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¥4 Reporte de caso

Atresia pilorica tipo | en gemelos
homocigotos. Reporte de caso y revision
de la literatura

Zuhiga-Gordillo R°, Santana-Ortiz R*, Alcantara-Noguez C°, Zuhiga-Moran A®, Aguirre-
Jauregui OM®, Pérez-Garcia G°, Yanowsky-Reyes G°

Resumen

La atresia pilorica congénita es una condicion rara que se presenta con una incidencia de 1:100,000
nacidos vivos. Tiene un patron de herencia autosdmico recesivo con presentacion pura o asociado a
otras malformaciones, existiendo tres diferentes tipos de atresia pildrica. Se presenta el caso de atresia
pilérica en gemelos homocigotos masculinos de 30 semanas de gestacion, quienes ingresan por
presencia de dificultad respiratoria y distension abdominal. Radiograficamente ambos presentaron
burbuja gastrica tnica sin paso de aire distal ni del medio de contraste. La endoscopia mostrd
membrana pilorica completa. Se realizo piloroplastia tipo Heineke-Mikulicz. El gemelo I desarrollo
sepsis y fallecié, mientras que el gemelo II presenté buena evolucion y posterior egreso hospitalario.
Los gemelos presentados en este reporte no presentaron factores de riesgo como consanguinidad de
padres, antecedentes de misma patologia en la familia ni asociacion con otras malformaciones
congénitas; siendo el primer reporte de caso en gemelos homocigotos.

Palabras clave: atresia pilérica, gemelos homocigotos, distension abdominal.

Type 1 Pyloric Atresia in Homozygous Twins.

Case Report and Literature Review
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.

Key words: abdominal distension, monozygotic twins, pyloric atresia.

a. Servicio de Cirugia Pediatrica,
Hospital Civil de Guadalajara Fray
AntonioAlcalde, Guadalajara, MX.

b. Servicio de Genética Médica, Hospital
Civil de Guadalajara “Fray Antonio
Alcalde”. Laboratorio de Bioquimica,
UDG-CA-80, CUCS, Universidad de
Guadalajara.

Autor para correspondencia
Zuniga-Gordillo Rogelio. Cirugia
Pediatrica, Hospital Civil “Fray Antonio
Alcalde”, Hospital #278 Col. El Retiro, CP
44280, Guadalajara, MX.

Correo electroéonico:
rogeliozuniga@hotmail.com

N& Revista Médica MD Volumen 4, nUmero 2; noviembre - enero 2013125



Zuniga-Gordillo y cols.

Introduccion

La atresia pildrica congénita es una condicién 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
aproximadamente.'° El primer reporte se acredita a Calder en
1749."*"La etiologia es desconocida pero se le atribuye a una
detencion del desarrollo embrioldgico entrela 5%y 12% semana
de gestacion. Suincidencia es alta en familias con antecedente
de consanguinidad, lo cual sugiere una predisposicion
genética de tipo autosémico recesivo."*’

Se conocen tres variedades anatémicas de atresia pilorica:
tipo 1,membrana pildrica (57%); tipo 2, en canal pildrico
remplazado por tejido solido (34%) y tipo 3, atresia pildrica
conuna separacion entre estdbmago y duodeno (10%)."*"*

El diagnostico de atresia pildrica se puede sospechar por la
presencia de polihidramnios a partir de la semana 30 de
gestacion (50-63%), presencia de dilatacion de camara
gastrica (68%) por ultrasonido gestacional y
radiograficamente se sospecha con la presencia de burbuja
gastrica inica 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 pilérica asociada a otras
malformaciones: 1) Atresia pilorica sin otras anormalidades,
2) atresia pilorica en asociacidén con otras atresias del tracto
intestinal (atresia esofagica, duodenal, yeyuno-ileal y recto-
anal) y 3) atresia pildrica que ocurre en asociacion con otras
malformaciones genéticas evidentes como epidermolisis
ampollosa y aplasia cutis.' “*”'*"* ¢

Presentacion del caso

Recién nacidos gemelos homocigotos masculinos con una
edad gestacional de 30 semanas, hijos de padres no
consanguineos, adecuado control prenatal, ultrasonidos
prenatales a partir de las 24 semanas de gestacion reportados
normales sin presencia de polihidramnios. Se obtienen por via
abdominal por embarazo gemelar.

Gemelo 1.Peso de 1600 g, ingresa ala terapia neonatal con
ictericia, distension abdominal y dificultad respiratoria leve,
sin requerir de intubacion. En la radiografia abdominal se
observé gastromegalia sin paso de aire distal, y en el estudio
contrastado se observo ausencia de paso de material de
contraste a duodeno. Se realiz6 endoscopia, encontrando
obstruccion a nivel pilorico sin presencia de material biliar. El
hallazgo quirtrgico fue atresia pilérica tipo I, se realizod
piloroplastia tipo Heineke-Mikulicz. El paciente presentd
choque séptico al segundo dia postoperatorio y falleci6 al 10°
diadevida.

Figura 1. Gemelos homocigotos con atresia pilorica. (A) gemelo I, (B) gemelo II
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Figura 2. Burbuja unica de camara gastrica y ausencia de aire distal. A. Imagen radiografica de
gemelo I, B. Imagen radiogréfica de gemelo II

Gemelo 2.Peso de 1400 g, ingres6 a terapia neonatal con
dificultad respiratoria moderada y distension importante en
epigastrio. En la radiografia de abdomen se observd
gastromegalia asi como ausencia de aire distal, y en el estudio
contrastado no hubo paso de material de contraste a duodeno.
Se realizé endoscopia donde se observd una obstruccion a
nivel pilérico. Se realizé cirugia con hallazgo de atresia
pilorica tipo I, realizandose piloroplastia Heineke-Mikulicz.
Su evolucién postquirurgica fue satisfactoria, con adecuada
tolerancia ala via oral y posterior alta.

Discusion

La atresia pildrica es una patologia rara, la cual cuando se
presenta como malformacion tnica habitualmente tiene un
pronoéstico promisorio. Sin embargo, cuando se asocia a otras
malformaciones como atresia duodenal, yeyuno-ileal,
coldnica, esofagica, malrotacion intestinal, malformaciones
urinarias, epidermolisis ampollosa o aplasia cutis, el
prondstico de sobrevida disminuye.

La presencia de polihidramnios, vomitos no biliares,
dilatacion gastrica y radiografia abdominal con imagen de
burbuja tnica géstrica, nos debe hacer sospechar en esta
patologia como parte de los diagnostico diferenciales.

Dependiendo el tipo de atresia sera el tratamiento que se le
ofrezca, desde la reseccion endoscopica de la membrana, la
piloroplastia tipo Heinicke-Miculicz en donde se realiza corte
longitudinal del piloro que abarca todas las capas del mismo
con un cierre transversal, la piloroplastia tipo Finney en la
cual consiste en incision longitudinal en el piloro y las paredes
adyacentes del estdbmago y duodeno con el establecimiento de
una anastomosis en forma de U invertida entre el estbmago y
el duodeno, o hasta la realizacion de gastro-
duodenoanastomosis"**” '*!***1,

Se han mencionado varias teorias sobre la etiologia de esta
patologia. Tandler en 1900 menciona una falta de
recanalizacion del intestino, Barnard y Louw en 1956 asi
como Santulli y Blanc en 1961 sugieren una teoria de lesion
mecanica y vascular, en estudios posteriores se ha atribuido a
un patrén de herencia autosdémico recesivo' ** **°con reportes
en familias asi como en hermanos.® Se ha observado una alta
incidencia relacionada a consaguinidad; se menciona un
espectro pleiomorfico en las causas de presentacion de la
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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.
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pilorica.

atresia pilérica. En los ultimos afios se han realizado
investigaciones sobre enfermedades genéticas asociadas
como la epidermolisis ampollosa; defectos de expresion a
nivel de la integrina a6B4que podrian estar relacionadas con
la atresia pilérica®”. También se han investigado genes en
modelos animales, como el Bapx1Cre/Cre, Six2, Bmp4 y
Sox9 con posible implicacién en el desarrollo del piloro y
camara gastrica que, al encontrarse alterados, desarrollarian
la presencia de esta malformacion anatémica.
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