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Resumen

Las malformaciones congénitas del tracto digestivo
constituyen un espectro variado de patologias, que
incluyen: la aparicién de atresias o estenosis del

tubo digestivo, duplicaciones del tracto intestinal,

mal posicionamiento de estructuras o deformidades
anatémicas que pueden provocar alteraciones, tanto en
el periodo neonatal como a lo largo de la infancia.

La mayoria de las malformaciones digestivas se
presentan Unicas, aunque muchas de ellas asocian
alteraciones en otros érganos o sistemas, o bien
sindromes o alteraciones genéticas, que condicionan
el pronéstico de la enfermedad del nifio con
malformacion.

Muchas de las malformaciones digestivas se
diagnostican prenatalmente; si bien, en ocasiones, no se
identifican hasta el nacimiento o incluso mas tarde. En
el presente capitulo, se van a tratar las malformaciones
digestivas mas frecuentes, como: la atresia de eséfago,
las atresias intestinales y duodenales, la atresia
anorrectal, el diverticulo de Meckel, la malrotacion
intestinal y los defectos de la pared abdominal, asi como
el diagnéstico prenatal de las mismas.

Abstract

Congenital malformations of the gastrointestinal
tract constitute a wide spectrum of pathologies
that include the appearance of atresias

or stenosis of the gastrointestinal tract,
duplications of the intestine, poor positioning
of structures or anatomical deformities that can
cause alterations both in the neonatal period
and throughout childhood.

Most of the digestive malformations are isolated,
although many of them associate anomalies in
other organs or systems, or syndromes or genetic
abnormalities, which condition the prognosis of
the disease of the child with a malformation.
Whilst many of them are diagnosed antenatally,
others are not identified until birth, or even
later.

In this article the most frequent digestive
malformations, such as esophageal atresia,
intestinal and duodenal atresias, anorectal
atresia, Meckel’s diverticulum, intestinal
malrotation and abdominal wall defects, as well
as the antenatal diagnosis will be discussed.
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Diagnostico prenatal
de las malformaciones
digestivas

El diagnéstico prenatal de las mal-
formaciones digestivas cada vez es mas
acertado, gracias a herramientas de control
ecografico prenatal y resonancia magnética
fetal.

ctualmente, el control del emba-
razo es realizado en la mayo-
ria de los paises desarrollados,

como el nuestro, siendo habituales la
ecografia prenatal tanto en el primer

como en el segundo trimestre; estas
dos ecografias diagndsticas permiten
detectar la mayoria de las anomalias
fetales. En el caso del tracto gastroin-
testinal, el diagndstico es mds limi-
tado. Como consecuencia de esto, la
mayoria de las obstrucciones intes-
tinales no son identificadas hasta el
final de la gestaci6n o incluso después
el nacimiento.

En aquellos casos en los que existan
dudas diagndsticas o que sea necesaria
una mayor precision, existen pruebas
que la aportan, como los test genéticos
o la resonancia magnética fetal.
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Existen peculiaridades diagnésticas
prenatales, dependiendo del tipo de
patologia existente:

» Atresia de eséfago: el diagnés-
tico prenatal de la atresia esofdgica

es aproximadamente de un 30%

segun las series, ya que el eséfago

es un o6rgano dificil de visualizar
prenatalmente. Se puede sospechar
mediante signos indirectos como el
polihidramnios, que aparece en apro-
ximadamente un 50% de los casos®.

Otros signos, como la ausencia de

cdmara gdstrica, parecen estar mas

relacionados con la atresia sin fistula.
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* Atresia duodenal: su diagnéstico
suele ser mds preciso y se llega a ¢l
en un 75% de los casos. El signo
prenatal cldsico es la “doble bur-
buja”, que consiste en la dilatacién
de la cdmara géstrica y el duodeno
proximal dilatado. Habitualmente,
también se asocia a polihidramnios.
Un tercio de ellos se asocia con tri-
somia 21.

s Obstruccion intestinal: algunas mal-
formaciones como las atresias intes-
tinales distales debutan con signos
de obstruccién intestinal prenatal.
Los hallazgos son asas distendidas y
peristalticas, acompafiados de poli-
hidramnios. No siempre la presencia
de asas dilatadas se corresponde con
malformaciones congénitas, en oca-
siones, es un signo de otras enferme-
dades como la fibrosis quistica®.

* Quistes de duplicacion intestinal:
este tipo de malformaciones congé-
nitas son raras y pueden aparecer a
lo largo del tracto gastrointestinal.
Son estructuras tubulares o quisti-
cas de tamafio variable, ocasional-
mente aisladas o asociadas con otras

Figura 1. Tipos de atresia de esé6fago.
A. La anomalia mas comun (86%). B. Atresia
pura (8%), generalmente es tipo “long gap”.
C. Atresia con fistula proximal y distal (1%).
D. Atresia con fistula proximal sin fistula dis-
tal (1%), también suele ser tipo “long-gap”.
E. Fistula traqueoesofagica sin fistula (4%).
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malformaciones gastrointestinales.
Es importante, en estos casos, que
se realice un diagndstico diferencial
con otras patologias como: los quis-
tes broncégenos, las malformacio-
nes congénitas de via aérea u otros
quistes localizados en el abdomen®).

*  Malformacion anorrectal: el anoy
el recto son estructuras dificilmente
visibles en la ecografia fetal; de ahi
que el diagndstico de las malforma-
ciones anorrectales sea dificil. Si que
se puede diagnosticar la atresia rec-
tal, en aquellos casos en los que se
ve dilatacién del recto y se visualiza
ecogrificamente el complejo ano-
rrectal y el esfinter rectal por debajo
de la mucosa del recto.

En los casos en los que se llegue a un
diagnéstico prenatal de malformacio-
nes digestivas, es recomendable que la
familia del nifio sea remitida a un panel
de expertos, que incluya tanto espe-
cialistas de Pediatria como cirujanos
pedidtricos, para evaluar el pronéstico
de la enfermedad y se pueda discutir la
estrategia a seguir en el periodo pre y
perinatal.

Atresia de esofago y fistula
traqueoesofagica

La atresia de es6fago (AE) consiste
en la falta de continuidad del eséfago,
asociado o no a fistula traqueoesofagica
(FTE).

Esta patologia ocurre en 1/3.000
RNV, y es un reto para el cirujano
pedidtrico. Se han descrito los factores
de riesgo y predictores de la mortalidad
relacionados con el peso al nacimiento,
las anomalias cromosémicas, renales y
cardiacas.

Se han postulado diferentes clasi-
ficaciones, pero en general, se dividen
en cinco tipos (Fig. 1), siendo la mas
frecuente aquella que presenta bolsén
ciego proximal y FTE distal. Existe
otro tipo en el que existe FTE sin
AE, que es conocida como fistula en
H. Aquellas en las que el eséfago estd
ciego en ambos lados o que tienen FTE
proximal suelen ser atresias con larga
distancia entre los cabos (conocidas
como atresias “Jong-gap”), y estas son
mds dificiles de reparar en el periodo
neonatal inmediato).

Figura 2. Radiografia de térax de un paciente
con atresia de eséfago, en la que se visualiza
sonda nasogéstrica con un bucle en el bolsén
superior esofagico.

La AE, por otro lado, puede aparecer
aislada, pero, en ocasiones, se acompafia
de otras condiciones como la prematuri-
dad, y dos tercios de los casos presentan
otras anomalias, que bien son cromosé-
micas o relacionadas con la asociacién
VACTERL (vertebrales, anorrectales,
cardiacas, traqueales, esofdgicas, renales
y de miembros).

Al nacimiento, los pacientes con
AE pueden presentar dificultad para
tragar, episodios de tos o cianosis,
ocasionalmente, al intentar la primera
toma. Existe impedimento para pasar
una sonda esofdgica y, al realizar una
radiografia de térax, se ve como esta
hace un bucle en el bolsén superior
(Fig. 2). La presencia de gas abdomi-
nal nos hace sospechar la presencia
de una FTE vy, la ausencia de gas, una
atresia intestinal “pura”. La asociacién
VACTERL se pone de manifiesto con
el examen fisico y radiolégico; de ahi,
que sea importante revisar los miembros
y el periné del nifio, asi como realizar
radiografias de térax y abdomen, eco-
grafia y ecocardiograma.

Al nacimiento, es conveniente poner
al paciente con la cabeza elevada unos
30-45° y con una sonda de doble luz
con aspiracién continua para prevenir
la aspiracién. El tratamiento defini-
tivo consiste en poner en continuidad
el eséfago y en el cierre de la FTE. La
correccién se puede realizar en una
sola intervencién, que consiste en rea-
lizar una broncoscopia para localizar



la fistula, disecar la FTE, y tras sec-
cionar y cerrar la fistula, realizar una
anastomosis término-terminal esofa-
gica. Habitualmente, se deja una sonda
nasogéstrica (SNG) como tutor de la
anastomosis, por la que se puede ali-
mentar tras la intervencién (Fig. 3). En
ocasiones, es necesario colocar un tubo
de térax para drenaje.

La alimentacion se puede iniciar por
la SNG a partir del 2°-3¢r dia. Se suele
realizar un esofagograma al 5°-7° dia,
para comprobar la integridad de la anas-
tomosis. Si esta es adecuada, proceder
ala alimentacién oral y a la retirada del
tubo de térax.

La atresia tipo /ong-gap suele reque-
rir otras técnicas como: la elongacién
esofdgica, la anastomosis primaria dife-
rida o la sustitucién esofdgica, lo cual
depende de la experiencia de su cirujano
responsable™).

Las complicaciones mds habituales
de la AE son: la fuga de la anasto-
mosis, la recurrencia de la FTE y la
estenosis de la unién esofdgica. Los
pacientes con AE tienen mas tenden-
cia al reflujo gastroesofigico y a la
traqueomalacia®).

La mayoria de los nifios con AE pre-
sentan un buen prondstico a largo plazo,
con una alimentacién normal, asi como
su crecimiento y desarrollo, aunque en
estos pacientes existen problemas de
deglucién, asi como de peristalsis eso-
fagica®7).

Figura 3. Esquema de los
pasos de la intervencién de la
atresia esofagica. A. Seccién
de la fistula traqueoesofagica
y cierre de la misma.

B. Diseccion del bolsén
proximal. C. Anastomosis
término-terminal del es6fago.
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Figura 4. A. Radiografia de térax-abdomen, en la que se visualiza
una imagen de doble burbuja. A la derecha, se muestra un esquema
de los diferentes tipos de atresia duodenal. B. Pancreas anular.

Atresia y estenosis duodenal

La atresia o estenosis duodenal con-
siste en la obstruccién completa o parcial
del duodeno que puede ser debida: a una
atresia, a la presencia de una membrana
0 a un pancreas anular.

El diagnéstico prenatal cada vez se
realiza con mis frecuencia y el signo clé-
sico es la presencia de doble burbuja en
la radiografia abdominal al nacimiento
(Fig. 4).

El diagnéstico diferencial se debe
hacer con malrotacién y vélvulo intes-
tinal. Un 20% de los nifios asocia mal-
rotacién y un 30% sindrome de Down.

La clinica suele consistir en: vémi-
tos, generalmente biliosos y distensién
epigdstrica. El diagndstico se realiza
con radiografia simple de abdomen y,
si hubiera paso de gas distal, se deberia
pensar que es una estenosis duodenal.

El tratamiento es quirtrgico. Antes
de la intervencién es importante colocar
una sonda nasogdstrica para descom-
primir el estémago. La intervencién
consiste en realizar una duodeno-duo-
denostomia en diamante, en el caso de
las atresias y el pancreas anular; en el
caso de las estenosis duodenales, el tra-
tamiento consiste en la apertura de la
membrana. Este procedimiento se puede
realizar por laparotomia o por laparos-
copia, dependiendo de la experiencia
del cirujano®). El manejo postoperato-
rio consiste en antibioterapia, nutricién

C. Atresia duodenal completa. D. Atresia duodenal con membrana.

parenteral y descompresion géstrica con
sonda hasta el inicio de la tolerancia
oral. En ocasiones, la nutricién enteral
completa tarda en conseguirse, debido
ala mala motilidad géstrica y duodenal;
de ahi, que algunos pacientes presenten
ingresos prolongados.

Atresia intestinal

La atresia intestinal consiste en una
ausencia de continuidad de la luz intesti-
nal, que puede aparecer en cualquier punto
del intestino delgado y grueso.

Es una de las causas de obstruccién
intestinal en el neonato. Se pueden loca-
lizar en cualquier punto del intestino
delgado y grueso, aunque la localiza-
cién yeyuno-ileal es la mds frecuente.
La etiopatogenia tiene varias teorias,
aunque la mds aceptada es la teoria del
proceso isquémico intestinal, que pro-
voca una necrosis y cicatrizacién del
intestino.

Las atresias yeyuno ileales suelen
ser solitarias, aunque existen diferentes
tipos. En ocasiones, se presentan como
poliatresias o como atresias tipo “Apple
peel”, en las que se asocia un defecto de
meso y un ileon corto (Fig. 5). Aquellas
que presentan formas complejas, pueden
presentar a medio plazo un intestino
corto, debido a la ausencia de longitud
intestinal y a las multiples cirugias que
requieren().
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Tipo 1

Tipo 3b

Sy

Tipo 4

Figura 5.

A. Imagen
quirargica de una
atresia intestinal
tipo 1. B. Imagen
quirargica de una
atresia intestinal
tipo “Apple peel”
(3b). C. Esquema
que muestra la
clasificacion

de las atresias
intestinales.

Prenatalmente, se pueden sospe-
char por presentar: una importante
distension de asas, la presencia de
polihidramnios y retraso de crecimiento
intrauterino. Asocian con cierta fre-
cuencia prematuridad y bajo peso y, al
nacimiento presentan: una importante
distensién abdominal, con peristaltismo
marcado y con vémitos biliosos, al prin-
cipio, ocasionales y después continuos.

El diagndéstico se realiza mediante
radiografia simple de abdomen, visua-
lizandose una obstruccién intestinal con
niveles hidroaéreos en las asas. Ocasio-
nalmente, presentan calcificaciones,
imagen que nos puede orientar hacia
un proceso de peritonitis meconial.

El tratamiento consiste en la des-
compresién gistrica, la fluidoterapia y
la antibioterapia hasta la intervencién
quirtrgica, la cual consiste en poner en
continuidad el tubo digestivo, para ello se
realiza la reseccién del segmento atrésico
y la anastomosis. Si existe desproporcion
entre los cabos, hay que realizar un “Zape-
ring”, que consiste en adaptar el tamafo
de ambos cabos intestinales. En ocasio-
nes, se precisan multiples resecciones y,
en los casos mds graves, se puede requerir
una yeyunostomia o ileostomia(10).
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La atresia célica es la forma menos
frecuente. Tanto la clinica como el diag-
ndstico y tratamiento son similares a los
anteriores y se puede complementar el
diagndstico con un enema opaco.

Malrotacién intestinal
y volvulo

La malrotacién intestinal es un espec-
tro de anomalias en la rotacion y fijacion
del intestino, que puede tener consecuen-
cias graves como el vélvulo intestinal.

La incidencia es aproximadamente
del 1%, y la mayoria se diagnostican en
el periodo neonatal. Se asocia a otras
patologias como: gastrosquisis y onfa-
locele, hernia diafragmatica congénita,
y atresia duodenal o de vias biliares.

Esta malformacién ocurre en el pri-
mer trimestre del embarazo, cuando no
se produce la rotacién del intestino al
incorporarse al abdomen desde la cavi-
dad celémica. Existen diferentes tipos
de malrotaciones en funcién de donde
se localiza el colon y el duodeno, siendo
la més frecuente, aquella que tiene el
ciego en el cuadrante superior derecho;
en estos casos, suele asociarse a unas

bandas peritoneales colecistoduodeno-
célicas, llamadas bandas de Ladd(D,

La clinica puede aparecer en cual-
quier momento de la vida, aunque la
mayoria se diagnostica en el periodo
neonatal por vémitos biliosos o por
obstruccién duodenal (relacionado con
las bandas de Ladd o complicaciones
como el vélvulo intestinal). En los casos
en los que el diagndstico no es precoz,
la clinica puede ser més difusa como:
vémitos no biliosos intermitentes, dolor
abdominal, diarrea, estrefiimiento o
fallo de medro. En ocasiones, debido
a un vélvulo cronificado, se produce
obstruccién linfitica del meso y malab-
sorcién intestinal. La exploracién fisica
suele ser normal, excepto en los casos
en los que existe un vélvulo intestinal
agudo, que presenta un cuadro clinico
de: distensién abdominal, peritonismo
y sangrado con las heces, debido a una
necrosis intestinal(1,12),

El diagnéstico se puede realizar
con un contraste digestivo que pone de
manifiesto la malposicién intestinal y
puede mostrar una imagen caracteristica
en “sacacorchos” en el marco duodenal.
También la ecografia, en ocasiones, se
muestra Util para visualizar la inversién
del eje mesentérico vascular.

El tratamiento es quirdrgico y es una
emergencia en el caso de sospechar un
vélvulo intestinal (Fig. 6). El procedi-
miento de Ladd es la técnica usada para
corregir la malformacién, que consiste
en: revertir el vélvulo intestinal, resecar
las 4reas necrosadas, liberar las bandas
de Ladd si estdn presentes y dejar el

Figura 6. Imagen quirtrgica de una malro-
tacion intestinal con un vélvulo de intestino
medio.
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Tabla I. Clasificacion anatémica de la malformacién anorrectal

Varon

Fistula recto perineal

Mujer

— Fistula recto perineal

Fistula recto bulbar (uretral)

Fistula recto vestibular

— Fistula recto prostatica (uretral)

— Ano imperforado sin fistula

Fistula recto vesical (cuello vesical)

— Cloaca persistente

Ano imperforado sin fistula rectal
Atresia rectal

intestino en posicién de “no rotacién”,
con todo el intestino delgado hacia la
derecha y el grueso a la izquierda, para
conseguir ampliar el meso del intestino
y disminuir la posibilidad de vélvulo
intestinal(13).

Atresia anorrectal

La malformacion anorrectal (MAR) es
una malformacién congénita en la que la
porcion anorrectal se posiciona de forma
andémala fuera del mecanismo esfinteriano
del ano (completa o parcialmente).

Ocurre aproximadamente en 1 de
cada 5.000 RNV y tiene un predominio
masculino. Existe una clasificacién de la
MAR en funcién del sexo del paciente
(Tabla I)14),

Puede presentar malformaciones
asociadas, como la asociacién VAC-
TERL; de estas, las mas frecuentes son
las anomalias genitourinarias.

El examen fisico es la parte mds
importante a la hora del diagndstico
de estos pacientes. Asi, en las “formas
altas”, nos encontramos: un perine
plano, meconiuria, un sacro corto y
mala contraccién esfinteriana. La pre-
sencia de un escroto bifido, en ocasio-
nes, se asocia a fistulas prostiticas. En
las nifias, la posicién de la apertura de
la fistula es importante tanto para el
diagndstico como para el pronéstico,
pudiendo dividirse en: vestibular, peri-
neal, vaginal o cloacal. Las “formas
bajas” presentan una apertura de la
fistula a nivel perineal, un periné bien
conformado y, en ocasiones, lo que se
conoce como asa de cubo, que es un
repliegue cutdneo con forma de asa
localizado a nivel perineal.

Para el diagnéstico, es muy util la
realizacién de una Rx abdomen-pelvis

Atresia rectal

y la realizacién de un “invertograma” a
las 24 horas del nacimiento (Rx late-
ral en posicién decubito prono con la
pelvis ascendida), para ver la distancia
entre el bolsén anorrectal y la piel. Otras
pruebas complementarias preoperatorias
obligatorias son: la ecocardiografia, la
ecografia abdominal y la ecografia del
canal medular, para descartar médula
anclada y otras malformaciones geni-
tourinarias asociadas.

El manejo inicial consiste en la colo-
cacién de: sonda nasogéstrica, dieta
absoluta, nutricién parenteral y anti-
bioterapia profildctica.

El manejo quirdrgico es variado y
depende de la gravedad de la malforma-
cién. La reparacién definitiva consiste
en una anorrectoplastia sagital posterior
(ARPSP), que consiste en la colocacién
del ano en su posicién normal (Fig. 7).
Esta intervencién, en ocasiones, se
puede realizar en el periodo neonatal,

pero en los casos mds complejos, es
necesaria la realizacién de un estoma
de descarga y una ARPSP de forma
diferida (Algoritmos 1 y 2)(14.15),

Con respecto al prondstico de la
MAR, la continencia es peor cuanto
mis alta es la malformacidn, asi como
mayor es la anomalia sacra. Cuanto mds
baja es la malformacién, mejor es la con-
tinencia, aunque sufren mayor estrefii-
miento. Son pacientes que precisan de
un seguimiento a largo plazo por parte
de un cirujano pedidtrico especializado
en la patologia colorrectal(6).

Duplicaciones digestivas

Se denominan duplicaciones diges-
tivas aquellas formaciones quisticas que
se desarrollan cercanas al tubo digestivo,
generalmente sin comunicacion con él. Su
epitelio es digestivo y secretor y su locali-
zacion es variable, pudiendo aparecer en
cualquier tramo del tubo digestivo.

El diagnéstico, en general, es fortuito,
por su presentacion asintomatica, aunque
cada vez es mas frecuente el diagndstico
prenatal. Ocasionalmente, se presentan
con sintomas que son variados y depen-
den de la localizacién de la duplicacién,
pudiendo ser: dolor abdominal, disfagia,
vélvulo intestinal, hemorragia digestiva,
obstruccién intestinal, etc.

El diagnéstico se realiza mediante
ecografia y resonancia magnética
nuclear.

Figura 7. Imagen intraoperatoria de una malformacién anorrectal. A. Atresia anal baja en la
que se visualizan “perlas” de meconio en el rafe perianal. B. Imagen de la correccién de
la malformacién tras una anorrectoplastia sagital posterior.
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Figura 8.
Imagen
intraoperatoria
de duplicacion

intestinal a
nivel yeyunal.
Figura 9. Imagen intraoperatoria de
diverticulo de Meckel.
Figura 11.
Imagen

intraoperatoria de
gastrosquisis.

El tratamiento debe ser quirdrgico y
consiste en la extirpacién total o parcial
de la masa, y, si es imposible, separar del
intestino, puede necesitar una reseccién
intestinal limitada (Fig. 8).

Diverticulo de Meckel

El diverticulo de Meckel (DM) es una
anomalia del tubo digestivo que consiste en
una atresia incompleta del conducto onfa-
lomesentérico que comunica el intestino
con el saco vitelino.

Suele localizarse entre 50-75 cm de
la valvula ileocecal, en el borde antime-
sentérico y puede tener tejido gastrico
o pancredtico, cuya secrecién puede
provocar ulcera y sangrado; de ahi,
que sea una de las causas de hemorra-
gia digestiva baja durante la infancia.
Otras formas de debut son: la invagi-
nacién ileo-ileal dificilmente reductible,
la diverticulitis de Meckel y mds rara-
mente como vélvulo intestinal (Fig. 9).

La edad de diagnéstico tipica son
los dos afios, con ligera predominan-
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Figura 10.
Imagen de
paciente con
onfalocele.

cia masculina y la forma mds frecuente
de presentacién es la hemorragia rec-
tal no dolorosa aislada. Con respecto a
la diverticulitis, se presenta con dolor
abdominal e incluso peritonitis por
perforacién. También, puede presentar
sintomas de obstruccién intestinal, si su
forma de presentacién es la invaginacién
o el vélvulo.

Su diagnéstico se realiza mediante
una gammagrafia con Tc-99, que es una
prueba segura y especifica. La ecogra-
fia también puede ser de ayuda, sobre
todo, en casos de diverticulitis e inva-
ginacién.

El tratamiento consiste en la extir-
pacién quirdrgica del diverticulo y la
anastomosis término-terminal.

Defectos de la pared
abdominal

Existen dos tipos de defectos mayo-
res de la pared abdominal con diferente
comportamiento y pronéstico, que son el
onfalocele y la gastrosquisis.

El onfalocele es un defecto umbili-

cal, producido por la regresion incom-
pleta de las visceras abdominales a la
cavidad. Como consecuencia, persiste
un defecto cubierto por un saco con
tres capas: el peritoneo, la gelatina de
Wharton y la membrana amniética.
Su tamafio es variable, denomindndose
“minor”si es menor de 5 cm de didme-
troy “maior”si es de mas de 5 cm. Ocu-
rre en 1/5.000 RNV y suele asociarse
a otras anomalias, a cromosomopatias
y al sindrome de Beckwith-Wiedeman
(Fig. 10)7.18),

La gastrosquisis consiste en un fracaso
de la vascularizacién de la pared abdomi-
nal, lo cual se manifiesta con un defecto
paraumbilical derecho que suele tener
un tamafio de 2-4 cm, con una insercién
correctal del ombligo. Por dicho orificio
protruyen visceras no cubiertas. Ocurre
en 1/2.000 RNV y se asocia a: edad baja
materna, uso de drogas y, en ocasiones,
aunque no tiene asociaciones a otras
anomalias, si que se puede acompanar
de atresias intestinales, debido a procesos
isquémicos (Fig. 11)19).



Figura 12. Imagen intraoperatoria de una
gastrosquisis con un silo preformado.

El diagnéstico prenatal es muy fre-
cuente y, tras el nacimiento, las pruebas
a realizar son: ecografia y ecocardio-
grama. Al nacimiento, hay que descom-
primir el estémago con SNG y cubrir el
defecto para la proteccién de las visce-
ras y para disminuir la pérdida de calor
corporal. Hay que afiadir antibioterapia.
El tratamiento quirtdrgico consiste en la
reintroduccién de las visceras y cierre del
defecto abdominal. En ocasiones, esto
no es posible porque hay una falta de
espacio en el abdomen; por lo que, oca-
sionalmente, se necesita la colocacién de
un silo para que la introduccién de las
visceras sea progresiva, disminuyendo
asi la posibilidad de sindrome compar-
timental (Fig. 12).

Con respecto a su prondstico, habi-
tualmente, tienen retraso en la intro-
duccién de nutricién enteral, debido a
la dismotilidad intestinal. Aunque la
supervivencia es buena, existen casos de
intestino corto secundario a estos pro-
cesos, sobre todo, la gastrosquisis, por
episodios isquémicos tanto intradteros
como postnatales(19).
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Caso clinico

Recién nacido a término (41 semanas + 3 dias) de peso
adecuado para la edad gestacional. Peso. 3.020 g; Longitud:
49 cmy PC: 35,5 cm. Al nacimiento, se administra profilaxis
ocular y antihemorragica. Realiza primera diuresis y expulsiéon
de meconio en las primeras 24 horas.

Ingresa a las 12 horas de vida, procedente de maternidad
por: regurgitaciones frecuentes de contenido mucoso-alimen-
tario, sialorrea, nauseas y distrés respiratorio (Silverman de
2). Al ingreso, se objetiva saturacion de 86% y se intenta,
mediante colocacion de sonda, comprobar la permeabilidad
de la comunicacién orogastrica, sin éxito. Se realiza radio-
grafia de térax en la que presenta bucle de la misma, a nivel
del tercio superior esofagico.

Exploracion fisica

Buen estado general. Buena coloracién de piel y mucosas.
No lesiones cuténeas. Minimo tiraje subcostal e intercostal.
ACP adecuada, entrada de aire bilateral con algln crepitante
bilateral. Ritmico, sin soplos. Abdomen blando, no excavado.
Abundantes secreciones en regién oral. Neurolégico: vital y
reactivo. Claviculas integras, no anomalias de extremidades.
Genitales masculinos normales, con ano perforado.

Pruebas complementarias

e Radiografia de térax: ausencia de paso de la sonda naso-
gastrica, haciendo un bucle en el tercio proximal del
es6fago. Doce pares de costillas. Resto de la radiografia
normal (Fig. 13).

e FEcografia abdominal: ligero bloqueo tubular renal. Ligera-
moderada cantidad de liquido subhepatico derecho y
periesplénico (mayor en el lado derecho).

e Ecocardiograma: corazén anatémica y estructuralmente
normal. Ductus Arterioso persistente pequefio sin reper-
cusién. Foramen oval permeable.

e Ecografia cerebral: minimas imagenes de germinolisis.
Pequefo quiste de plexo coroideo derecho.

e |nterconsulta a genética: hallazgos sugestivos de atresia
de eséfago aislada, no sindrémica.

Evolucion

Se interviene a las 24 horas de vida sin incidencias, rea-
lizandose un cierre de fistula traqueoesofagica y una anas-
tomosis término-terminal esofagica. Se deja drenaje toracico
con escaso débito, retirado a los 2 dias de la intervencién.
Se deja una sonda nasogastrica transanastomotica, por la
que se inicia nutricion enteral tréfica el 6° dia de vida. Tras
comprobar la estanqueidad de |la anastomosis, se procede a
introducir alimentacién oral.

Figura 13.

Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Algoritmo 1. Algoritmo del manejo de la malformacién anorrectal en niios

INSPECCION PERINEAL Y URINARIA

EVIDENCIA CLINICA DUDA DIAGNOSTICA
(89-90%) (10-20%)

INVERTOGRAMA ‘

Fistula Meconiuria |
perineal Periné plano
> 1 cm entre < 1 cm entre
piel y ano piel y ano

Y / Y

ARPSP ‘ COLOSTOMIA ‘ ‘ COLOSTOMIA ‘
Sin colostomia ¢

ARPSP

Algoritmo 2. Algoritmo del manejo de la malformacion anorrectal en niias

INSPECCION PERINEAL

FISTULA SIN FISTULA
(90%) (10%)

Y y \ 4 ‘ INVERTOGRAMA ‘

\
Fistula Fistula ‘ Cloaca ‘ |
perineal vestibular
Y
> 1 cm entre < 1 cm entre
(*) piel y ano piel y ano

Y Y Y

ARPSP ‘ COLOSTOMIA ‘ ARPSP
Sin colostomia l Sin colostomia

ARPSP

(*) Dependiendo de la experiencia del cirujano.
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g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes ndmeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.

Malformaciones
congénitas digestivas

25.Un nifio de 18 meses de vida es
atendido en urgencias por una de-
posicién abundante de sangre os-
cura. Presenta palidez, taquicardia
y exploracién abdominal normal.
Hemograma de Hb 7g/dL, ;qué
PRUEBA diagnéstica solicitaria?

a. Endoscopia digestiva.
b. Trénsito gastrointestinal.

c. Gammagrafia intestinal con
pertecnetato Tc99m.

d. Enema opaco.

e. Tomografia axial computeri-
zada.

26.Un recién nacido a término, vardn,
al nacimiento presenta una ausen-
cia de ano, con un periné plano.
Tras diagnosticarlo de malfor-
macién anorrectal, la enfermera
refiere que ha expulsado meconio
através dela orina, scudl de las si-
guientes afirmaciones con respecto
a este paciente NO es correcta?

a. Se ha de realizar una radiogra-
tia dntero-posterior de pelvis.

b. Hay que hacer de forma urgente
una colostomia de descarga.

c. Elpronéstico de la continencia
de este paciente es peor que si
hubiera presentado una fistula
perineal.

d. Dentro de los procedimientos
a realizar en las primeras 24
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horas, esté la correccién de la
malformacién mediante una
anorrectoplastia sagital poste-
rior.

e. Hay que descartar malforma-
ciones genitourinarias, que son
las mis frecuentes.

27. Con respecto a los quistes de du-

plicacién intestinal, indique la res-

puesta INCORRECTA:

a. Los sintomas dependen de la
localizacién de la duplicacién.

b. El tratamiento es la reseccién
del quiste, aunque ocasional-
mente hay que realizar resec-
cién intestinal.

c. Suelen ser lesiones de caracte-
risticas sélidas.

d. La localizacién més frecuente
es el intestino delgado.

e. El diagnéstico puede ser for-
tuito; ya que, a veces, son asin-
tomaticos.

28.Se presenta un paciente de 4 afios

de edad que acude a urgencias por
un cuadro de dolor brusco abdo-
minal, con importante distensién,
vémitos biliosos y sangre oscura en
la dltima deposicion. A la explo-
racién, el abdomen estd en tabla e
impresiona de gravedad. Sele rea-
liza una ecografia de abdomen en
la que se visualiza una inversién de
los vasos del eje mesentérico, ¢cudl

es la siguiente ACTITUD?

a. La realizacién de un trinsito
digestivo para confirmar que

presenta una malrotacién intes-
tinal.

b. Ingreso en observacién con
sueroterapia, analgesia y anti-
bioterapia de amplio espectro.

c. Realizar una endoscopia diges-
tiva alta para filiar la causa de
la hemorragia digestiva alta.

d. Laparotomia urgente para
resolver el vélvulo intestinal
que se sospecha.

e. Gammagrafia con Tc 99 para
descartar una diverticulitis de

Meckel.

29. Ante un varén que presenta al na-

cimiento una macroglosia, hernia
umbilical grande, ligera hemihi-
perplasia e hipoglucemia y que se
acompaia de distensién de he-
miabdomen superior, con intole-
rancia a la alimentacién y vémitos
biliosos, al realizar una radiografia
abdominal, ;qué eslo que se espera
encontrar?

a. Silencio abdominal completo.

b. Abundante meconio sugestivo
de impactacién meconial.

c. Neumoperitoneo por un cuadro
de peritonitis meconial.

d. Doble burbuja (distensién de la
cdmara géstrica y de la porcién
proximal del duodeno), porque
puede presentar una atresia
duodenal.

e. No es conveniente realizar
radiografia de abdomen para
no radiar al paciente.
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Caso clinico

30. En este paciente recién nacido, en
el que ha sido imposible introdu-
cir una sonda nasogdstricay en la
radiografia se ve la sonda haciendo
un bucle, hay que descartar las si-
guientes anomalias asociadas:

31.

a.

b.

Anomalias vertebrales.

Malformaciones génito-urina-
rias.

Alteraciones de los miembros.
Atresia anorrectal.

Todas las anteriores.

Con respecto a los pacientes con
atresia de eséfago, senale la res-

puesta INCORRECTA:
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El signo mds frecuente en la
ecografia prenatal es el polihi-
dramnios.

El paciente ha de ser intubado
al nacimiento para evitar el
dafio traqueal.

Antes de la intervencién, es
necesario realizar pruebas com-
plementarias, como la ecografia
abdominal y el ecocardiograma.

La correccién se lleva a cabo
mediante el cierre de la fistula
y la anastomosis término-ter-
minal.

Durante la intervencién, se
puede dejar una sonda transa-
nastomotica que nos permita
alimentar al paciente precoz-
mente.

32.Con respecto a los pacientes con
atresia de es6fago, sefiale cudl es

el tipo mds FRECUENTE:

a. Atresia esofdgica con bolsén

proximal y distal sin fistula.

Atresia esofdgica con bolsén
proximal y fistula traqueoeso-
tigica distal.

Atresia esofdgica con fistula
traqueoesofdgica proximal y
bolsén distal.

. Atresia esofdgica con fistula

traqueoesofdgica proximal y
distal.

Fistula traqueoesofigica sin
atresia de eséfago.
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