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Atresia pilórica tipo I en gemelos 
homocigotos. Reporte de caso y revisión 
de la literatura

Resumen

Reporte de caso

La atresia pilórica congénita es una condición rara que se presenta con una incidencia de 1:100,000 
nacidos vivos. Tiene un patrón de herencia autosómico recesivo con presentación pura o asociado a 
otras malformaciones, existiendo tres diferentes tipos de atresia pilórica. Se presenta el caso de atresia 
pilórica en gemelos homocigotos masculinos de 30 semanas de gestación, quienes ingresan por 
presencia de dificultad respiratoria y distensión abdominal. Radiográficamente ambos presentaron 
burbuja gástrica única sin paso de aire distal ni del medio de contraste. La endoscopía mostró 
membrana pilórica completa. Se realizó piloroplastía tipo Heineke-Mikulicz. El gemelo I desarrolló 
sepsis y falleció, mientras que el gemelo II presentó buena evolución y posterior egreso hospitalario. 
Los gemelos presentados en este reporte no presentaron factores de riesgo como consanguinidad de 
padres, antecedentes de misma patología en la familia ni asociación con otras malformaciones 
congénitas; siendo el primer reporte de caso en gemelos homocigotos. 
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Abstract

Congenital pyloric atresia is a rare condition that has an incidence of  1:100,000 live births. The disease is inherited with 
an autosomal recessive pattern and it can be the only pathology in a patient or be associated with other malformations, 
there are three types of  pyloric atresia. We are presenting the case of  male homozygous twins with 30 weeks of  
gestational age that seek medical attention for presenting difficulty breathing and abdominal distention. Both presented 
single air bubble in abdominal x ray with no air or contrast agent passage. Endoscopy revealed complete pyloric 
membrane. Heinecke  Mikulicz pyloroplasty was performed. Twin number 1 was deceased as a complication of  sepsis, 
and twin number 2 progressed well and was discharged from the hospital. Patients presented in this case report had no 
family history of  this disease or associated malformations and no risk factors. This is the first case report in homozygous 
twins.
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Gemelo 2.Peso de 1400 g, ingresó a terapia neonatal con 
dificultad respiratoria moderada  y distensión importante en 
epigastrio. En la radiografía de abdomen se observó 
gastromegalia así como ausencia de aire distal, y en el estudio 
contrastado no hubo paso de material de contraste a duodeno. 
Se realizó endoscopia donde se observó  una obstrucción a 
nivel pilórico. Se realizó cirugía con hallazgo de atresia 
pilórica tipo I, realizándose piloroplastía Heineke-Mikulicz.  
Su evolución postquirúrgica fue satisfactoria, con adecuada 
tolerancia a la vía oral y posterior alta.

Discusión
La atresia pilórica es una patología rara, la cual cuando se 

presenta como malformación única habitualmente tiene un 
pronóstico promisorio. Sin embargo, cuando se asocia a otras 
malformaciones como atresia duodenal, yeyuno-ileal, 
colónica, esofágica, malrotación intestinal, malformaciones 
urinarias, epidermolisis ampollosa o aplasia cutis, el 
pronóstico  de sobrevida disminuye. 

La presencia de polihidramnios, vómitos no biliares, 
dilatación gástrica y radiografía abdominal con imagen de 
burbuja única gástrica, nos debe hacer sospechar en esta 
patología como parte de los diagnóstico diferenciales.

Dependiendo el tipo de atresia será el tratamiento que se le 
ofrezca, desde la resección endoscópica de la membrana, la 
piloroplastía tipo Heinicke-Miculicz en donde se realiza corte 
longitudinal del píloro que abarca todas las capas del mismo 
con un cierre transversal, la piloroplastía tipo Finney en la 
cual consiste en incisión longitudinal en el píloro y las paredes 
adyacentes del estómago y duodeno con el establecimiento de 
una anastomosis en forma de U invertida entre el estómago y 
e l  d u o d e n o,  o  h a s t a  l a  r e a l i z a c i ó n  d e  g a s t r o -

 1,4,5,7 10,12,15,17duodenoanastomosis .
Se han mencionado varias teorías sobre la etiología de esta 

patología. Tandler en 1900 menciona una falta de 
recanalización del intestino, Barnard y Louw en 1956 así  
como Santulli y Blanc en 1961 sugieren una teoría de lesión 
mecánica y vascular, en estudios posteriores se ha atribuido a 

1 4,6 10,16un patrón de herencia autosómico recesivo con reportes 
8en familias así como en hermanos.  Se ha observado una alta 

incidencia relacionada a consaguinidad; se menciona un 
espectro pleiomórfico en las causas de presentación de la 

Introducción
La atresia pilórica congénita es una condición muy rara, 

corresponde al 1% de todas las atresias intestinales, su 
incidencia es de 1:100,000 a 1:1'000,000 recién nacidos vivos 

1 6aproximadamente.  El primer reporte  se acredita a Calder en 
1,4,71749. La etiología es desconocida pero se le atribuye a una 

detención del desarrollo embriológico entre la 5ª y 12ª semana 
de gestación. Su incidencia es alta en familias con antecedente 
de consanguinidad, lo cual sugiere una predisposición 

1,8,9genética de tipo autosómico recesivo.
 Se conocen tres variedades anatómicas de atresia pilórica: 

tipo 1,membrana pilórica (57%); tipo 2, en canal pilórico 
remplazado por tejido sólido (34%) y tipo 3, atresia pilórica 

1,4,7,10con una separación entre estómago y duodeno (10%).
El diagnóstico de atresia pilórica se puede sospechar por la 

presencia de polihidramnios a partir de la semana 30 de 
gestación (50-63%), presencia de dilatación de cámara 
g á s t r i c a  ( 6 8 % )  p o r  u l t r a s o n i d o  g e s t a c i o n a l  y 
radiográficamente se sospecha con la presencia de burbuja 

1,3,11,12gástrica única con ausencia de aire distal.
La presencia de anormalidades asociadas es un factor que 

contribuye a una alta mortalidad. En la literatura se reportan 
tres variedades de atresia pilórica asociada a otras 
malformaciones: 1) Atresia pilórica sin otras anormalidades, 
2) atresia pilórica en asociación con otras atresias del tracto 
intestinal (atresia esofágica, duodenal, yeyuno-ileal y recto-
anal) y 3) atresia pilórica que ocurre en asociación con otras 
malformaciones genéticas evidentes como epidermólisis 

1 4,6,7,10,13 16ampollosa y aplasia cutis.

Presentación del caso
Recién nacidos gemelos homocigotos masculinos con una 

edad gestacional de 30 semanas, hijos de padres no 
consanguíneos, adecuado control prenatal, ultrasonidos 
prenatales a partir de las 24 semanas de gestación reportados 
normales sin presencia de polihidramnios. Se obtienen por vía 
abdominal por embarazo gemelar.

Gemelo 1.Peso de 1600 g, ingresa a la  terapia neonatal con 
ictericia, distensión abdominal y dificultad respiratoria leve, 
sin requerir de intubación. En la radiografía abdominal se 
observó gastromegalia sin paso de aire distal, y en el estudio 
contrastado se observó ausencia de paso de material de 
contraste a duodeno. Se realizó endoscopia, encontrando 
obstrucción a nivel pilórico sin presencia de material biliar. El 
hallazgo quirúrgico fue atresia pilórica tipo I, se realizó 
piloroplastía tipo Heineke-Mikulicz. El paciente presentó 
choque séptico al segundo día postoperatorio y falleció al 10º  
día de vida. 
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Figura 1. Gemelos homocigotos con atresia pilórica. (A) gemelo I, (B) gemelo II 

Figura 2. Burbuja única de cámara gástrica y ausencia de aire distal. A. Imagen radiográfica de 
gemelo I, B. Imagen radiográfica de gemelo II
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atresia pilórica. En los últimos años se han realizado 
investigaciones sobre enfermedades genéticas asociadas 
como la epidermolisis ampollosa; defectos de expresión a 
nivel de la integrina α6β4que podrían estar relacionadas con 

18 20la atresia pilórica . También se han investigado genes en 
modelos animales, como el Bapx1Cre/Cre, Six2, Bmp4 y 
Sox9  con posible implicación en el desarrollo del píloro y 
cámara gástrica que, al encontrarse alterados, desarrollarían 

21,22la presencia de esta malformación anatómica.

Figura 3. Estudio contrastado. A. Ausencia de paso de contraste a duodeno en gemelo I, B. 
Ausencia de paso de contraste a duodeno en gemelo II.

En el presente reporte encontramos pacientes con atresia 
pilórica tipo uno ya que se trataba de una membrana no 
fenestrada sin presencia de defecto mesentérico ni cordón 
fibroso, sin presencia de ninguna otra alteración anatómica, 
así como no encontramos factores asociados como 
polihidramnios, consaguinidad y antecedentes familiares de 
atresia pilórica; presentándose de forma aislada. Lo anterior 
nos permite presentarlo como el primer caso de atresia 
pilórica pura en gemelos homocigotos.

Figura 3. Procedimiento quirúrgico. A. Presencia de membrana pilórica, B. Apertura de membrana 
pilórica.
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