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CAsoO CLiNICO

Enfermedad de Jodhpur en pacientes
pediatricos, reporte de casos clinicos

Jodhpur’s disease in pediatric patients. Report of clinical cases

Paola Lépez-Herndndez,* Ana Karen Castafieda-Cérdova?

RESUMEN. La enfermedad de Jodhpur fue descrita por primera vez en 1997 en Jodhpur, India en
pacientes pediatricos con obstruccién pilérica, en los cuales no fue posible explicar una causa anatémica
ni histopatoldégica de dicha obstruccion; se planteé una teoria con la presencia de una probable falla en la
coordinaciéon neuromuscular a ese nivel, lo que causa una obstrucciéon funcional a nivel pilérico sin encontrar
afeccién de este tipo en el resto del tracto digestivo. El objetivo de este trabajo es describir el protocolo de
estudio y el manejo quirdrgico de la presentacién atipica de obstruccién pilérica o enfermedad de Jodhpur en
pacientes pediatricos (mayores de dos afnos de edad) en un hospital de segundo nivel de atencién, ademas de
valorar el prondstico y seguimiento de los pacientes. La obstruccion pilérica que se presenta fuera de los dos
primeros meses de vida se considera atipica y ademas es poco frecuente. Presentamos tres casos de pacientes
entre dos y seis afos de edad. En ellos no encontramos ninguna obstruccién anatémica congénita o adquirida
aparente, solo leve incremento en los pliegues de las mucosas; sin embargo, cursaban con datos de obstruccién
pilérica y, por ende, desnutricién. A todos se les realizé procedimiento quirurgico abierto con incisién en linea
media supraumbilical, se identificé el piloro y se incidié de forma longitudinal, revisando las capas piléricas
y realizando piloroplastia amplia tipo Heineke Mikulicz con cierre de la pared por planos. Se les mantuvo
con sonda nasogdstrica y ayuno por cinco dias con inicio de la via oral, la cual se progres6 paulatinamente
vigilando la tolerancia. E1 manejo fue con procinético e inhibidor de la bomba de protones. Se les mantuvo en
vigilancia hasta el momento que se observé mejoria del fallo de medro sin complicaciones.
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ABSTRACT. Jodhpur disease was first described in 1997, in Jodhpur, India, in pediatric patients with
pyloric obstruction in which an anatomical or histopathological cause of such obstruction could not be
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explained; performing a theory with the presence of a probable failure in neuromuscular coordination at
this level, which causes a functional obstruction at the pyloric level, without finding such a condition in
the rest of the digestive tract. The objective of this study is to describe the study protocol and the surgical
management of the atypical presentation of pyloric obstruction or Jodhpur disease in pediatric patients
(over two years of age), in a second level hospital, in addition to evaluating the prognosis and follow-up of
patients. Pyloric obstruction that occurs outside the first two months of life is considered atypical and is
also rare, we present three cases of patients aged between two and six years of age, at the Hospital Infantil
de Morelia between October 2018 and April 2019. In these patients, we did not find an apparent congenital
or acquired anatomical obstruction, only a slight increase in the mucosal folds. However, these patients
had evidence of pyloric obstruction and therefore malnutrition. All patients underwent an open surgical
procedure with insertion in the supraumbilical midline, the pylorus was identified and insidiously inserted
longitudinally, reviewing the pyloric layers and performing wide pyloroplasties of the Heineke Mikulicz type,
with wall closure by planes, and subsequently maintained with nasogastric tube and fasting for five days,
with the beginning of the oral route which gradually progressed monitoring the tolerance, were managed
with prokinetic and inhibitor of the proton pump. Maintaining vigilance, until now with improvement of
growth without complications.

Keywords: Obstruction, pylorus, Jodhpur, piloroplasty, Heineke Mikulicz.

INTRODUCCION Su presentacién clinica se caracteriza por
dolor abdominal, vémitos de contenido géstri-

La enfermedad de Jodhpur es la obstruccion co postprandial, distensién abdominal, pérdida

del tracto de salida gastrico adquirida idio-
péatica primaria en la infancia. Con similitud
con el cuadro clinico que presentan los pa-
cientes con estenosis hipertréfica de piloro.
Se considera una obstruccién del tracto de
salida gastrico adquirida primaria. Su inci-
dencia es de aproximadamente uno por cada
100,000."2

Se clasifica como una obstruccién primaria
adquirida en la infancia y la nifiez separandola
de otras obstrucciones intrinsecas congénitas
del antro y del piloro como aplasia, atresia y
membranas.®

ponderal y deshidratacién. La radiografia de
abdomen de pie como primera linea de abordaje
diagndstico muestra gastromegalia y ocasional-
mente dilatacién de asas intestinales. En el ul-
trasonido abdominal observamos engrosamien-
to pilérico asi como la posicién de la arteria y
vena mesentérica superior (AMS y VMS). La se-
rie esofagogastroduodenal (SEGD) con transito
intestinal evidencia elongacién y estrechez del
canal pilérico, signos de retardo, escaso o nulo
paso del material de contraste, denominando a
éste como el estudio de eleccién diagnéstica. La
endoscopia revela el piloro estrecho con mucosa

Tabla 1: Estudios de laboratorios basicos.

Hemoglobina Proteinas Hematocrito
Paciente (g/dL) (g/dL) (%)
1 12.3 6.7 37.1
2 13.5 72 38.2
3 13.1 7.0 38.9

Plaquetas Tiempode  Tiempo de trombo-

(1073/mm?)  protrombina (s) plastina parcial (s) INR
480 14.0 29.4 1.09
283 13.6 32.0 1.12
368 14.7 30.7 1.15

g/dL = gramos sobre decilitro, s = segundos, mm? = milimetro cibico, INR = indice internacional normalizado (INR, por sus siglas en inglés).
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Figura 1: Placa simple abdomen del paciente 1.

intacta (signo del cérvix). La histopatologia nos
ayuda a establecer la etiologia.*

Entre los diagnésticos diferenciales encon-
tramos volvulo gastrico que se presenta a cual-
quier edad pediatrica asi como quistes de dupli-
cacién gastrica, polipos gastricos y bezoares que
causan obstruccién a nivel del piloro,® no qui-
rurgicos como mala técnica alimentaria, reflujo
gastroesofagico, espasmo pildrico, atonia gastri-
ca, membrana gastrica-antral, atresia duode-
nal, e incluso errores innatos del metabolismo.®

El diagnéstico diferencial principal fue mal-
rotacién intestinal que ocasiona mayor riesgo
de obstruccién, vélvulo y necrosis intestinal.
Los sintomas clasicos comprenden vomitos bi-
liosos, dolor abdominal con o sin distensién,
agudo o intermitente crénico, disminucién de
peso y falla de medro, enfermedad diarreica in-
termitente, estrenimiento cronico y sangrado
digestivo bajo.”®

Existen diversos procedimientos quirtrgicos
para corregir la obstruccién al tracto de salida
gastrico o enfermedad de Jodhpur. Las técnicas
de piloroplastia mas utilizadas son la de Heine-
ke Mikulicz y la extramucosa (Fredet-Ramstedt)
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que difiere de la anterior por respetar la mucosa
gastrica y duodenal.’

En la técnica de Heineke Mikulicz se realiza
una incisién de todas las capas, cuando no se pue-
de efectuar una piloroplastia extramucosa como
ocurre cuando hay estenosis debida a procesos in-
flamatorios, se hace la seccién, se valora la luz ob-
tenida realizando el cierre en dos planos en sentido
transverso a la incisiéon. Después de la correccién
quirdrgica es importante continuar con la vigilan-
cia de la tolerancia de la via oral o datos de hiper-
trofia, inflamacidn, y cicatrices a nivel pilorico.*!°

CASOS CLINICOS
Informacién de los pacientes

En este trabajo presentamos tres casos de pa-
cientes que ingresan con datos clinicos de obs-
truccion intestinal alta, vomito y falla de medro,
en quienes por evolucion y estudios iniciales se
diagnosticaron con obstruccién intestinal alta
crénica y como diagnéstico diferencial se tuvo la
malrotacion intestinal duodenal tipo II.

Figura 2: Placa tardia de la serie esofagogastroduodenal con
transito intestinal del paciente 1.
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Dos pacientes fueron del sexo masculino
(66.6%) y uno del femenino (33.3%). La edad
promedio al momento del diagnéstico fue de
dos anos (66.6%), con dos pacientes de dicha
edad y el tercero de seis anos (33.3%). El tiempo
promedio entre el inicio de los sintomas y diag-
néstico fue de 30 dias, con exacerbacién 15 dias
previos a la cirugia. Los principales sintomas
detectados fueron: vomito gastrico postprandial
(100% de los casos), con intolerancia a la via
oral incluso a liquidos (100%), distensién abdo-
minal (66.6%), deshidratacién severa (66.6%),
dolor abdominal (33%), pérdida ponderal (33%),
la valoracién nutricional determina desnutri-
ci6n aguda grado I, grado II y desnutricién cré-
nica agudizada grave, respectivamente.

Evaluacién diagnéstica

A todos los pacientes se les realizé biometria
hematica, tiempos de coagulacién, cuantifica-
cién de proteinas (Tabla 1)y electrolitos séricos
sin observar alteraciones, s6lo a un paciente por
el grado de deshidratacion se le realiz6 gasome-
tria arterial encontrando alcalosis metabdlica.
La ruta diagnéstica a seguir fue de primera ins-
tancia una radiografia simple de abdomen (Figura
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Figura 3:

Serie esofagogastroduodenal
con transito intestinal del
paciente 2.

1) que evidenci6 en todos los pacientes la presencia
de gastromegalia y minimo paso de aire al intesti-
no, posteriormente se solicité SEDG con transito

Figura 4: Placa tardia de la serie esofagogastroduodenal con
transito intestinal del paciente 3.
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Figura 5: Ultrasonido abdominal.

Figura 6: Se identifica estdmago y piloro.

intestinal con material hidrosoluble (Figuras 2 a
4) corroborando la gastromegalia importante que
abarcaba en su mayoria mas de seis cuerpos verte-
brales y retraso del paso del material de contraste
hacia duodeno y yeyuno, en el segundo paciente se
alcanza a observar imagen de onda antiperistal-
tica. S6lo a un paciente se le realizé USG, el cual
reporto hipertrofia de piloro (Figura 5).

Intervencién terapéutica

Se llevé a cabo manejo quirurgico con piloro-
plastia tipo Heineke Mikulicz amplia, con inci-
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sién en linea media supraumbilical, se identificd
estdomago y piloro liberando la primera porcién
del duodeno y el sitio de probable obstruccion
(Figura 6), se realizé incisién longitudinal des-
de estémago hasta primera porciéon del duodeno
de aproximadamente 5-7 cm (Figura 7), en su
interior sélo se observaron pliegues mucosos,
no membranas o causas intrinsecas de obstruc-
cion (Figura 8). Se une de manera transversal
en dos planos, primer plano con puntos sero-
musculares continuos con Vicryl 4-0, y segundo
plano con puntos tipo Lembert con seda 3-0 (Fi-
gura 9). Se corroboré hemostasia, se coloc6 dre-
naje tipo Penrose, y se cerré la pared por planos
desde peritoneo con Vicryl 3-0 puntos continuos
en aponeurosis, se colocaron puntos simples con
Vicryl 2-0, se afronté tejido celular subcutaneo
con Vicryl 3-0 puntos invertidos y por dltimo la
piel con Nylon 3-0 con subdérmico.

RESULTADOS

Se llevd a cabo manejo postquirdrgico mediato
con sonda nasogastrica tipo Levin, el calibre
fue de acuerdo a la edad del paciente, ayuno
por cinco dias, se administré doble manejo an-
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Figura 7: Incision de piloroplastia longitudinal.
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Figura 8: Se revisa anatomia del piloro.

timicrobiano (metronidazol y amikacina), do-
ble analgésico (ketorolaco y metamizol) como
sintomatico y por el padecimiento de base, se
manejo con un inhibidor de la bomba de pro-
tones (omeprazol) y procinético (cisaprida).
Al quinto dia de postoperados se les retir6 la
sonda nasogastrica, iniciando la via enteral
con liquidos claros a progresion hasta tolerar
la dieta blanda. Posteriormente egresaron con
manejo con omeprazol y cisaprida por un mes
mas asi como datos de alarma. Se mantuvo en
vigilancia trimestral hasta la actualidad con
fallo de medro sin recurrencia de vomito o da-
tos de oclusion intestinal.

DISCUSION

La obstruccién pildrica primaria en pacientes
pediatricos atipica sin etiologia aparente o en-
fermedad de Jodhpur es poco frecuente, nues-
tros pacientes coinciden con el cuadro clinico
descrito por Sharma como vomito gastrico post-
prandial, distensién abdominal, deshidratacién,
dolor abdominal y en algunos casos pérdida
ponderal llevandolos a la desnutricién, sin an-
tecedentes previos y con cuadros de un mes de
evolucién, siendo una entidad en la que llega-
mos a realizar diagndstico por descarte ante las
patologias més frecuentes.
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En cuanto a la ruta diagndstica, al igual que
Make, identificamos que lo principal es el cuadro
clinico, seguido de estudios de imagen. La serie
SEGD con transito intestinal y material hidroso-
luble es una adecuada herramienta que nos pro-
porciona datos directos de obstruccién intestinal
alta como gastromegalia, ausencia de paso del
material de contraste por el piloro y nos ayuda a
descartar malrotaciéon intestinal de los principa-
les diagnoésticos diferenciales de esta patologia.
Es un estudio facilmente realizable en un hospi-
tal de segundo nivel de atencion.

Existen diversas técnicas quirdrgicas para
corregir la obstrucciéon pilérica, pero la mas
usada y recomendada en estos pacientes es la
piloroplastia tipo Heineke Mikulicz como lo re-
fiere Santos. Nosotros coincidimos en esto, ya
que se tiene que incidir en todas las capas del
piloro y corroborar la ausencia de obstruccién
intrinseca asi como la adecuada apertura del
canal pilérico, con riesgo de la complicaciéon
mas frecuente reportada, la fuga de la plastia
asi como la reestenosis que requiere manejo
con dilatacion.

CONCLUSION

La enfermedad de Jodhpur es poco frecuente;
sin embargo, se tiene que tomar en cuenta en

Figura 9: Se cierra piloroplastia en dos planos.
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pacientes pediatricos que presentan datos

clinicos de obstruccién pilérica, la serie esofago-
gastroduodenal nos ayuda a corroborar la gas-
tromegalia y la ausencia de paso del material
de contraste por el piloro. La piloroplastia tipo
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Heineke Mikulicz es la cirugia de eleccién debi-
do a que es facilmente reproducible con buenos
resultados y con una baja incidencia de compli-
caciones, destacando la importancia en el segui-
miento de estos pacientes.
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