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RESUMEN

La estenosis hipertrofica del piloro es una enfermedad que se presenta
fundamentalmente en lactantes, ocurre por un estrechamiento del canal pilérico
debido a la hipertrofia gradual de la capa muscular de su esfinter, lo que origina un
sindrome pilorico. El objetivo de esta publicacion es presentar una actualizacion
sobre el tema. La etiologia de la enfermedad es desconocida, la tendencia actual
es que se trata de una enfermedad que no es congénita y se sugiere un origen
multifactorial, donde influyen factores genéticos y ambientales. Su sintoma
fundamental son los vomitos no biliosos y el diagnostico se complementa con el
ultrasonido abdominal. El tratamiento de eleccion es quirurgico y sus resultados
generalmente satisfactorios. La aprobacion de esta guia por los servicios de cirugia
pediatrica del pais la convierten en un (til instrumento asistencial y docente.
Palabras clave: estenosis hipertréfica del piloro, vomitos.
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ABSTRACT

Hypertrophic Pyloric Stenosis is a disease that occurs mainly in infants, caused by
a narrowing of the pyloric channel due to the gradual hypertrophy of the muscle
layer of the sphincter, which originates a pyloric syndrome. The aim of this
publication is to present an update on the topic. The etiology of the disease is
unknown, the current trend is that it is a disease that is not congenital and a
multifactorial origin is suggested, where genetic and environmental factors
influence. Its main symptom is non-bilious vomiting and diagnosis is supplemented
with abdominal ultrasound. The treatment of choice is the surgical one and its
results are generally satisfactory. The approval of this guidelines by the country's
pediatric surgery services makes it a useful care and teaching tool.

Keywords: Hypertrophic pyloric stenosis; vomiting.
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Introduccion

En las Ultimas décadas se ha prestado mayor atencion a los resultados de la
actividad quirdrgica debido a varios factores, entre ellos: el peso economico que
esta actividad genera en los servicios de salud, el notable avance ocurrido en la
mejora de los cuidados perioperatorios y la creciente ocupacion institucional por la
calidad de la asistencia sanitaria y la satisfaccion de la poblacidon destinataria de
los servicios médicos.("-?) A este proposito han contribuido de forma inobjetable el
desarrollo y aplicacion de protocolos o guias de practica clinica.®)

Las guias de practica clinica perioperatorias reducen la variacion en los cuidados
del paciente quirurgico y aumentan la eficiencia de dichos cuidados, lo que permite
que los pacientes se beneficien de las iniciativas institucionales encaminadas a
mejorar la calidad de la atencion médica.®

La estenosis hipertrofica del piloro (EHP), sigue notificada como una de las causas
mas frecuentes de operaciones abdominales en lactantes, aunque senalan una
disminucion en su incidencia en los ultimos anos, esta enfermedad, con un cuadro
clinico bien definido, se beneficia con el ultrasonido para su diagnostico, y el
tratamiento de eleccion sigue siendo quirdrgico con un resultado muy
satisfactorio.®:6)
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La aprobacion de esta guia por los servicios de cirugia pediatrica del pais la
convierten en un Util instrumento asistencial y docente.

El objetivo de esta publicacion es presentar una actualizacion sobre el tema.

Concepto de estenosis hipertréofica del piloro

Enfermedad que ocurre en recién nacidos y lactantes pequeio sa causa del
estrechamiento del canal pilérico por la hipertrofia gradual de la capa muscular de
su esfinter, que obstaculiza el vaciamiento gastrico y origina un sindrome
pilorico.®:9

Sinonimia: estenosis pilorica hipertroéfica infantil, estenosis pilorica hipertrofica.
Epidemiologia
- Causa mas frecuente de obstruccion gastrica en recién nacidos y lactantes.

- Incidencia de 1,5-5 x 1000 recién nacidos vivos, con tendencia a disminuir en
los Ultimos anos.?

- Mas frecuente en paises occidentales en relacion con los africanos vy
asiaticos.”

- Existen informaciones de su mayor frecuencia en pretérminos.(”)

- EL95 % de los pacientes se presentan entre las 2 y 12 semanas de edad, con
picos de incidencia entre la 3 y 5 semana (muy raro después de los 5 meses).
Se ha descrito el diagnostico prenatal y perinatal.®

- Mayor incidencia en primogénitos (50-60 %), de raza blanca, con razon
masculino/femenino de 4/1y 5/1.¢:10

- Su incidencia es mayor en lactantes con los grupos sanguineos B y 0.(1")

- Se ha asociado a defectos congénitos como atresia esofagica, malrotacion
intestinal, uropatia obstructiva, hipoplasia o agenesia de frenillo del labio
inferior, sindromes malformativos (Apert, Zellweger, trisomia 18, Smith-
Lemli-Opitz, Cornelia de Lange).:'"
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Factores de riesgo

- Uso de macrolidos en el recién nacido o por la madre en la lactancia. (1213
- Antecedentes familiares de EHP.(:14

- No lactancia materna. (16

Etiologia

Desconocida. La tendencia actual es que se trata de una enfermedad que no es
congénita. Existen multiples teorias para explicar la afeccion y se sugiere un
origen multifactorial, donde influyen factores genéticos y ambientales. (17:18)

Factores genéticos

Considerada por la preferencia por el género masculino, la distribucion familiar y
la asociacion a sindromes genéticos. El 5,5 % de los hijos y 2,5 % de las hijas de
padres afectados, desarrollan la enfermedad, en comparacion con 20% de hijos y
7% de hijas de madres afectadas. Los hermanos de pacientes con EHP poseen 15 a
30 veces mas riesgo de padecer esta enfermedad, y afecta a 5 0% de los gemelos
idénticos. Se ha sugerido en términos generales una herencia autosomica
dominante, pero no hay gen especifico identificado que sea responsable para la
enfermedad. (¢:19:20)

Factores extrinsecos

Recientemente, se ha expuesto la posible relacion de la posicion en la que
duerme el nifio con desarrollar la hipertrofia muscular pilérica. La disminucion de
su incidencia en los ultimos anos se ha presentado paralela a la disminucién del
sindrome de muerte subita infantil (SMSI) desde que se empezo la campaia “back
to sleep” por la Organizacion Mundial de la Salud. También se relaciona la EHP
con la administracion de eritromicina (macroélidos) en recién nacidos y a la madre
que lacta, la exposicion prenatal a talidomida, hidantoina, trimetadiona,
pesticidas agricolas y a la administracion de formulas lacteas

hiperosmolares. (¢.7,10,11,14,21)

Factores obstructivos

Hipertrofia secundaria a obstruccion mecanica del vaciamiento gastrico causada
por alimentacion por sondas transpiloricas, polipos o quistes antrales, hipertrofia
de la mucosa y submucosa en gastroenteritis eosinofilica, entre otros. 7:8:910,11)

Factores hormonales
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Se han relacionado la hipergastrinemia, el aumento de la secretina y
colecistoquinina en respuesta al aumento del niUmero de células parietales (por
hipergastrinemia), el aumento de la sustancia P - neurotransmisor responsable de
la contraccion del musculo entérico, mantenindo la tonicidad del musculo pilérico
y el aumento de la produccion de prostaglandinas PGE2 y PGF2a, estas de efecto
controversial en la patogenia de esta enfermedad.(©7-1")

Factores relacionados con células musculares lisas

Alteraciones en las estructuras intracelulares de los miocitos, que, aunque tengan
morfologia normal, se mantienen en fase proliferativay con poca cantidad de
filamentos contractiles con alto contenido en desmina. Esta se expresa durante la
miogénesis temprana y su aumento indica que las fibras musculares en hipertrofia
se encuentran aun en un estado fetal de desarrollo. Igualmente se registra
disminucion de oxido nitrico, relajante muscular, por disminuciéon de la enzima
oxido nitrico sintetasaen el tejido hipertrofico. 711

Factores de crecimiento

Se ha visto sobreexpresion en el tejido pilorico hipertrofiado para factores de
crecimiento, principalmenteinsulinico tipo | (IGF-1) y el factor derivado de
plaquetas (PDGF-BB), en especial en la capa de musculo circular.?

Factores de proteinas de matriz extracelular

Hay alteracion en la distribucion y organizacion de proteinas de matriz
extracelularen la capa de musculo circular, con aumento del condroin sulfato,
colageno, procolageno tipo 1y elastina.('®

Factores de inervacion pilérica

Anormalidades en células ganglionares y fibras nerviosas, disminucion de la
neurotrofina (importante en la diferenciacion nerviosa) y ausencia de sus
receptores, liberacion exagerada de neurotransmisores como la motilina vy
disminucion en células de Cajal,células no neuronales que forman una red a lo largo
del plexo entérico y sirven como marcapasode las ondas lentas y mediadoras de la
neurotransmision colinérgica.©”)

Diagnostico positivo

Cuadro clinico(29
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Generalmente, los pacientes con EHP no desarrollan sintomas hasta la 3ra. o 4ta.
semana de vida, aunque alrededor de 20% presentan vomitos intermitentes desde
el nacimiento que después progresan al cuadro clinico clasico: (")

- Vomitos no biliosos: sintoma fundamental. Ocurren 1-2 por dia, entre las
comidas o inmediatamente después de ellas. Se hacenmas tardios a medida
que la hipertrofia pilorica progresa, mas frecuentes y “violentos” (en
proyectil). A medida que se incrementa la pérdida progresiva de liquido, de
iones hidrogeno y de cloruro, conduce a deshidratacion y alcalosis
metabodlica hipoclorémica. (¢:7,8,9,10,11)

- El nifo llora después de los vomitos porque tiene hambre. (")

- Disminucion de la frecuencia de la defecacion, que llega a constipacion. ®

- No ganancia de peso y desnutricion progresiva, en dependencia del tiempo
de evolucion. -6,

Signos fisicos

- Signo patognomonico: oliva pildrica palpable (50-90%), en la zona de epigastrio
como una masa firme y dura en forma de aceituna de 2 cm, desplazable, por
encima y a la derecha del ombligo bajo el reborde hepatico. Se palpa mejor
después de un episodio de vomitos y con el examinador colocado al lado
izquierdo del paciente.

- En casos de mayor tiempo de evolucion: peristalsis gastrica visible en cuadrante
superior izquierdo (signo de Kussmaul) y dilatacion gastrica visible (signo de
Bouveret). (20

- Ictericia en el 2-5 % de los casos (sindrome ictérico-pildrico). (1)

- Signos de desnutricion: indice peso/talla menor del tercer percentil para la edad
corregida, disminucion perceptible del paniculo adiposo y de la masa muscular,
palidez cutanea, hepatomegalia.

- Signos de deshidratacion: pérdida de la turgencia de la piel, fontanela
deprimida, globos oculares hundidos, mucosas secas, llanto sin lagrimas, orinas
escasas y oscuras, alteraciones del sensorio, taquicardia. Menos frecuentes son
los signos de hipovolemia, que pueden llegar al shock.

La triada clasica de esta enfermedad, formada por vomitos no biliosos, ondas
peristalticas visibles y oliva pilérica palpable, se observa solo en el 25-30 % de los
casos. 320
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Examenes complementarios

Examenes para confirmar el diagnostico:

Ecografia abdominal, de eleccion. Se localiza el piloro medial a la vesicula
biliar, anterior al rindon derecho y lateral a la cabeza del pancreas.
Mensuraciones anormales:grosor muscular mayor de 3mm (signo mas
importante), diametro antero-posterior mayor de 14mm, longitud del canal
pilérico mayor de 16mm, longitud transversal (serosa a serosa) superior a 9
mm y volumen pilérico mayor de 1,4ml. También se describen alteraciones
funcionales del piloro: peristalsis gastrica activa que termina abruptamente
en el margen con el musculo pilérico hipertrofiado, ausencia de la apertura
normal del piloro, disminucion del paso de fluidos del estobmago al duodeno.
Generalmente no son necesarios todos los parametros.En caso de duda
diagnostica (medidas infrapatologicas de la oliva pilérica) tras una ecografia
realizada quizas muy precozmente, se debe repetir la prueba a las 48 horas
si persisten los sintomas, debido al caracter evolutivo de la enfermedad. Al
indicar nuevas ecografias, debe tenerse en cuenta que después de que se
inicia el engrosamiento del piloro, en un periodo de 10 dias culmina su
hipertrofia,lo que se ha observado mediante estudios sonograficos
seriados. (11,22,23)

Radiografia contrastada de esoéfago- estomago-duodeno (bajo control
fluoroscopico siempre que sea posible): indicado si no hay disponibilidad de
equipo de ecografia o el radiologo es inexperto. Signo directo: signo de la
cuerda (del canalito, de cola de raton), estrechamiento y alargamiento del
canal pilérico hasta 2-3 cm de longitud, canal rigido, sin contraccion,
rectilineo o ligeramente incurvado.Signos indirectos: ondas peristalticas
fuertes y pronunciadas en el estomago (signos “de lucha”), estomago
dilatado y asistdlico en casos de larga evolucion, defecto de lleno
redondeado o muesca en el antro pilérico, signo del hombro-hongo-sombrilla
(por el piloro hipertrofiado en su extremo duodenal), lineas paralelas de
bario en el canal estrechado (signo del tracto doble), retardo en la
evacuacion gastrica con persistencia de mas de 50% del contraste en el
estomago a las 4 horas de iniciado el examen. 620
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Otros examenes necesarios:

- Hemograma. hemoglobina disminuida si existe larga evolucion de la
enfermedad.

- lonograma: segln el tiempo de evolucion puede existir hipocloremia (< 98
mmol/l), hipopotasemia (< 3.5 meq/l) e hiponatremia (< 135 meq/l).:12)

- Gasometria: en dependencia del tiempo de evolucion puede existir alcalosis
metabdlica de grado variable, por la pérdida de iones cloruroen losvomitos.
La severidad de la alcalosis se determina por la clasificacion de Benson y
Alpern: leve (PC0O2<25 meq/l), moderada (PCO2 25-35 meq/l) y severa (PCO2>
35 meq/l).712)

- Coagulograma (preoperatorio).

Tratamiento

El tratamiento de eleccion es quirirgico.® Solamente se indica el tratamiento no
quirdrgicocon anti-colinérgicos en caso de contraindicacion absoluta del
anterior. 4

No es una emergencia quirlrgica. Debe primero corregirse los desequilibrios
hidrominerales y acido basicos y conducir al paciente en las mejores condiciones al
quiréfano. ©1

1. Preoperatorio:
- Ingreso en unidad de cuidados progresivos.
- Resucitacion si es necesaria (A-B-C).
- Suspender la alimentacion oral.
- Colocar sonda naso-gastrica (opcional). De colocarse no aspirar.

- Correccion de la deshidratacion y desequilibrio acido-basico. Rehidratacion
rapida intravenosa segln los protocolos establecidos. (7+12)

e Deshidratacion ligera o moderada: 50 a 100 ml/kg en 6 horas.

e Paciente severamente deshidratado:100 ml/kg en 6 horas con solucion de
cloruro de sodio 0,9 % (SSF) o ringer lactato. La primera hora a 30 ml/kg
y las restantes 5 horas a 70 ml/kg.

[CD) ev-ne | 8
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e Choque hipovolémico: administrar “bolos” de SSF o Ringer lactato a razon
de 20 ml/kg, que se pueden repetir varias veces hasta estabilizar el
paciente.

e Mantenimiento. Solucién de dextrosa 5% - SSF0,45 %. Preparacion:
Dextrosa al 5% 500 ml con solucion de cloruro de sodio20% 10 ml. Se
adicionan suplementos de potasio a razon de 20 meq/L (16 ml de
gluconato de potasio u 8 ml de cloruro de potasio por cada litro de
solucion). El volumen se calcula segin esquema de Holliday (100ml/kg de
peso/dia), o 1500 ml/m?2 de superficie corporal/dia.Se suplen las pérdidas
adicionales por vémitos, sonda naso-gastrica u otras que se puedan
producir con igual cantidad de SSF.

e lonograma y gasometria cada 4-6 horas. Debe normalizarse la
concentracion sérica de bicarbonato antes de la cirugia, al menos hasta
un valor inferior a 30meq/l para evitar la apnea posoperatoria. (%

La mayoria de los pacientes alcanzan la estabilidad hidrica y electrolitica en
24 horas.

Antibioticoterapia profilactica: segin protocolo institucional.

Tratamiento quirdrgico

Piloromiotomia extramucosa (técnica de Fredet Ramstedt): seccion
longitudinal de las fibras musculares del piloro respetando la integridad de
la mucosa.”

Acceso: cirugia videolaparoscépica o “abierta”(incision transversa en
cuadrante superior derecho o supraumbilical). 26

Posoperatorio:

Iniciar la alimentacion oral con lactancia materna a las 6 horas de operado.
Mantener hidratacion parenteral hasta que tolere la alimentacion oral.
Observacion: los vdmitos posoperatorios son frecuentes y deben normalizarse

3-5 dias después de la cirugia.

Complicaciones (1-2 %)

Preoperatorias: desnutricion, deshidratacion, hipocloremia, hipopotasemia,

alcalosis metabolica, broncoaspiracion, choque hipovolemico. 29
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- Intraoperatorias: broncoaspiracion, perforacion duodenal. 2%

- Posoperatorias: vomitos por piloromiotomia incompleta, prolongada emesis
posoperatoria (sindrome freno-pilorico de Roviralta), infeccion del sitio
quirdrgico, dehiscencia de la herida, hernia incisional. %)

Diagnostico diferencial(’:1")
- Piloroespasmo
- Reflujo gastroesofagico
- Incorrecta técnica alimentaria
- Voélvulo gastrico
- Estenosis duodenal preampular
- Gastroenteritis

- Acalasia pilorica

Pronostico

El pronostico tras la cirugia es excelente. El egreso se realiza generalmente en 48-
72 horas. El lactante reanuda su crecimiento y desarrollo normales. La mortalidad
es de 0-0,5 %.(12)

Seguimiento

Después de la piloromiotomia, el piloro cicatriza, se remodela y parece normal a
los 8 meses de operado. A largo plazo no hay ninguna alteracion funcional del
estomago. (¢12)
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