opcidn, aludiendo a
una mejoria estética y ausencia de infeccion de la herida quirdrgica. Ademas concluyen una

menor tasa de complicaciones postoperatorias, con menor estancia hospitalaria y precoz
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introduccion de la alimentacién. En contraposicidn, estos mismos estudios dejaron entrever
una serie de complicaciones perioperatorias mas frecuentes con la técnica laparoscdpica,

como pilorotomias incompletas y perforaciones de la mucosa del canal pilérico 226,

Se publicé también un estudio caso control en 2016 en el que el 59% de los pacientes
habian sido sometidos a pilorotomia laparoscépica, mientras que el 41% restante se operaron
mediante laparotomia. Se concluyé que los pacientes sometidos a piloromiotomia abierta
tuvieron un tiempo quirdrgico mas prolongado (mediana de 28 vs. 25 min, p <0.001) pero una
duracién mas corta de la anestesia general (mediana de 72 frente a 78 min, p <0.001). Ademas,
con mas frecuencia tenian estancias hospitalarias prolongadas (32% frente a 26%, p = 0,019).
Los factores asociados de forma independiente con esta mayor estancia hospitalaria fueron la
comorbilidad cardiaca (OR 3,64, CI95% 1,45-9,14, p = 0,006), comorbilidad pulmonar (OR 3.47,
Cl95% 1.15-10.46, p = 0.027), tiempo preoperatorio mas largo (OR=1.35 por dia adicional,
Cl95% 1.13-1.62, p = 0.001), y tiempo operatorio mas prolongado (OR=1.11 por 5 min
adicionales, C195% 1.05-1.17, p <0.001) 3,

A pesar de que la pilorotomia de Ramstedt es la primera opcidn terapéutica a realizar
en un neonato con EHP, han sido publicados estudios recientes en los que se valora la utilidad

del sulfato de atropina como opcién alternativa. Como se ha comentado en la revisidn

bibliografica previa, el sulfato de atropina ya fue utilizado en el siglo XX como tratamiento de
la EHP, ya que lograba la relajaciéon del piloro permitiendo la alimentacion del lactante

temporalmente.

Existe unanimidad con respecto a la superioridad de la cirugia frente al tratamiento
conservador con atropina IV como primera opcidn terapéutica. Un estudio retrospectivo
publicado en 2013 compard una cohorte de pacientes en la que el 32% habia sido sometido a
tratamiento médico (atropina IV) y el 68% restante a pilorotomia. La tasa de éxito de la cirugia
fue del 100%, mientras que la de la atropina IV fue del 78.9%, teniendo que someter al
porcentaje restante a cirugia con el fin de solucionar la EHP. Ademas, el tratamiento médico
requirid una estancia hospitalaria mds prolongada que la cirugia (media, 13,5 dias frente a 8,0
dias, p <0,001) 2. Un metanalisis publicado en 2017 valoré 5 estudios que concluian lo mismo.
La piloromiotomia tuvo una mayor tasa de éxito (100%) que la atropina (80,8%, p <0,01) y una

menor estancia hospitalaria (5,6 + 2,3 frente a 10,3 + 3,8 dias, respectivamente, p <0,0001) 2.
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2228 3 pesar de concluir que el

Sin embargo, todos estos estudios comentados y otros
tratamiento con atropina no podia sustituir a la pilorotomia de Ramstedt, posicionaban ésta
como una buena opcidn de rescate en caso de reestenosis en los que se quisiese evitar una
segunda intervencion quirurgica; o excepcionalmente como primera opcién terapéutica en

aquellos neonatos que no pudiesen ser sometidos a cirugia.

Ademas, determinados estudios han observado que la utilizacién de atropina oral
postoperatoria en casos de vémitos persistentes, reduce la necesidad de reintervencién. Un
ensayo publicado en 2017 valoré 965 pacientes tratados con pilorotomia laparoscépica, y
administrd atropina oral durante un mes a aquellos que presentaron vomitos postoperatorios.
Ninguno de ellos volvid a la consulta por pilorotomia incompleta, aunque algunos si que lo
hicieron por otras causas como perforaciones de mucosa (9) o perforaciones duodenales (2).
La conclusion que se extrajo de dicho estudio fue que la atropina oral era un tratamiento
viable para la emesis persistente post pilorotomia, y reducia la necesidad de realizacién de
segundas cirugias por pilorotomias incompletas??. Otro estudio realizado por Kawahara et al,
concluyd que tras la utilizacion de sulfato de atropina, Unicamente el 13% de los pacientes

requerian tratamiento quirdrgico por persistencia de vémitos tras 3 semanas 2.

Durante el postoperatorio de la cirugia, existe consenso con respecto al tratamiento.

Se mantiene una solucién de 100 cc/kg/24h, SNG y se pauta analgesia "*°. Lo Unico que
constituye materia a debate es la introduccién de la alimentacion. En general, los autores
recomiendan una introduccidn precoz de la alimentacién (a las 6-8h) a libre demanda. Un
estudio descriptivo publicado en 2012 analizé diferentes parametros postoperatorios de 169
pacientes, y concluyd que los pacientes en los que se inicié la tolerancia oral en las primeras 6
horas del postoperatorio presentaron una media de 1,43 2 %,19 vomitos, mientras que
aquellos con el inicio de la tolerancia mas tardio presentaron una media de 1,24 + 2,04
vomitos, pero sin una diferencia estadisticamente significativa (p=0.654). Tampoco hubo
significacién estadistica con respecto a la tolerancia tras 24 horas de la alimentacidn. Por
tanto, no se constatd ni un aumento en el nUmero de vémitos, ni un retraso en la tolerancia en
aquellos en los que se inicid la alimentacién precozmente. Ademas, si se constaté disminucion

en la estancia hospitalaria °.

Otro estudio reveld que la alimentacion ad libitum (a libre demanda) después de la
recuperacion anestésica, era segura y podia acortar la estancia hospitalaria (25,1 frente a
38,8h; a diferencia de la incidencia de vomitos postoperatorios, que fue no significativa. (32%

en ad libitum frente a 26% en los alimentados gradualmente) ’.
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Por ultimo, con respecto a las complicaciones postoperatorias, las mds habituales son
la perforacion de la mucosa duodenal y la infeccién de la herida quirdrgica. La perforacion
ocurre en el 1-2% de los casos y la infeccidon del sitio quirdrgico en el 1-5%,” y como se ha
comentado anteriormente, diversos estudios afirman que éstas se presentan con mayor
frecuencia con técnica laparoscépica 2>%® .Existe consenso en que los vémitos pueden formar

| 73!, como consecuencia del edema pildrico ocasionado por

parte de un postoperatorio norma
la propia intervencién quirdrgica. Sin embargo, si estos se prolongan mas de 5 dias, habra que
tener en cuenta la posibilidad de que se haya realizado una pilorotomia incompleta. En este
supuesto, el tratamiento de eleccidn sigue siendo la reintervencién quirdrgica, pero se deben
de tener en cuenta las nuevas lineas de estudio que colocan a la atropina como una buena

alternativa a la cirugia en estos casos®*%.
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CONCLUSIONES

1.

La expresién de las moléculas Hedgehoh (SHH) inicia una serie de interacciones
epitelio-mesenquimatosas e induce factores presentes en el mesodermo (entre ellos

BMP-4 y FoxF1) que determinaran el crecimiento intestinal en sus ejes principales.

La EHP se caracteriza por la presencia de una hiperplasia e hipertrofia de las fibras

musculares lisas del piloro que condicionan la estrechez de su luz.

La fisiopatologia de la EHP sigue sin conocerse con exactitud, postuldandose una
etiologia multifactorial que incluye una serie de factores genéticos y ambientales
(prematuridad, pluralidad en el embarazo, alimentacién con lactancia artificial, uso de

macrdlidos) como determinantes de la enfermedad.

La presencia de emesis proyectiva y avidez tras las tomas, junto con pérdida de peso
y/o la evidencia de la “oliva pildrica” y ondas peristalticas gastricas en la exploracion,

deben hacer pensar en la posibilidad de EHP como diagndstico de presuncién.

El diagndstico de certeza de la enfermedad generalmente requiere la realizacidon de

una ecografia para evidenciar una longitud del canal pilérico de >16mm, un espesor

muscular >4mm, o un diametro pildrico total aumentado (>10-14mm).

El tratamiento quirudrgico y definitivo de la EHP no constituye una emergencia, siendo
necesario realizar una correcta reposicién hidroelectrolitica previa, encaminada a

corregir la alcalosis metabdlica hipoclorémica caracteristicas de los pacientes con EHP.

El abordaje quirurgico de eleccién en la EHP es la pilorotomia de Ramstedt, y consiste
en la realizacidn de una incisién longitudinal desde serosa hasta la muscular oblicua

del piloro, sin llegar a la mucosa.

La técnica de abordaje puede realizarse por laparotomia o por laparoscopia, teniendo
la segunda técnica a su favor un postoperatorio menos cruento, a expensas de una

mayor tasa de pilorotomias incompletas y perforacién de la mucosa.

Actualmente se esta utilizando el sulfato de atropina como rescate en los casos de
reestenosis o en determinados casos en los que los lactantes no puedan ser sometidos

a intervencion quirurgica.
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ANEXO I: TABLAS

2017- 2018

Tabla I. Metanalisis realizado en Dinamarca, Suecia, EEUU y Canada. Compuesto por estudios

retrospectivos que analizan la relacién entre la EHP y diversos factores de riesgo &

Identified perinatal factors
Birth order

Plurality

Labor

Gestational age

Feeding practice

Birth weight

Birth weight for
gestational age

Category

First-born vs. (second- and later-born)
First-born vs. (second- and later-born)
First-born vs. (second- and later-born)
First-born vs, (second- and later-born)
First-born vs. (second- and later-born)
First-born vs. (second- and later-born)

First-born vs. (second- and later-born)

1p 1005 Vs,
Multiple gestations vs. singl

Itiph ions vs. singl
Multiol vs. "

Cesarean section vs. normal/vaginal birth
Cesarean section vs. normal/vaginal birth
Cesarean section vs. normal/vaginal birth

Preterm vs. full-term infants

Preterm vs. full-term infants

(<39 weeks vs. 39-42 weeks)"

Preterm vs. full-term infants

(<37 weeks vs. 237 weeks)?

Preterm vs. full-term infants

Preterm vs. full-term infants

Preterm vs. full-term infants

Preterm vs. full-term infants

(<37 weeks vs. 37-39 weeks)*

Postmature vs. full-term infants

Postmature vs. full-term infants

Postmature vs. full-term infants
Bottle-feed vs. (exclusively breast-feed)
Bottle-feed vs. (exclusively breast-feed)
Bottle-feed vs. (exclusively breast-feed)
Bottle-feed vs. (exclusively breast-feed)

LBW vs. NBW (<2500 vs. 2500-4250)"

LBW vs. NBW (<2500 vs. 2500-4500)"

LBW vs, NBW

LBW vs. NBW

Macrosomia vs. NBW

(24250 vs. 2500-4250)"

Macrosomia vs. NBW

(>4500 vs. 2500-4500)"

Macrosomia vs. NBW

Macrosomia vs, NBW

SGA vs. AGA

SGA vs. AGA

SGA vs. AGA

LGA vs. AGA

LGA vs. AGA

Results (cases vs. controls)

1061/588,383 vs. 1243/689,313
1739/836960 vs. 1435/1045231
506/4833 vs. 229/2119
541/308,248 vs. 617/452,500
1239/485,648 vs. 1227/586,122
1837/7411 vs. 1771/10,177
1115/546,742 vs. 1627/840,567
371203 vs. 698/6749
31/23,327 vs. 1127/737,421
36/14,716 vs. 1277/426,244
90/28,558 vs. 2376/1,043,212
568/229,186 vs. 2363/1,509,993
220/172,672 vs. 660/825,826
658/1964 vs. 2949/15,624
244/78,518 vs. 2414/1,531,037
161/311 vs. 458/1161
134/46,171 vs. 1179/394,490
85/623 vs. 585/6005
208/69,309 vs. 2258/1,002,461
368/933 vs. 2927/15,051
393/160,745 vs. 1546/793,158
250/148,306 vs. 2414/1,531,037
44/512 vs. 585/6005
296/1553 vs. 2927/15,051
65/70,083
130/612 vs. 536/6133
54/67 vs. 48/137
732/679 vs. 132/214
131/91,397 vs. 2038/1,130,184
78/47,094 vs. 1060/695,843
37/353 vs. 596/5942
229/108,458 vs. 2284/1,218,828
135/56,115 vs. 2038/1,130,184
16/13,905 vs. 1060/695,843
79/836 vs. 596/5942
220/118,830 vs. 2284/1,218,828
438/184,644 vs. 2238/1,388,801
88/52,851 vs. 1070/707,897
344/1602 vs. 2862/14,052
223/179,333 vs. 2238/1,388,801

374/1838 vs. 2862/14,052

RR/OR (95% C1)

1.09
(1.02-1.16)
147
(1.35-1.56)
1.00
(0.82-1.22)
1.24
(1.09-1.41)
1.23
(1.13-1.34)
127
(1.19-1.35)
1.05
(0.98-1.14)
210
(1.40-3.15)
116
(0.80-1.68)
0.82
(0.59-1.14)
1.32
(1.06-1.67)
1.61
(1.47-1.76)
1.59
(1.37-1.86)
1.67
(1.51-1.85)
184
(1.61-2.10)
131
(1.05-1.63)
0.97
(0.81-1.16)
1.18
(0.86-1.62)
126
(1.08-1.46)
1.96
(1.72-2.23)
123
(1.10-1.38)
1.00
(0.88-1.14)
0.88
(0.64-1.21)
095
(0.83-1.09)
462
(2.78-7.68)
231
(1.81-2.95)
232
(1.46-3.69)
175
(1.28-239)
0.69
(0.28-1.70)
1.09
(0.86-1.38)
1.04
(0.74-146)
113
(0.98-1.30)
1.01
(0.85-1.20)
0.76
(0.46-1.26)
0.94
(0.74-1,19)
0.99
(0.86-1,14)
123
(1.11-1.36)
1.01
(0.81-1.26)
1.00
(0.88-1,14)
0.92
(0.80-1.06)
1.01
(0.90-1,13)

Note
Adjusted

Adjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Unadjusted
Unadjusted
Unadjusted
Adjusted
Unadjusted
Unadjusted
Unadjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted
Adjusted

Adjusted

Reference

Applegate 1995
Krogh 2012 (1)
Lin 2013
Lisonkova 2014
Stark 2015
Svenningsson 2014
Wang 2008
Lin 2013
Lisonkova 2014
Markel 2015
Stark 2015
Krogh 2012 (1)
Lund 2014
Svenningsson 2014
Krogh 2012 (1)
Louik 2002
Markel 2015
McAteer 2013
Stark 2015
Svenningsson 2014
Wang 2008
Krogh 2012 (1)
McAteer 2013
Svenningsson 2014
Krogh 2012 (2)
McAteer 2013
Pisacane 1996
Wayne 2016
Applegate 1995
Lisonkova 2014
McAteer 2013
Wang 2008
Applegate 1995
Lisonkova 2014
McAteer 2013
Wang 2008
Krogh 2012 (1)
Lisonkova 2014
Svenningsson 2014
Krogh 2012 (1)

Svenningsson 2014
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Tabla Il. Estudios analiticos del metandlisis de la Tabla | desglosados segun las caracteristicas

intrinsecas a cada estudio ®

First autor, year

Wayne, 2016

Stark, 2015

Markel, 2015

Svenningsson,2014

Lund, 2014

Lisonkova, 2014

McAteer, 2013

Lin, 2013

Krogh, 2012 (1)

Krogh, 2012 (2)

Wang, 2008

Louik, 2002

Sorensen, 2002

Pisacane, 1996

Applegate, 1995

Location/ period

Canada, 1992 - 2012

The USA, 2001-2012

The USA, 2005-2009

Sweden, 1973-2008

Denmark, 1996-2011

The USA, 2000-2008

The USA, 2003-2009

The USA, 1994-2008

Denmark, 1977-2008

Denmark, 1996-2002

The USA, 1999-2002

The USA, 1976-1998

Denmark, 1991-2000

Italy, 1992-1993

The USA, 1983-1987

——

Cases

882

2466

1313

3608

880

1158

714

735

3174

65

2747

1044

78

102

2304

44

Controls

955

1.071.770

441.016

17.588

998.498

761.906

7140

6952

1.922.139

70.083

1.447.196

1704

57.918

204

1.277.696

Identified perinatal
factors
Gestational age,

feeding practice

Birth order, Plurality,
Gestacional age

Plurality,  Gestational
age
Birth order, Labor,

Gestational age, Birth
weight for gestational
age

Birth order, Labor,
Gestational age, Birth
weight for gestational
age

Birth order, Plurality,
Gestational age, Birth
weight for gestational
age

Birth order, Gestational
age, Birth weight for
gestational age, Bottle-
feed

Birth order, Plurality
Birth Order, Labor,
Gestational age, Birth
weight for gestational
age

Bottle feed

Birth order, Gestational
age, Birth weight for

gestational age

Gestational age

Birth order

Bottle feed

Birth order, Birth
weight for gestational
age

Study design

Case- control
retrospective study

Retrospective
cohort study
Retrospective

cohort study

Case- control
retrospective study

Retrospective
cohort study

Retrospective
cohort study
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Estenosis hipertrofica del piloro. A propoésito de un caso.

ANEXO II: ABREVIATURAS

2017-2018

EHP: Estenosis Hipertrofica del Piloro.

SNG: Sonda Nasogastrica.

ERGE: Enfermedad por Reflujo Gastroesofagico.

RNT: Recién Nacido a Término.

PN: Peso en el Nacimiento.

SGB - : Streptococco Grupo B —.

FC: Frecuencia Cardiaca.

AR: Auscultacidn Respiratoria.

AC: Auscultacion Cardiaca.

EEIl: Extremidades Inferiores.

Hb: Hemoglobina.

VN: Valores Normales.

OR: odds ratio.

RR: riesgo relativo.

Cl 95%: intervalo de confianza al 95%.




