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RESUMEN

Problema: Cada afio 303.000 recién nacidos fallecen durante las primeras
cuatro semanas de vida en el mundo debido a anomalias congénitas, la
tasa de letalidad de malformaciones gastrointestinales (MGI) congénitas
asciende al 66% sin correccion quirlrgica. Estas patologias pueden
ocasionar discapacidades cronicas con gran impacto en los afectados, sus
familias, los sistemas de salud y la sociedad. Objetivo: Describir las
malformaciones gastrointestinales congénitas diagnosticadas en los nifios
ingresados en el Hospital Dr. Francisco Icaza Bustamante en el periodo
enero 2017 a diciembre 2018, ademas de la edad mas frecuente de
aparicion, la provincia con el mayor nimero de casos y el promedio de dias
de estancia hospitalaria. Métodos: Estudio retrospectivo, transversal,
observacional, con enfoque cuantitativo en 84 pacientes diagnosticados de
MGI congénita. Se utiliz6 como instrumento una ficha de recoleccion de
datos y el andlisis estadistico fue de tipo descriptivo utilizando Microsoft
Excel. Resultados: Las MGI mas frecuentemente diagnosticadas fueron:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano con fistula (47%); atresia
del esdéfago sin fistula tragueoesofagica (16%); hernia diafragmética
congénita (11%); ausencia, atresia y estenosis congénita del ano (8%);
gastrosquisis (6%); estenosis congénita del recto (4%); ausencia, atresia 'y
estenosis congénita del ileon, yeyuno y estenosis congénita del eséfago,
(2%) y atresia del esofago con fistula traqueoesofagica (1%). Conclusion:
En el periodo desde enero del 2017 a diciembre del 2018 se presentaron
un total de 84 casos de malformaciones gastrointestinales congénitas en el
hospital Dr. Francisco Icaza Bustamante. Siendo el ano imperforado o
atresia anal la patologia mas frecuente, la provincia del Guayas con el
mayor nimero de casos y una estancia hospitalaria promedio de 5,5 dias.
Todos los profesionales involucrados en el area de la salud deben
reconocer la importancia del diagnostico precoz de este tipo de patologias
con el fin de disminuir el riesgo de mortalidad y mejorar la calidad de vida
de los nifios afectados.

Palabras clave: malformacion gastrointestinal, anomalias congénitas,
infancia, mortalidad infantil.



ABSTRACT

Problem: Every year 303,000 newborns die during the first four weeks of
life in the world due to congenital anomalies, the lethality rate of congenital
gastrointestinal malformations (MGI) amounts to 66% without surgical
correction. These pathologies can cause chronic disabilities with great
impact on those affected, their families, health systems and society.
Objective: To describe the congenital gastrointestinal malformations
diagnosed in children admitted to Dr. Francisco Icaza Bustamante Hospital
in the period January 2017 to December 2018, in addition to the most
frequent age of onset, the province with the highest number of cases and
the average number of cases days of hospital stay. Methods:
Retrospective, cross-sectional, observational, non-experimental study with
a quantitative approach in 84 patients diagnosed with congenital MGI. A
data collection sheet was used as an instrument and the statistical analysis
was descriptive using Microsoft Excel. Results: The most frequently
diagnosed MGI were: absence, atresia and congenital stenosis of the anus
with fistula (47%); atresia of the esophagus without tracheoesophageal
fistula (16%); congenital diaphragmatic hernia (11%); absence, atresia and
congenital stenosis of the anus (8%); gastroschisis (6%); congenital
stenosis of the rectum (4%); absence, atresia and congenital stenosis of the
ileum, jejunum and congenital stenosis of the esophagus, (2%) and atresia
of the esophagus with tracheoesophageal fistula (1%). Conclusion: The
objectives of the study were met, since between January 2017 and
December 2018, a total of 84 cases of congenital gastrointestinal
malformations were presented at the Dr. Francisco Icaza Bustamante
hospital. Being the imperforate anus or anal atresia the most frequent
pathology, the province of Guayas with the highest number of cases and an
average hospital stay of 5.5 days. All professionals involved in the area of
health must recognize the importance of early diagnosis of this type of
pathologies in order to reduce the risk of mortality and improve the quality
of life of affected children.

Keywords: gastrointestinal malformation, congenital anomalies, childhood,
infant mortality.
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INTRODUCCION

Los defectos de nacimiento constituyen un problema de salud publica que
las autoridades sanitarias de Ecuador han subestimado, por afios se han
mantenido como enfermedades casi ocultas. Las mujeres en edad fértil en
Ecuador estan potencialmente expuestas a altos riesgos teratogénicos,
como agentes infecciosos, compuestos quimicos ambientales, radiacion,
drogas y enfermedades metabdlicas maternas. Estos factores de riesgo se
agudizan con los bajos niveles de educacion escolar y el bajo nivel
socioecondmico de la poblacion. y escasos recursos en el sistema de salud

publica para la prevencion y el tratamiento de anomalias congénitas (1,2).

La prevalencia de anomalias congénitas en los paises en desarrollo se
subestima, principalmente debido a deficiencias en las capacidades de
diagnostico y la falta de confiabilidad de los registros médicos y las
estadisticas de salud. Las tasas registradas en estos paises deben
considerarse estimaciones minimas debido a las bajas capacidades de

diagnostico y a la falta de informes.

De acuerdo con reportes tanto en Estados Unidos, Europa como en
Ecuador, del 2 al 3% de todos los nacimientos presentan algun tipo de
anomalia congénita, de ese porcentaje, 1% corresponden a anomalias
congénitas del tracto gastrointestinal (3). Los defectos congénitos y las

enfermedades genéticas son las principales causas de muerte infantil (4).

El presente trabajo de investigacion consta de 5 capitulos, en el primero se
enunciaran los antecedentes cientificos, las prevalencias e incidencias y
reportes epidemioldgicos de las malformaciones gastrointestinales
congénitas del Ecuador y de otros paises. También se expondran el
planteamiento del problemay la justificacion que exhibiran los factores mas
relevantes que caracterizan a las malformaciones gastrointestinales como
un problema de salud publica que merece ser analizado, estudiado y

resuelto. Los objetivos e hip6tesis también se mencionaran.
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En el segundo capitulo se encuentran expuestos todos los fundamentos
tedricos, estudios, articulos cientificos y literatura relacionada con las
malformaciones gastrointestinales de forma actualizada. En el tercer
capitulo se mencionara la metodologia del trabajo de investigacion, disefio

de estudio, muestra escogida y tabla de operacionalizacion de variables.

En el cuarto capitulo se describiran los resultados obtenidos del estudio y
se discutird en base a estudios cientificos, como se relacionan o no los
datos conseguidos con aquellos publicados en la literatura. Finalmente, en
el quinto capitulo se enuncian las conclusiones, limitaciones y

recomendaciones del presente trabajo de investigacion.
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1. CAPITULO 1

1.1. Antecedentes cientificos

Las anomalias congénitas del tracto gastrointestinal pueden afectar
cualquier parte del tracto gastrointestinal desde el es6fago hasta el ano.
Estos incluyen a nivel del eséfago: atresia traqueoesofagica fistulas,
membranas, duplicaciones, anillos vasculares. En estdbmago: obstruccion
congénita de la salida géstrica, duplicaciones. Y otras anomalias como
gastrosquisis, onfalocele, duplicacion de colon, enfermedad de

Hirschsprung y ano imperforado (5).

Las principales anomalias congénitas del intestino delgado incluyen la mala
rotacién, el diverticulo de Meckel, la red duodenal, la atresia duodenal, la
atresia yeyunoileal y las duplicaciones. Muchos de estos se presentaran en
el periodo neonatal con obstruccion. También se puede presentar mas
adelante en la infancia o la edad adulta con vémitos, dolor abdominal, masa
abdominal o hemorragia gastrointestinal. Algunas de estas entidades
pueden poner en peligro la vida, por lo que es imperativo que los
proveedores de atencién médica estén al tanto de ellas para poder hacer

rapidamente el diagnéstico correcto y proporcionar la terapia adecuada (6).

Muchas anomalias del intestino delgado también estan asociadas con otras
anomalias congénitas como por ejemplo a nivel esquelético (costillas,
vértebras, sacro, radio) en un 36% e intestinales en un 26% (atresia
esofdgica, malformaciones ano-rectales, enfermedad de Hirschsprung,

malrotaciones). En el 20% de los casos, se puede descubrir una cardiopatia

).

Algunas de estas anomalias se asociaron con altas tasas de mortalidad en
la primera mitad de la década de 1900, pero ahora, debido a la mejora de
la terapia médica, incluida la nutricion parenteral total y las nuevas

modalidades quirdrgicas, el pronéstico de las anomalias congénitas del
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intestino delgado es muy bueno (8). Czinn et al, en el afio 2013, en su
estudio realizado en Suiza informd una tasa de mortalidad neonatal de 29
por 1000 nacidos vivos, es decir 753,000 muertes neonatales anuales,
cuyas causas o mayores contribuyentes a dichas muertes neonatales
fueron los nacimientos prematuros (34.7%), las complicaciones intrapartos
(19.6%), la neumonia (16.3%) y la sepsis neonatal (15%), las anomalias
congénitas constituyeron la quinta causa, siendo responsables de un

estimado del 9% de muertes neonatales (8).

El National Vital Statistics Report de la CDC (Center for Disease and Control
Prevention) publicé en el afio 2018 las principales causas de muerte de
acuerdo con edad, sexo, raza, entre otras variables. Las malformaciones
congénitas en general fueron la cuarta causa de muerte en los nifios
menores de 9 afios, siendo la primera, segunda y tercera causa:
accidentes, otras causas y cancer respectivamente. Ya al hablar de infantes
de todas las edades, la primera causa de muerte en los Estados Unidos
son las malformaciones congénitas, abarcando el 20,8% del total de
muertes en dicho pais. En los neonatos, la muerte por malformaciones
congénitas ocupo el segundo lugar con 3.394 muertes (22%), sin embargo,
ya en la categoria postneonatal ocup6 el primer lugar como causa de

muerte, con el 18% de los casos (4).

Se realizé un estudio descriptivo en el Hospital José Carrasco Arteaga,
Ecuador en el afio 2015 cuyo objetivo fue identificar la frecuencia de
malformaciones, tipo de malformaciones congénitas y la frecuencia de
factores de riesgo en los recién nacidos vivos y nifios hasta los 12 afios.
Los resultados indicaron que de 6196 pacientes pediatricos atendidos; 339
(5.47%) presentaron algun tipo de malformacion congénita, siendo las mas
frecuentes las gastrointestinales y las polimalformaciones con el 20.94% en
ambos casos, seguidas de las cardiovasculares y craneo-faciales con el
15.33% cada una (6).

Un estudio realizado en Francia en el afio 2015 por Stoll et al revel6 que

las anomalias del sistema digestivo en pacientes con sindrome de Down
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incluyeron atresia duodenal (67%, siendo la mas frecuente), enfermedad
de Hirschsprung (14%), atresia traqueoesofagica (10%), atresia anal
(0.5%) y pancreas anular (0.5%).

En México se realizé un estudio en el afio 2018 cuyo objetivo fue conocer
y determinar la frecuencia de las malformaciones congénitas de pacientes
neonatos ingresados en la Unidad de Terapia Intensiva Neonatal del
Hospital Civil Fray Antonio Alcalde, de 4136 recién nacidos, 561
presentaron malformaciones congénitas. El aparato que present6 el mayor
ndmero de malformaciones congénitas fue el circulatorio, en un 32% (182)

(9).

Las anomalias congénitas gastrointestinales se colocan en segundo lugar
con el 26% (147), siendo los diagnosticos mas frecuentes gastrosquisis,
presentandose en 39 pacientes, seguido de atresia esofagica sin fistula,
presentada en 27 pacientes; malformacion congénita del intestino no
especificada en 17 pacientes, y en menor proporcion anomalias del
intestino grueso, ano, exénfalos, estenosis hipertréfica del piloro, hernia
hiatal, pancreas anular cuyo nimero de casos fue menor a 5. La tasa de
malformaciones congénitas fue de 13.5 por cada 100 nacidos vivos, la tasa

de mortalidad durante el periodo estudiado fue del 33% (9).

Cheung et al publicaron en el 2019 un estudio realizado en Uganda, cuyo
objetivo fue conocer cudl es la epidemiologia de las enfermedades
quirdrgicas pediatricas en Uganda, donde el acceso a la atencion es
limitado. Luego de revisar 3465 ingresos quirlrgicos pediatricos
recolectados prospectivamente desde enero de 2012 hasta agosto de
2019, se identificaron 2090 nifios (60,3%) que se sometieron a cirugia
durante el ingreso. El 59% eran hombres y el 41% mujeres. El 28,6% de
los ingresos fueron en neonatos y el 50,4% en nifios menores de 1 afio.
Las anomalias congénitas incluyeron Hirschsprung, malformaciones
anorrectales, atresias intestinales, onfalocele y gastrosquisis fueron los
diagndsticos mas comunes (38,6%) seguidos de infecciones (15,0%) y
tumores (8,6%) (10).
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De acuerdo con este estudio, las tasas de mortalidad fueron mas altas que
las de los paises de altos ingresos; por ejemplo, la gastrosquisis y la
invaginacion intestinal tuvieron tasas de mortalidad de 90.1% y 19.7%,
respectivamente. La mortalidad postoperatoria fue mas alta en el grupo de
anomalias congénitas (15,0%). A lo que concluyeron que existe una gran
carga de anomalias congénitas infantiles con tasas de mortalidad mas altas

en comparacion con los paises de altos ingresos (10).

En Nicaragua se realiz6 un estudio retrospectivo y de corte transversal en
el Hospital Infantil Manuel de JesUs Rivera entre los afios 2014-2016 en el
Servicio de Neonatologia en donde se analizaron 30 pacientes, obteniendo
los siguientes resultados: la edad mas frecuente en el que se diagnostico
atresia intestinal fueron 48-72 horas de vida en un 42%, el sexo que
predominé fue el masculino con un 83.3%. Un 23.3% se encontraron de los
pacientes se recibieron en shock compensado y un 6.7% en shock
descompensados. La sepsis, enfermedad renal aguda y apnea del
prematuro fueron las principales enfermedades agudas asociadas en su
ingreso. La mal rotacion intestinal fue la malformacion congénita que
destaco (11).

En la ciudad de Quito, Ecuador, se realiz6 en el afio 2017 un estudio en el
Hospital General “Pablo Arturo Suarez” cuya finalidad fue determinar la
prevalencia de las malformaciones congénitas y sus factores asociados.
Los resultados indicaron que las anomalias craneofaciales con 26% fueron
las més prevalentes, seguidas de las neuroldgicas con 21%, la anomalia
urogenital mas comun fue la criptorquidia con el 13%, los factores mas
frecuentes encontrados fue la edad materna de 25 a 34 afios, el nivel
socioeconémico bajo, con una relacion significativa entre malformaciones
congénitas y prematuridad, la procedencia rural y la baja paridad. Sin

embargo, no existié ningun caso de malformacion gastrointestinal (12).

Un gran estudio de prevalencia de las principales malformaciones
congénitas del tracto gastrointestinal entre los recién nacidos en Barbados

realizado por Kumar et al. desde 1993 al 2012 revel6 que la prevalencia
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general de malformaciones congénitas mayores del sistema digestivo en
recién nacidos fue de 7.28 por 10,000 nacidos vivos. Hubo 15 (32,6%)
casos de ausencia congeénita, atresia y estenosis del intestino delgado que
dieron una tasa de prevalencia de 2,37/10,000 nacimientos vivos y 13
casos (28,3%) de atresia esofagica que dieron una tasa de prevalencia de
2,06/10,000 nacimientos vivos (13).

En Argentina se realizé un estudio de prevalencia y letalidad neonatal en
pacientes con malformaciones congénitas (MC), las cuales, en dicho pais
representan el 26% de las defunciones infantiles (14). La gastrosquisis fue
la de mayor prevalencia (8,53/10 000 nacimientos) y hernia diafragmatica,
la de mayor tasa de letalidad neonatal (66,67%). Ademas, existi6 una
asociacion significativa entre mayor edad gestacional al momento de nacer
con la sobrevida a los 7 y 28 dias con 81 y 79% respectivamente. Con
respecto a la hernia diafragmética, la tasa de letalidad aumenta en cuanto

mas sea el porcentaje de necesidades bésicas insatisfechas (14).

La prevalencia general de malformaciones congénitas mayores del tracto
gastrointestinal aumentd de 4.46/10,000 nacidos vivos durante 1993 - 1997
a 10.50/10,000 nacidos vivos durante 2008 - 2012. La prevalencia de
ausencia, atresia o estenosis del intestino delgado aumento de 0.64/10,000
nacimientos vivos durante 1993 - 1997 a 5.25/10,000 nacimientos vivos
durante 2008 - 2012. En general, el 1.1% de todas las muertes neonatales
se atribuyeron a malformaciones mayores del sistema digestivo,
concluyendo que la ausencia congénita, la atresia y la estenosis del
intestino delgado fueron las malformaciones méas comunes, con una
prevalencia creciente durante el periodo de estudio. La fistula
traqueoesofagica fue la segunda malformacién mas prevalente y tuvo una
alta tasa de letalidad (13).
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1.2. Planteamiento del problema

De acuerdo con el reporte de la OMS (Organizacion Mundial de la Salud)
en el afio 2015, los defectos al nacer, también llamados anomalias
congénitas, trastornos o malformaciones congénitas, son la segunda causa
de muerte en los nifilos menores de 28 dias y de menos de 5 afios en las
Américas. Junto con la prematuridad, la asfixia y la sepsis representan mas
del 44% de los fallecimientos en la nifiez. En el mundo, afectan a 1 de cada

33 bebés y causan 3,2 millones de discapacidades al afio (15).

Asi mismo, se calcula que cada afio 303.000 recién nacidos fallecen
durante las primeras cuatro semanas de vida en el mundo debido a
anomalias congénitas. Las anomalias congénitas pueden ocasionar
discapacidades crénicas con gran impacto en los afectados, sus familias,
los sistemas de salud y la sociedad. Estas constituyen la cuarta causa de
muerte neonatal, después de las complicaciones del parto prematuro, las
relacionadas con las infecciones neonatales y las vinculadas con el parto
(15).

La atresia esofagica (AE) se refiere a un eséfago interrumpido
congénitamente; una o mas fistulas pueden ocurrir entre el esdéfago
malformado y la traquea. No solo ocurre la presencia de la AE, sino que
suman otras anomalias presentes en hasta el 50% de los fetos (16,17). Las
malformaciones cardiacas son las anormalidades asociadas mas comunes
(25%) y resultan en mayor morbilidad y mortalidad (16). La atresia
esofagica con una fistula traqueoesofagica a menudo esta relacionada con
la asociacion VACTERL (anomalia vertebral, atresia anal, anomalia
cardiaca, fistula traqueoesofégica, anomalia renal y de las extremidades);

un cordén umbilical de dos vasos es comun (5).

La atresia anorrectal, o un ano imperforado, es el resultado de un desarrollo
deteriorado del intestino posterior y es una anomalia congénita bastante
comun, con una prevalencia de 1 por 1500 a 1 por 5000 neonatos vivos

(18). Mas del 70% de los recién nacidos con atresia anorrectal tienen mas
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gue una sola anomalia del desarrollo acompafiante, como la trisomia 21,
gue representa del 5% al 8% de todas las anomalias cromosémicas. La
presencia de un ano imperforado produce resultados desfavorables y una
morbilidad a largo plazo debido a la incontinencia intestinal, disfuncion

urinaria y sexual (19).

El tratamiento generalmente implica cirugia neonatal, para lo cual el
diagnostico prenatal de un ano imperforado es muy importante. Las
anomalias asociadas ocurren en hasta el 50% de los casos. La atresia anal
se asocia mas comunmente con la asociacion VACTERL y ocurre con

mayor frecuencia en la trisomia 21 (20).

Dentro de las complicaciones gastrointestinales en la gastrosquisis esta el
intestino corto, rotacion de intestino patologica, pueden producir volvulo,
obstruccion, isquemia o atresia intestinal. Es rara la asociacion con otras
anomalias estructurales. Una de las complicaciones perinatales que mas
se ha asociado a gastrosquisis es el nacimiento prematuro secundario a
complicaciones intestinales, pero también asociado a restriccion del
crecimiento intrauterino. En el afio 2013, South y sus colaboradores
realizaron un metanalisis con el objetivo de examinar la relacion del riesgo
de muerte fetal intrauterina en fetos con gastrosquisis, la conclusion fue que
a pesar de ser su incidencia global mucho menor que la publicada, existe
mayor riesgo de muerte por la prematuridad en la que se realiza la cesarea

electiva mas no por el riesgo de muerte intrauterina (21,22).

Las malformaciones congénitas afectan al entorno familiar y social, un
estudio de tipo cualitativo cuyo fin fue describir y analizar las vivencias de
los padres de nifios con enfermedad de Hirschsprung o malformaciones
anorrectales bajo seguimiento tras haber sido sometidos a cirugia publico
gue luego de entrevistas a los padres se encontraron experiencias

comunes, de las cuales surgieron los siguientes temas de conflicto (23):

a) El diagndstico dificil, debido a los sentimientos y al impacto
generados por la noticia, situacion que no siempre es detectada

tempranamente por el personal de salud.
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b) El tratamiento, el cual provoca aislamiento social por las
hospitalizaciones y la presencia de una ostomia, ademés de que los
recursos se concentran en el nifio en detrimento del hogar; se requiere
capacidad de afrontamiento para lograr la reparacién quirargica
definitiva.

c) El contexto, ya que las instituciones de salud pueden convertirse en
barreras; ademas, el personal de salud debe disponer de mayor

educacion al respecto y son necesarias las redes de apoyo social (23).

Con relacién a costos, hay un estudio publicado En los EE. UU., en donde
se menciona que cerca $ 8 mil millones se gastan cada afio para
proporcionar atencién médica y de rehabilitacion a los nifios afectados por
malformaciones congénitas. Por lo tanto, los defectos de nacimiento

imponen una carga significativa a las familias y a la sociedad (3).

1.3.Objetivos

1.3.1. Objetivo General

Describir las malformaciones gastrointestinales congénitas en una muestra
de pacientes pediatricos internados en el Hospital Dr. Francisco Icaza

Bustamante en el periodo enero 2017 a diciembre 2018.

1.3.2. Objetivos Especificos

Identificar las  malformaciones  gastrointestinales  congénitas
encontradas en la muestra de estudio distribuidas de acuerdo con la
edad de aparicion.

Identificar la malformacién gastrointestinal congénita mas frecuente de
cada provincia de procedencia descrita en la muestra de estudio.
Estratificar cada malformacion gastrointestinal congénita encontrada en
la muestra de estudio de acuerdo con el nimero promedio de dias de

estancia hospitalaria de cada una de ellas.
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1.4.Hipotesis

La malformacién gastrointestinal congénita mas frecuente en
pacientes pediatricos con indicacion quirdrgica internados en el
hospital de nifios “Dr. Francisco Icaza Bustamante” entre enero del

2017 y diciembre del 2018 es la atresia anal.

1.5. Justificacién

El presente trabajo se encuentra dentro del conjunto de prioridades
de investigacion en salud del afio 2013-2017, al ser un tema de
diversos ejes tanto neonatal, congénito y gastrointestinal
corresponde a las areas 7, 13 y 16 respectivamente. En el area
neonatal, se incluye la linea de parto pretérmino y sepsis neonatal,
puesto que en el abordaje de un neonato que ingresa por sepsis
temprana o tardia, con un antecedente de parto pretérmino por un
polihidramnios (por ejemplo) o hallazgos ultrasonogréficos
anormales prenatales, orientan a investigar malformaciones
congénitas dentro del espectro de etiologias involucradas en dichos

procesos patologicos.

En el area de investigacion de patologias congénitas, no existe una
linea que defina exactamente a las malformaciones
gastrointestinales, sin embargo, al tratarse de patologias de base
genética, se las incluye dentro de la linea de sindromes
cromosémicos, en las sublineas de perfil epidemioldgico,
predisposicion genética, tamizaje prenatal. Se considera integrar el
presente trabajo de investigacion en el area de patologias

gastrointestinales, en la linea de obstruccién intestinal, con las
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sublineas de perfil epidemiolégico, atencion integral y

complicaciones.

Se justifica la realizacion del estudio propuesto por que no existe
ninguno similar en la ciudad de Guayaquil. Los estudios propuestos
gque méas se parecen hablan sobre todas las malformaciones
congénitas mas no sobre las gastrointestinales especificamente.
Ademas, la diferencia geogréafica, como se hablard mas tarde en la
discusion tiene mucho que ver al describir MGI encontradas en la
regidon costa en comparacion con las de la region sierra, que es
donde mas se han realizado estudios. Por lo tanto, nuestro estudio
aportara informacién actualizada sobre la situacion de las MGI
congénitas en la region costa, cuantos dias de hospitalizacion

promedio requieren y la provincia méas afectada.

Los beneficiarios directos del estudio seran todos los afectados por
MGI congénitas, quienes constituyen los mayores porcentajes de
muerte por alguna anomalia congénita. Adicional a ello, las familias
de los afectados también seran beneficiados puesto que permitird
que sus hijos sean pesquisados oportunamente de su patologia y
reciban tratamiento precoz, otorgandoles la seguridad de que hay
opciones terapéuticas que pueden corregir a tiempo las anomalias y
reintegrarlos con prontitud a su circulo familiar y a la sociedad con

entera normalidad.

El estado también se beneficiaria indirectamente, puesto que al
tratarse en su mayor porcentaje de enfermedades que solo se
descubren ante sus complicaciones, el costo de hospitalizacion por
individuo se eleva al requerir mayores cuidados, medicamentos y
mas personal encargado del paciente. Si se conoce previamente
cual MGI congénita es la mas frecuente se orientan todos los

esfuerzos para diagnosticar precozmente y evitar complicaciones.
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El hospital de nifios, Dr. Francisco Icaza Bustamante, es una
institucion de tercer nivel de atencién enfocado en la atencion de
especialidades pediatricas. En el afio 2010, se recibieron 70.680
nifios, de los cuales alrededor de 500 consultas diarias se dan en el
departamento de emergencia. A pesar de que no se cuenta con
cifras actualizadas de atencién en neonatologia, al ser un hospital
de tercer nivel y con una amplia afluencia de pacientes, es posible
realizar un estudio que revele actualmente el comportamiento de las

malformaciones congénitas gastrointestinales.
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2. CAPITULO 2: MARCO TEORICO

2.1. Definicién

De acuerdo con la OMS (Organizacion Mundial de la Salud), Las
malformaciones congénitas se denominan también defectos de nacimiento,
trastornos o anomalias congénitos. Se trata de anomalias estructurales o
funcionales, que ocurren durante la vida intrauterina y se detectan durante

el embarazo, en el parto o en un momento posterior de la vida (15,24).

Las malformaciones gastrointestinales son malformaciones estructurales
gue pueden ocurrir en cualquier parte del tracto gastrointestinal, que esta
formado por el eso6fago, el estbmago, los intestinos delgado y grueso, el
recto y el ano. El tracto gastrointestinal puede estar sujeto a una variedad
de anomalias congénitas que surgen durante el desarrollo embriol6gico
(25).

Las malformaciones mas importantes pueden deberse principalmente al
«subdesarrollo» del intestino medio (atresias o estenosis), al
«sobredesarrollo» (duplicaciones intestinales), a defectos de la pared
abdominal (onfalocele y gastrosquisis), a anomalias de la rotacion y fijacion
intestinal, a la persistencia de estructuras embrionarias (diverticulo de
Meckel) o a la formacion anormal de componentes celulares (p. €]. nervios
en la enfermedad de Hirschsprung). Estos trastornos producen

principalmente sintomas de obstruccién intestinal (11,26).
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El diagnéstico prenatal es muy importante y para detectarlos, el examen
correcto del tracto gastrointestinal fetal incluye la visualizacion del
estdmago, el intestino delgado y grueso, la pared abdominal y la insercion
del cordon umbilical (19). La capacidad de diagnosticar estas
malformaciones prenatalmente esté influenciada por el sitio de obstruccion,
la presencia de anomalias asociadas y la edad gestacional en el momento
de laimagen (20). A continuacion, se explicaran cada una de las patologias
involucradas en este amplio espectro de anomalias congénitas que afectan
el tracto gastrointestinal, su origen embrioldgico, sus sintomas clinicos,

diagnéstico y terapias quirdrgicas.

2.2.Defectos de la pared abdominal

El estbmago y los intestinos comienzan a desarrollarse fuera del abdomen
del bebé y solo mas tarde la pared abdominal los encierra. Los defectos de
la pared abdominal son defectos congénitos que permiten que el estémago,
los intestinos u otros érganos sobresalgan a través de una abertura inusual
gue se forma en el abdomen. Podrian tener un amplio espectro de
presentacion que en un extremo puede extenderse hasta alcanzar el térax
(Ectopia cordis) y en el otro puede manifestarse como un defecto

infraumbilical (extrofia de la vejiga) (6).

La mayoria de las veces, estos defectos se limitan a la region umbilical, y
sus dos manifestaciones mas frecuentes son el Onfalocele y la
Gastrosquisis. Mientras que los bebés con gastrosquisis rara vez tienen
defectos distintos de los que afectan los intestinos, una tasa muy grande
de nifios con onfalocele tiene anomalias congénitas o anomalias

cromosomicas asociadas (27).
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2.2.1. Onfalocele

Es un defecto central de la pared abdominal en la region umbilical, a través
del cual se pueden herniar visceras huecas y parenquimatosas. El defecto
esta cubierto con un saco que afuera estd formado por la membrana
amniética y adentro de la membrana peritoneal. El corddn umbilical siempre
se extiende desde la parte superior del saco. El tamafio del defecto puede
variar de 4 a 8-10 cm (25).

Cuando el defecto es amplio, el higado casi siempre se hernia junto con el
intestino delgado y grueso y, a veces, el estomago, la vejiga y los genitales
internos (ovarios y anexos uterinos en las mujeres; testiculos
intraabdominales en los hombres). Cuanto mas grande es el defecto, mas
pequefa es la cavidad abdominal y esta poco desarrollada. La incidencia
general es cercana a 1/5,000 nacidos vivos con una ligera preponderancia

masculina (21).

Durante el desarrollo embriolégico de la cavidad abdominal,
aproximadamente a las 5 semanas de gestacion, el intestino se desarrolla
dentro del celoma umbilical, fuera de la pared abdominal, y regresa a la
cavidad peritoneal cercana a las 10 semanas de gestacion antes de
comenzar el proceso de rotacion y fijacion. Una falla en este curso de
accion provocara un defecto de la pared abdominal. Dado que el intestino
esta fisiologicamente fuera de la cavidad peritoneal hasta la décima
semana de edad gestacional, el diagnostico prenatal de onfalocele no es

factible hasta la semana 12 (13).

Las anomalias asociadas estan presentes en casi el 50% de los pacientes
con onfalocele. La mayoria de ellos son anomalias cardiacas (tetralogia de
Fallot, defectos ventriculares y auriculares, ectopia cordis y coartacion de
la aorta) (16). Las anomalias cromosémicas, como el sindrome de Down,
son mas frecuentes en pacientes sin hernia hepética y se han notificado en
15 a 20% de los casos. El mas frecuente es el sindrome de Beckwith-

Wiedemann (BW) (7%) que se manifiesta como macroglosia, gigantismo,
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visceromegalia e hipoglucemiay, a menudo, lleva al desarrollo de tumores,
como tumor de Wilms, hepatoblastoma, rabdomiosarcoma, neuroblastoma.
Raramente el BW puede ser familiar. Siempre esta presente una mala
rotacion intestinal debido a la fase incompleta de rotacién y fijacion

intestinal, y podria aumentar la incidencia de un volvulo intestinal (25).

El diagnéstico prenatal es factible después de la semana 12 de gestacion,
cuando el intestino regresa a la cavidad peritoneal. La visualizacion por
ultrasonido de las visceras fuera del abdomen cubiertas con un saco
amniético y el cordon umbilical que termina en la parte superior del saco

permite el diagnostico diferencial con gastrosquisis (28).

Para el manejo, por lo general, cuando hay un diagnostico prenatal, el parto
se programa en un centro de tercer nivel. Después del nacimiento, la pared
abdominal del bebé se cubre con gasas tibias y himedas y se envuelve en
una bolsa de plastico para evitar la deshidratacion. Se inserta una sonda
nasogastrica (también podria revelar una atresia esofagica) para desinflar
el estbmago y una sonda rectal para facilitar la emisién de meconio.
Entonces es posible completar la evaluacion preoperatoria clinica

cardiopulmonar (29).

Con respecto al tratamiento quirdrgico, e objetivo de la operacion es colocar
en la cavidad abdominal las visceras herniadas y cerrar el defecto,
posiblemente en un solo momento (cierre primario). Para pequefios
onfaloceles, el cierre primario es casi siempre factible. Se extirpa el sacoy
se reinserta el intestino en el abdomen. La mayoria de las veces para cerrar
el defecto sin aumentar la presién intraabdominal que podria perjudicar el
sistema cardiopulmonar al reducir el retorno venoso es necesario realizar
el llamado estiramiento de la pared muscular abdominal. En el caso de
onfaloceles muy grandes en donde falla el primer intento de cierre primario,
se realizara una reduccién por etapas del contenido intestinal con protesis
silastica de acuerdo con la técnica de Schuster. La tasa de supervivencia
esta cerca del 75-80% (27).
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2.2.2. Gastrosquisis

Es un pequefio defecto de la pared abdominal (2 méax. 4 cm de tamafio) a
la derecha de la insercién abdominal del cordén umbilical, a través de la
cual se hernian las asas intestinales no cubiertas por ningin saco o
membrana. El higado siempre estd dentro del abdomen. A menudo, el
intestino estd engrosado y edematoso debido a la accion quimica del
liguido amniético y al posible enroscamiento de los vasos mesentéricos
(forma "prenatal”). Otras veces es casi normal sin ningdn signo de
inflamacion (forma "perinatal"). La incidencia general es cercana a 1/10,000

nacimientos vivos con una ligera preponderancia masculina (27).

Embriol6gicamente, parece ser la consecuencia de la regresion en el Gtero
de la vena umbilical derecha que determina el desarrollo de un locus de
minoris resistentiae a traves del cual el intestino puede sobresalir antes de
su fijaciébn completa. Al tratarse de una patologia de aparicion tardia, la
incidencia de anomalias asociadas es muy baja. La mala rotacion intestinal
casi siempre esta presente. En el 10-15% de los casos, hay atresia
intestinal o estenosis, probablemente debido a una lesion isquémica del
intestino. Las anomalias cardiacas estan presentes en el 1% de los casos.

Las anomalias cromosémicas son muy raras (30).

Su diagndstico prenatal es factible después de la semana 12 de gestacion,
con la visualizacion por ultrasonido de asas intestinales fuera del abdomen,
no cubiertas con un saco amniético, con un cordén umbilical normalmente

insertado. El polihidramnios a menudo esta presente (19).

El modo de parto para la gastrosquisis es una gran controversia en el
manejo obstétrico. En un articulo publicado por Friedman et al. cuyo
objetivo era determinar la proporcién de mujeres sometidas a cesarea
planificada versus intento de parto vaginal y proporcionar una
epidemiologia actualizada sobre los factores de riesgo asociados con esta
anomalia. De los 5.985 embarazos con gastrosquisis, el 63,5% intentd un

parto vaginal y el 36,5% se sometié a un parto por ceséarea planificado (28).

28



La tasa de intentos de parto vaginal aument6 de 59.7% en 2005 a 68.8%
en 2013. Las conclusiones del estudio fueron que debido a que aumenta la
morbilidad materna con cesarea y la falta beneficio neonatal, no se
recomienda el parto por cesarea planificado especificamente para la

gastrosquisis (28).

Con respecto al manejo, el intestino herniado se cubre con gasas estériles
tibias y himedas y envuelto en una bolsa de plastico para evitar la
deshidratacion. Se insertan una sonda nasogastrica para detectar el
estdbmago y una sonda rectal para facilitar la emision de meconio. Entonces
es posible completar la evaluacién preoperatoria clinica cardiopulmonar. El
primer intento de cierre debe hacerse con el "manejo minimo invasivo" de
Bianchi (31). No requiere una operacion quirdrgica tradicional, sino solo el
paciente, reduccién manual lenta de las asas intestinales herniadas a
través del orificio original. Esta maniobra se realiza con el bebé dormido en
Su cuna sin anestesia general y se puede completar en 3 a 4 h, dejando

gue el intestino se adapte a la cavidad peritoneal (28).

Con esta técnica se evitan las lesiones de las operaciones quirdrgicas y
tiene altas posibilidades de ser resolutivo. Cuando el cierre primario de la
pared abdominal no es conveniente, se logrard mediante la técnica de
Schuster por etapas. Recientemente se ha propuesto un nuevo dispositivo
para cubrir visceras no reducidas de una gastrosquisis para cierres de
gastrosquisis por etapas. El dispositivo retractor de heridas Alexis (AWR)
consta de dos anillos: uno elastico blanco que debe colocarse en el
abdomen del paciente y uno verde rigido, externo que se levanta
suavemente, evitando cualquier fuga de liquido peritoneal fuera de la

cavidad abdominal (5).

El cilindro se reduce con la atadura repetida hasta que se obtiene la
reduccion intestinal completa. AWR parece permitir el estiramiento continuo
de la pared abdominal, mejorando la igualacion de la desproporcion
viscero-abdominal observada en la gastrosquisis (32). La tasa de

supervivencia es alta, cercana al 85-90%. La mortalidad se debe
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principalmente al bajo peso al nacer y a las condiciones intestinales

asociadas (atresia, estenosis, perforacion intestinal) (25).

2.3.Atresia esofagica
La atresia esofagica (AE) y la fistula traqueoesofagica (FTE) son
malformaciones comunes que amenazan la vida con una incidencia de
aproximadamente 1 de cada 3500 nacimientos. La etiologia de ambas
patologias es desconocida en la mayoria de los casos. En
aproximadamente la mitad de los casos (atresia esofagica sindromica),
existen otras anomalias asociadas, siendo las malformaciones cardiacas
las mas comunes. Estos pueden ocurrir como parte de VATER o la
asociacion VACTERL (ya descritos previamente). En los casos restantes,

la AE/FTE ocurre de forma aislada (atresia esofagica no sindrémica).

El nacimiento de un nifio con AE/FTE en una familia sin antecedentes de la
afeccion se asocia con un bajo riesgo de recurrencia, del orden del 1%. La
tasa de concordancia gemelar para AE/FTE es igualmente baja, alrededor
de 2.5 %. Estos datos no indican un papel importante para los factores
genéticos en la patogénesis de la AE/FTE, sin embargo, hay casos bien
definidos de la afeccién en los que los factores genéticos son claramente
importantes. Las trisomias de los cromosomas 18 y 21 son un factor de

riesgo significativo para AE/FTE.

Desde el punto de vista embriopatogénico, la relacion intima de la traquea
y el eséfago es evidente desde la vida embrionaria temprana. El diverticulo
respiratorio aparece alrededor de las 4 semanas de edad como una
excrecencia de la pared ventral del intestino anterior e invade el
mesodermo esplacnico circundante. La trAquea se separa del intestino
anterior mediante un proceso de "pellizco" logrado por la existencia de
crestas traqueoesofagicas laterales que crecen y se fusionan en la linea
media, aunque también, grupos de autores sugieren que es el proceso de

apoptosis, con "colapso y fusion de las paredes laterales del intestino
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anterior”, en lugar del crecimiento y fusién de las crestas laterales, lo que

hace que el eséfago y la traquea se separen.

Con respecto a la clasificacion, en 1929, Vogt propuso una clasificacion
anatémica para AE y FTE basada en los hallazgos radioldgicos y post
mortem. Posteriormente, se sugiri6 una variedad de clasificaciones
quirdrgicas a medida que el tratamiento se hizo mas exitoso, siendo el
sistema implementado con mayor frecuencia el atribuido a Gross. Sin
embargo, la clasificacion mas detallada se atribuye a Kluth e incorpora
todas las variantes anatomicas descritas de AE y FTE. A continuacion, se

describen los tipos:

. AE aislada (Gross A, Vogt tipo 2): Atresia esofagica pura,
sin FTE. Alrededor del 8% de los pacientes con EA tienen este tipo.
. AE con FTE proximal (Gross B, Vogt tipo 3A): AE, con un
FTE proximal, o una FTE que se conecta entre la bolsa superior del
esoOfago y la trdquea. Esto es raro, ya que solo alrededor del 0,8%
de los pacientes con AE tienen este tipo. Con este tipo de AE, los
alimentos y la saliva pueden viajar directamente a los pulmones,
antes de realizar la correccion quirdrgica.

. AE con FTE distal (Gross C, Vogt tipo 3B): AE, con un FTE
distal o una FTE que se conecta entre la bolsa inferior del es6fago y
la traquea. Este es, con mucho, el tipo mas comidn de AE, con
aproximadamente el 89% de los pacientes con AE que tienen este
tipo. El contenido gastrico y el acido pueden viajar directamente a
los pulmones, antes de que se realice la correccién quirudrgica.

. AE con doble FTE (Gross D, Vogt tipo 3C): Doble FTE,
donde hay una FTE que conecta la bolsa superior del eséfago y la
tradguea, y una FTE que conecta la bolsa inferior del eséfago y la
trdquea. Esto es raro, con solo alrededor del 1.4% de los pacientes
con AE tienen este tipo.

. FTE tipo H (sin AE) (Gross E): FTE tipo H, donde hay una
conexion fistular entre el es6fago y la trdquea, pero no hay AE. Los
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nifilos con un FTE tipo H, a diferencia de los otros tipos, a menudo
son diagnosticados més tarde en la infancia o la infancia (y rara vez
como adultos), en lugar de hacerse evidentes poco después del
nacimiento. Las personas con un FTE tipo H pueden tragar, pero a
menudo tosen y se ahogan durante la deglucién, especialmente con
liquidos, y pueden presentar neumonias recurrentes. Se desconoce
la prevalencia exacta de esta forma (porque tienden a diagnosticarse
tarde), pero se cree que es aproximadamente del 4% (esto se

conoce como Gross tipop E).

En Liverpool y Mersey, la incidencia de AE y FTE es de aproximadamente
1 en 3300 nacidos vivos. La incidencia varia ampliamente en todo el
mundo, 1 en 2440 Finlandia versus 1 en 4500 en Australia y Estados
Unidos. La proporcion de sexos ha sido citada como igual por muchos
autores, pero algunas publicaciones también se refieren a una
preponderancia masculina. AE y FTE es mas comun en el embarazo
gemelar. Se ha implicado la exposiciébn a medicamentos teratogénicos

durante el embarazo, que incluyen talidomida, progesterona y estrogenos.

Las anomalias asociadas se producen en mas del 50% de los recién
nacidos con AE y FTE. Aunque algunos de estos son relativamente
insignificantes, una alta proporcibn puede ser mortal y contribuir
directamente a la morbilidad y mortalidad de esta afeccion. Por lo tanto, la
evaluaciéon del recién nacido con AE-FTE debe priorizarse con cierta
urgencia para abordar estrategias sociales, éticas y quirdrgicas

relacionadas con las anomalias coexistentes.

La incidencia de anomalias coexistentes parece ser mas alta en los bebés
con AE sin fistula y los bebés con defectos de la hendidura orofacial. Los
pacientes nacidos con AE-FTE tienen una mayor incidencia de
prematuridad que la observada en la poblacién sana normal. La cardiopatia
congénita (27%) es la afeccion comorbida mas comuin que tiene el mayor
impacto en la supervivencia. Las anomalias del arco aértico ocurren con

frecuencia con las variantes AE-FTE de "espacio largo". Otras
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malformaciones incluyen defectos urogenitales (18%), esqueléticos (12%),
anorrectales (12%) y gastrointestinales (9%), especialmente atresia
duodenal.

La asociacion VATER, ahora mejor conocida como la secuencia VACTERL
se define por la presencia de tres 0 mas anomalias. En un estudio de
Liverpool, las asociaciones VACTERL se registraron en el 19% de los
casos. La asociacion CHARGE se refiere a: coloboma, enfermedad
cardiaca, atresia de coanas, retraso del desarrollo, hipoplasia genital y
deformidades del oido con sordera. AE- FTE también es evidente en la
secuencia SCHISIS: exofalos, defectos del tubo neural, paladar hendido e
hipoplasia genital. Curiosamente, los bebés con AE y FTE tienen una

incidencia mas alta de lo esperado de estenosis pilérica hipertréfica.

La asociacion casi universal del reflujo gastroesofagico con AE puede
conducir a un retraso en el diagndstico si no se sospecha obstruccion de la
salida gastrica por estenosis pildrica. La tragueomalacia de gravedad
variable esta presente en los casos de AE, aunque el espectro completo de
anomalias traqueobronquiales y pulmonares asociadas merece un
escrutinio mas detallado. Se pueden observar anomalias anatémicas
significativas de la variante traqueo bronquial en el 47% de los lactantes
sometidos a broncoscopia. La agenesia pulmonar, los quistes de
duplicacion del intestino anterior, las malformaciones adenomatoides
quisticas congénitas y el I6bulo secuestrado se han descrito en asociacion
con AE y FTE. Otras patologias raras del intestino anterior, como la
hendidura laringotraqueoesofagica y la estenosis esofagica congénita,

pueden coexistir con FTE y AE.

La gamma-glutamil transpeptidasa (GGTP) es una enzima digestiva
secretada por microvellosidades. Se ha utilizado un indice derivado de la
multiplicacion de GGTP y alfafetoproteina en el liquido amnidtico para
predecir la atresia esofagica en algunos centros de investigacion; un nivel
23 sugiere la anomalia. Su sensibilidad y especificidad son de 89,9 y 99,6%,

respectivamente. Una revision sistematica realizada por Pardy et al asi
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como el estudio de Czerkiewicz et al. evaluaron marcadores bioquimicos
de liquido amnidtico en casos de atresia esofagica, al analizar las proteinas
totales, la alfafetoproteina (AFP) y las actividades de las enzimas
digestivas, incluida la gamma-glutamil transpeptidasa (GGTP) se definié un
indice (AFP multiplicado por GGTP) (17).

Se observé una diferencia significativa (p <0,0001) para el indice de
proteina total, AFP, GGTP y AE entre el grupo de AE y cada uno de los dos
grupos de control. Usando un punto de corte de 3 para el indice, se observo
una sensibilidad del 98% y una especificidad del 100% para el diagnéstico
prenatal de liqguido amniético de EA, cualquiera sea el tipo anatémico. Otros
resultados del estudio de Czerkiewicz et al indicaron que la ecografia
prenatal tuvo una sensibilidad del 41,9%, una especificidad del 99,9%. La
ecografia prenatal identificé correctamente el 77,9% de los casos con
atresia esofagica y el 21,9% con atresia esofagica con una fistula

traqueoesofagica asociada.

El polihidramnios estuvo presente en el 56,3% de los casos afectados por
atresia esofégica, y se identific6 un estdbmago pequefio o ausente en el
50,0% de los casos. Cuando se realizO después de una ecografia
sospechosa, la resonancia magnética fetal tuvo una buena precision
diagnéstica general para la atresia esofagica, con una sensibilidad del
94.7%, una especificidad del 89.3%. Finalmente, el analisis del liquido
amniético con un indice de atresia esofagica = 3 tuvo una sensibilidad del
89,9% y una especificidad del 99,6% en la deteccidn de la atresia esofagica
7).

Los investigadores concluyeron que el ultrasonido solo es una herramienta
de diagnostico deficiente para identificar la atresia esofagica prenatalmente
y tiene una alta tasa de diagndsticos falsos positivos. La resonancia
magnética y el andlisis del liquido amnidtico tienen una alta precision
diagnoéstica para la atresia esofégica, por lo tanto recomiendan su uso

después de una ecografia sospechosa (33).
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2.4.Anomalias piloricas

2.4.1. Atresia, aplasia, membranas piléricas
Estos tipos de malformaciones son muy raras (1/100,000 nacimientos) sin
prevalencia sexual. Menos de 200 casos se describen en la literatura. A
menudo, son neonatos con mas de una malformacién (es decir, atresia
esofagica, otras atresias mdaltiples del tracto gastrointestinal,
malformaciones cardiacas) (16,34,35). El sindrome de Carmi es una
afeccion con coexistencia de epidermdlisis ampollosa y atresia pil6rica (AP-
EB) que ocurre que varia aproximadamente del 18% al 40% de los casos

de atresia pilorica (36,37).

El diagndstico se puede obtener por ecografia prenatal desde el tercer
hasta el cuarto mes de edad gestacional observando una sola burbuja
gastrica y polihidramnios. Si falta un diagnéstico prenatal, el recién nacido
presenta vomitos gastricos (no biliosos) y distension epigastrica. Si hay una
red pilérica incompleta, la sintomatologia obstructiva aumenta mas tarde y
puede confundirse con los sintomas de estenosis pilérica hipertréfica. En
este caso, el diagnostico se lograrda con ultrasonido y radiografia de
contraste del estbmago. Excepto en los casos de red pilérica membranosa
gue podrian tratarse solo mediante reseccidon endoscopica, la reseccion

quirdrgica de la obstruccién es obligatoria (36,38).

2.4.2. Estenosis pil6rica hipertréfica
La estenosis pilorica hipertrofica (EPH) es la causa mas frecuente de
obstruccion gastrointestinal en la edad pediatrica. La incidencia es cercana
al 0.2% y la tasa hombre: mujer es 5:1. A pesar de las mdultiples
investigaciones y estudios, aun no se puede definir una causa directa
segura de la patologia (38). Los factores genéticos (variabilidad entre razas,
preponderancia masculina e historia familiar positiva con prevalencia de

recién nacidos) y ambientales (lactantes, variabilidad estacional con
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prevalencia de primavera/otofio) parecen desempefiar un papel en la

etiologia (39).

Un estudio realizado en Canadé en el 2016 por Wayne et al. que tenia como
objetivo determinar si la alimentacion con férmula esta asociada con una
mayor incidencia de EPH. Se identificaron 882 casos de EPH y 955
controles. La mayor incidencia de presentacion de EPH fue en verano (P =
0.0028) (39).

Los lactantes con EPH tenian mas probabilidades de haber sido
alimentados exclusivamente con férmula, tener antecedentes familiares de
EPH y ser varones en comparacion con los lactantes en el grupo control (P
<0,001); los lactantes alimentados exclusivamente con formula fueron 1.36
veces mas propensos a desarrollar EPH en comparacion con los lactantes
amamantados exclusivamente (RR 1.36, IC 95% 1.18-1.57, P <0.005).
Llegando a la conclusién de que la alimentacion con formula se asocia con

un riesgo significativamente mayor de EPH (39).

Desde el punto de vista histolégico, existe una marcada hipertrofia
muscular de la capa circular con reduccién completa de la luz pilérica. El
piloro aparece como una masa firme palida alargada y alargada ("oliva"
pilérica) que mide 2-2.5 cm de largo y 1-1.5 cm de diametro generalmente
(38). El inicio de los sintomas es a las 2-8 semanas de edad y consiste en
vomitos en proyecti que provocan una alcalosis hipocaliémica
hipoclorémica (38). Un retraso en el diagnéstico conduce a una
deshidratacién severa. En el pasado, el diagnéstico se realizaba mediante
el cuadro clinico y la palpacion de la "aceituna" pilérica en el lado derecho

del abdomen.

Actualmente, el procedimiento de ultrasonido permite la mayoria de las
veces lograr un diagnostico seguro (grosor del misculo pilérico mayor de
3.5 mm; longitud del canal pilérico mayor de 16 mm) (40). En casos de
duda, un examen de contraste gastrico superior es definitivamente
diagnostico (40). Previo a la intervencion quirdrgica, el neonato o lactante

debe recibir la colocacion de una sonda nasogéstrica y una linea
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intravenosa para la reanimacion con liquidos con interrupcién de la

alimentacién oral.

El tratamiento quirdrgico de eleccion es la piloromiotomia de Fredet-
Ramstedt. Tradicionalmente se obtiene a través de una pequefia incision
transversal en el cuadrante superior derecho, pero en los Ultimos afios cada
vez mas cirujanos prefieren la incisién supraumbilical de la piel (técnica de
Bianchi) (25,31,38).

Una vez que la masa pilérica se exterioriza desde la cavidad peritoneal y
se sujeta con el dedo del cirujano en el lado duodenal, se realiza una
incisién sero-muscular longitudinal del piloro. El masculo se divide hasta
gue la mucosa sobresale a través de la incision. La alimentacién comienza
6 horas después con la solucion de glucosa inicial y luego con volimenes
crecientes de leche hasta alcanzar el régimen completo después de 15-20
h. El alta es en el tercer dia postoperatorio. El pronéstico es excelente. Las

recurrencias son excepcionales (38).

2.5.0bstruccion duodenal

2.5.1. Clasificacion
La obstruccion duodenal puede ser "intrinseca" o "extrinseca". Las
obstrucciones intrinsecas son mas frecuentes y consisten en, con
incidencia decreciente:

. Atresia duodenal
. Membrana duodenal
. Diverticulo endoluminal

Las formas extrinsecas son bastante raras e incluyen, siempre con

incidencia decreciente:

. Pancreas anular
. Bandas congénitas de Ladd (en malrotacion intestinal)
. Duplicacion duodenal
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. Vena preduodenal

La caracteristica clinica se superpone en formas intrinsecas o extrinsecas.

Siendo su clasificacion la siguiente:

. Atresia Duodenal: De tres tipos diferentes:
o Primer tipo: Membrana duodenal completa, con capa
mucosa y submucosa.
o Segundo tipo: las dos bolsas ciegas estan unidas por
un corddn fibroso delgado y corto con un mesenterio intacto.
o Tercer tipo: las dos bolsas duodenales estan
separadas y hay un defecto mesentérico en "V".

. Obstruccion intrinseca parcial:
o Banda mucosa incompleta: es un diafragma con un
orificio central que puede ser primario (creado junto con la
banda) o secundario (como consecuencia de una perforacion
de la banda debido al aumento de la presion).
o Diverticulo endoluminal: es un pliegue membranoso
gue se extiende dentro de la luz como una "manga de viento".
Puede ser solo parcialmente obstructivo y volverse
progresivamente obstructivo a medida que pasa el tiempo
paralaluz duodenal o el arbol biliar. Si va mas alla de la papila
de Vater, puede provocar estancamiento biliar y concreciones
litiasicas.

. Obstruccion extrinseca parcial:
o Pancreas anular: parcial o totalmente obstructivo. Es
una consecuencia embriolégica de la persistencia del
pancreas ventral primitivo que normalmente debe girar
alrededor del duodeno para formar la cabeza del pancreas.
o Bandas de Ladd: se encuentran en pacientes con
malrotacion intestinal en los que el ciego se encuentra en la

region epigastrica. Estas bandas conectan el ciego y la pared
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abdominal derecha y comprimen la parte descendente del
duodeno.

o Puerto venoso preduodenal: es realmente
excepcional y se debe a la persistencia anémala del residuo

anterior de las venas vitelinas.

2.5.2. Atresia duodenal
En el 90% de los casos, se encuentra en la primera o segunda porcion
duodenal cerca de la papila de Vater, generalmente (75-85%) mas alla del
flujo de salida del esfinter de Oddi. Su incidencia varia de acuerdo con el
pais de 1 por cada 5000 a 10,000 nacimientos vivos. Desde el punto de
vista embriopatogénico, se cree que la atresia duodenal depende de un
defecto en el proceso de vacuolizacion del intestino primitivo entre la octava

y la décima semana de edad gestacional (7,25,41,42).

Se asocia a otras anomalias congénitas: las mas frecuentes son las
esqueléticas (costillas, vértebras, sacro, radio) en un 36% e intestinales en
un 26% (atresia esofagica, malformaciones ano-rectales, enfermedad de
Hirschsprung, malrotaciones). En el 20% de los casos, se puede descubrir
una cardiopatia (7). Las anomalias urinarias estan presentes en el 8% de
los casos (43). El sindrome de Down es particularmente frecuente en
sujetos con atresia duodenal (30%). Hay una prevalencia del 3% de atresia
duodenal congénita en pacientes con trisomia 21 / sindrome de Down. No
hay diferencia en la prevalencia entre los géneros. Cuando el ginecélogo
observa una atresia duodenal en la ecografia prenatal, sugiere
encarecidamente realizar un cariotipo fetal (41). Existe una asociacién con
VACTERL, el pancreas anular y otras atresias intestinales que incluyen

atresia yeyunal, atresia ileal y atresia rectal (44).

Es posible obtener un diagnéstico prenatal desde la semana 20 de
gestacion. La observacion ecografica de polihidramnios junto con el signo
de "doble burbuja” es diagnéstica (excepto en el caso extremadamente raro

de una atresia esofagica tipo | coexistente) (33,45). En caso de falta de un
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diagnostico prenatal, el sintoma principal es el vomito que en el 80% de los
casos es biliar (debido a la atresia subvateriana). La radiografia directa del
abdomen muestra el signo diagnostico de "doble burbuja”. Si persiste la
duda, se puede administrar un medio de contraste al nifio para revelar la

atresia o una obstruccion duodenal parcial (46).

En cuanto al manejo, no se considera una emergencia quirdrgica. La
operacién se puede realizar después de 24-72 previo estudio del
funcionamiento cardiaco y realizando todas las evaluaciones
preoperatorias. En el caso de atresia, se realiza una
duodenoduodenotomia. La anastomosis se realiza de acuerdo con la
técnica de Kimura: una sutura "en forma de diamante" con incisién
horizontal en la bolsa superior e incisién sagital en la bolsa inferior. Si el
duodeno superior estd particularmente dilatado, se puede realizar una

"disminucion gradual”. Se requiere gastrostomia (25,41).

En los dltimos afios, la correccidon quirdrgica de una atresia duodenal o
estenosis se ha realizado también mediante abordaje laparoscépico. Un
metandalisis publicado en el 2017 cuyo objetivo era investigar el resultado
de la reparacion laparoscoépica de la atresia duodenal (RLAD) en relacion
con diferentes enfoques con respecto al material de sutura y la técnica de
anastomosis e identificar la evidencia de seguridad y eficacia de RLAD en

comparacion con la reparacion abierta convencional (47).

Sus resultados demostraron que las complicaciones y las tasas de
conversion de RLAD no se vieron afectadas por los diferentes materiales
de sutura (Silk, Vicryl, PDS; p = 0.51) o la técnica de sutura (interrumpida,
continua; p = 0.46). El metanalisis no mostro diferencias significativas entre
la RLAD vy la reparacion abierta en la tasa general de complicaciones (p =
0,88), el tiempo de alimentacion (p = 0,12) y el tiempo de hospitalizacion (p
= 0,28), aunque reveld un mayor tiempo operatorio con RLAD (p <0,0001)
(47).

En dicho estudio se concluyé que la RLAD muestra una seguridad y eficacia

comparables con la reparacion abierta, aunque se asocia con un tiempo
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operatorio significativamente mas largo. No hay evidencia de que el tipo de

material de sutura o técnica anastomética afecte el resultado de RLAD (47).

2.6.0bstruccion intestinal
Las obstrucciones congénitas intestinales estan constituidas por atresias y
trastornos funcionales del intestino, como son: atresia yeyunal, atresia ileal,
atresia coldnica, ileo meconial. La morbilidad y mortalidad de la obstruccion
intestinal neonatal ha mejorado en los Ultimos afios, principalmente debido
a la deteccién prenatal, la intervencion temprana y la reanimacién

meticulosa antes de la cirugia junto con una buena atencién de la UCIN.

2.6.1. Atresiayeyunal e ileal
Estas malformaciones gastrointestinales representan el 95% de las
obstrucciones intrinsecas intestinales congénitas. El 5% restante se debe
a la estenosis intestinal. Los sitios mas afectados son: yeyuno proximal
(31%), yeyuno distal (20%), ileo proximal (13%) y el ileo distal (36%). La
literatura los clasifica en cinco tipos diferentes conocida como la

clasificacion de Grosfeld (30):

e Tipo I: No hay una interrupcién externa aparente en el intestino al
nivel del asa atrésica; Sin embargo, hay una dilatacion por encima
de la red mucosa endoluminal.

e Tipo II: el intestino atrésico se une al segmento posterior mediante
un corddn fibroso delgado, con mesenterio intacto.

¢ Tipo llla: los segmentos atrésicos estan completamente separados
con un defecto en forma de "V" del mesenterio.

e Tipo llib: hay un defecto de "cascara de manzana" (a veces definido
también como "arbol de Navidad") del mesenterio (48).

e Tipo IV: atresias mdltiples.
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El mas frecuente es el tipo Illa. Los tipos mas severos son lllb y IV. Una
publicacién reciente por Dao et al. en junio del 2019, se present6 lo que
podria calificarse como una nueva variante del tipo Il de atresia yeyunal.
Es cierto que el tipo IlIB, o atresia de piel de manzana, se caracteriza por
un yeyuno atrésico proximal y un segmento distal del intestino en espiral
que termina en el ciego. Debido a esta anatomia, los pacientes con atresia
yeyunal tipo 1lIB tienen un mayor riesgo de sindrome de intestino corto e
insuficiencia intestinal. Sin embargo, el estudio reporta el caso de un recién

nacido con diagnostico prenatal de atresia yeyunal (48).

En la exploracion, inicialmente se descubrid que tenia una atresia tipo IIB.
Sin embargo, en lugar de terminar en el ciego, el segmento en espiral distal
fue seguido por 75 cm de intestino delgado y mesenterio normales. La
correccién quirdrgica se realiz6 con reseccion minima y anastomosis
primaria. Se recuperoé bien de este procedimiento, tolerd la nutricién enteral
completa por via oral y mostré un buen aumento de peso en el seguimiento
ambulatorio. Debido a la anatomia Unica del tracto gastrointestinal en este
informe de caso, los autores propusieron la adicion de una nueva clase,
atresia yeyunal tipo IlIC, para reflejar mejor su prondstico y manejo
quirdrgico (48).

En la literatura, su incidencia varia de 1 cada 1,500 o 1 cada 2,000
nacimientos y, por lo tanto, es mas frecuente que la atresia duodenal, por
lo general, los neonatos tienen bajo peso al nacer (42). A diferencia de otras
atresias digestivas (esofagicas, duodenales, rectales) que se derivan de la
génesis precoz (de hecho, son embriopatias), las atresias yeyunales e
ileales tienen una génesis tardia (son fetopatias). Por esta razon, rara vez
se asocian a otras anomalias y, por lo general, no se pueden descubrir
antes del quinto mes de edad gestacional. Las atresias intestinales suelen
ser anomalias aisladas. Las afecciones malformativas asociadas son poco
frecuentes como ya se mencion6 (gastrosquisis, onfalocele, peritonitis por
meconio), pero probablemente sea secundario a dafios isquémicos del
intestino como consecuencia de estas afecciones. Hay un patrén familiar

de atresias mdltiples que afectan el estébmago, el duodeno, el intestino
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delgado y el colon que ocurren en individuos de origen francocanadiense
gue probablemente representa una herencia genética autosémica recesiva

rara.

Es posible obtener un diagnéstico prenatal desde la vigésima semana de
edad gestacional. A menudo se encuentra un polihidramnios. Por lo
general, es méas grande cuando la atresia es més alta en el tubo intestinal
(49,50). Las caracteristicas prenatales sonogréficas de la obstruccion del
intestino delgado no son Unicas. La ecografia prenatal mostrara también
multiples "burbujas" que son la expresion de las asas intestinales llenas de
liguido amnidtico y secreciones (45,51). En cualquier caso, la dilatacion
prenatal del asa intestinal (mas de 15 mm de longitud y 7 mm de diametro)
sugiere obstruccion intestinal fetal (51).

La observacion de estos hallazgos no es patognomoénica de la atresia
intestinal, ya que también se pueden encontrar en muchas condiciones
diferentes, como fleo meconial, atresia coldnica total, enfermedad de
Hirschsprung, sindrome del colon izquierdo pequefio, sindrome del tapon
de meconio y otros mas. También es manifiesto que la ecogenicidad del
contenido intestinal aumenta proporcionalmente al nivel de atresia
intestinal. Los resultados preliminares indican que cuanto mas distal es la

atresia, mayor es la ecogenicidad del contenido intestinal.

La alta ecogenicidad del contenido de liquido intestinal dilatado podria ser
un nuevo factor para considerar en el estudio de la atresia intestinal fetal.
Podria convertirse en un marcador especifico para diferenciar las
obstrucciones del intestino superior de la atresia colénica (45). Un estudio
publicado en el 2015 y realizado en Londres, cuyo objetivo fue analizar la
precision predictiva del ultrasonido en la deteccién prenatal de atresia de
intestino delgado (AID) mediante un estudio retrospectivo de todos los
casos con sospecha prenatal o AID confirmada postnatal observada en una
unidad de medicina terciaria fetal y cirugia pediatrica de 2007 a 2013. En

total 58 fetos tenian sospecha prenatal o AID confirmada postnatal (51).
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Al analizar la precision predictiva de la ecografia para detectar la presencia
de AID fue deficiente, con una sensibilidad del 50% (IC del 95%: 26.0-74.0)
y una especificidad del 70.59% (IC del 95%: 52.5-84.9). La presencia de
dilatacion intestinal 217 mm y polihidramnios después de 32 semanas de
gestacion aumenté ligeramente la sensibilidad (66.67%, 1C 95% 34.9-90.1)
y la especificidad (80.00%, IC 95% 44.4-97.5). Los autores concluyeron que
en caso de sospecha de AID antes del tercer trimestre, se debe realizar una
ecografia después de 32 semanas para confirmar la presencia de

polihidramnios y dilatacion intestinal > 17 mm (51).

Se presentd un estudio en el 2017 realizado en Estados Unidos, publicado
en la revista Journal of Pediatric Surgery cuyo objetivo fue evaluar la
demografia del paciente, la clasificacion y la ubicacion de la atresia, el
manejo quirdrgico, la atencién postoperatoria y el resultado en 114
lactantes con atresia yeyunoileal (AYI) durante un periodo de mas de 3
décadas mediante la exploracion retrospectiva de los registros de los
pacientes atendidos desde 1971 (52). Los resultados indicaron que el 62%
de los casos de atresia y estenosis se observé en el yeyuno, el 30% en el

ileon y el 8% tanto en el yeyuno como en el ileon (52).

Las atresias y estenosis se clasificaron de la siguiente manera: 7% tipo O,
16% tipo |, 21% tipo I, 24% tipo llla, 10% tipo llib, 22% tipo IV. Al buscar
anomalias congénitas asociadas, se encontraron anomalias
gastrointestinales en el 24% de los pacientes, malformaciones
genitourinarias en el 9%, fibrosis quistica en el 9%, anomalias neuroldgicas
en el 6% y cardiopatia congénita en el 4%. El manejo quirdrgico incluyé
reseccion con anastomosis primaria en el 69% de todos los pacientes y

enterostomias temporales en el 26% (52).

Después del manejo quirdrgico, el 15% de los nifios tuvieron el sindrome
del intestino corto resultante. 47% por ciento de los lactantes requirieron
colocacion de la linea venosa central para la nutricion parenteral total. Las
complicaciones postoperatorias tempranas ocurrieron en el 28% de los

pacientes con AYI y las complicaciones postoperatorias tardias en el 17%.
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La tasa de mortalidad fue del 11%. Los autores concluyeron que el
sindrome del intestino corto parece ser el mayor problema que resulta en
una hospitalizacion méas prolongada, mas problemas de alimentacion y

tasas mas altas de morbilidad y mortalidad (52).

Los sintomas del neonato con AYI, sin un diagnéstico prenatal, manifestara
lentamente una distension abdominal y luego vomito biliar (53). La
radiografia abdominal directa muestra multiples niveles hidroaéreos y no
mas gases mas alla de ese punto. Cuanto mas distal es la atresia, mas
evidente es la distension abdominal clinica y mayor es el nUmero de asas
intestinales distendidas y los niveles hidroaéreos observados. Se debe
observar con precision la radiografia abdominal para buscar alguna
calcificacion que sea patognomonica de la peritonitis por meconio
(49,51,53).

Un enema de contraste con gastrografina permite reconocer una atresia
cdlica, enfermedad de Hirschsprung y podria ser resolutivo en caso de ileo
meconial o sindrome del tap6én de meconio. Una evaluacion clinica de la
atencion de estos recién nacidos puede evitar una cirugia innecesaria
porque al menos el 50% de los pacientes con ileo meconial no complicado
puede responder a la terapia no quirdrgica (25). El ileo meconial y el 10%
de las atresias ileales podrian ser consecuencia de fibrosis quistica; por lo
tanto, estos bebés deben someterse a determinacion de cloruro en sudor

antes del alta hospitalaria (25,43).

Con respecto al manejo, no se trata de una emergencia y la intervencion
quirdrgicas puede retrasarse hasta el segundo o tercer dia de vida, después
de colocar un tubo nasogastrico y nutricion parenteral total. La técnica
estandar se realiza a través de una laparotomia supraumbilical transversal,
pero hoy en dia la mejor técnica es el abordaje asistido por video en el cual
una laparoscopia con abordaje transumbilical permite agarrar y exteriorizar
el asa atrésica a través de la incision umbilical (que se puede agrandar

lateralmente por 1- 2 cm).
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En los tipos |, Il y llla, se realiza una anastomosis primaria de extremo a
extremo. En caso de una gran desproporcién entre los extremos proximal
y distal del intestino atrésico, se puede realizar un estrechamiento del asa
proximal dilatada para consentir la anastomosis primaria. En el tipo Ilb,
generalmente se realiza una anastomosis primaria. También puede
hacerse una ileostomia temporal, retrasando la anastomosis después de
un mes. En el tipo IV se necesitan anastomosis mas primarias. La nutricion
parenteral total continla hasta que se notan las deposiciones y se reduce

el estancamiento gastrico.

Luego de la intervencién quirdrgica, se especta un buen prondstico y
curaciébn en el 90-95% de los neonatos en ausencia de otras
malformaciones. El tipo IlIb tiene una menor tasa de recuperacion debido
al peor suministro de sangre del intestino. En la AYI tipo Illb o IV, debido a
la extraccion de gran parte del intestino, hay riesgo considerable del
sindrome del intestino corto (54). De todos modos, existen algunas técnicas
gue intentan alargar el intestino residual para aumentar la superficie de
absorcion del intestino (en particular, la técnica de Bianchi), y una buena
tasa de supervivencia se consigue en neonatos con 25-30 cm de intestino
delgado en funcionamiento cuando la valvula ileo-ciega se conserva
(25,31,49).

2.6.2. Atresia colonica
Las malformaciones congénitas que afectan el colon son afecciones
pediatricas raras que a menudo se presentan como obstruccion. La atresia
colénica representa del 5 al 10% de la atresia en los recién nacidos, la
estenosis es aun mas rara. La incidencia real de estenosis col6nica
congénita (ECC) no esta facilmente disponible porque la mayoria de los
casos de estenosis se adquieren. Desde 1968, solo 16 casos de CCS han
sido reportados en la literatura (55). Su incidencia calculada varia de 1 cada
10,000 a 1/20,000 nacimientos. Debido a la gravedad de la enfermedad, se

sabe poco sobre esta condicion y el manejo aun es controvertido. Es
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extremadamente raro. En mas del 50% de los casos esta por encima de la
flexion esplénica. Cuando esta mas alla, esta en el nivel sigmoideo y puede

confundirse con la atresia rectal (56).

Esta patologia debe sospecharse en pacientes con obstruccion intestinal
parcial o completa, falta de meconio, vomito y distensién abdominal. Se ha
descrito un buen prondstico en pacientes con tratamiento oportuno. Se

clasifica de forma similar a la utilizada para las atresias del intestino

delgado:
. Tipo I: membrana mucosa endoluminal (completa o parcial).
. Tipo II: un corddn fibroso delgado, con mesenterio intacto que

une los dos segmentos.
. Tipo lll: los segmentos atrésicos estan completamente
separados con un defecto en forma de "V" del mesenterio

Las malformaciones esqueléticas (sindactilismo, polidactilismo, agenesia
radial) son bastante frecuentes, como las anomalias cardiacas y oculares.
A veces se observa en pacientes con onfalocele o gastrosquisis, y
probablemente sea consecuencia de un dafio isquémico debido a la

patologia misma (22).

Webb et al en 1931, presentaron la hipétesis de que el insulto isquémico
intrauterino seria un posible mecanismo que conduce a la atresia y la
estenosis colénica (57). Esta hipotesis es aceptada actualmente por
muchos investigadores y también podria explicar por qué se ha encontrado
que la atresia intestinal esta asociada con el tabaquismo materno y la
exposicion a farmacos vasoconstrictores durante el embarazo (58).
Ademads, los defectos en el suministro de sangre o areas de isquemia
segmentaria debido a émbolos de la placenta, trombosis espontanea o
eventos mecanicos como volvulo o invaginacion intestinal pueden explicar
la frecuente asociacion de atresia / estenosis con defectos mesentéricos
(59).
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La estenosis adquirida es mas comun que la estenosis congénita. A través
del mismo mecanismo de compromiso vascular, el colon lesionado sufre
cicatrizacion y cicatrizacion. Pelizzo et al. describieron tres casos de
estenosis de colon aislada después de la infeccion por Norovirus (60). Los
sintomas pueden estar presentes al nacer como estrefiimiento, dolor
abdominal, distension abdominal progresiva o falla para pasar el meconio
dentro de las 48 horas, pero también pueden manifestarse mas tarde en la
infancia como dolor abdominal cdlico, vémito bilioso y distensién
abdominal.

En el abordaje de un neonato con posible obstruccion intestinal, el estudio
de diagnostico por imagen es el enema de contraste en donde se observan
patrones de cambio de calibre colénico con multiples segmentos estrechos.
En estos casos se requiere una laparotomia electiva a corto plazo. Es muy
dificil de reconocer con ultrasonido prenatal. No hay informes sobre la
efectividad del ultrasonido prenatal en la prediccion de atresia colonica,
probablemente debido a la rareza de esta afeccion y a menudo se observa
un diagnostico posterior en atresia colénica que en atresias del intestino
delgado. Algunos informes describen una sensibilidad del 7,7% en la

deteccion prenatal de obstrucciones colénicas.

La mayoria de las veces la cantidad de liquido amniético es normal y la
presencia de un asa intestinal dilatada no es patognomonica. Estos
hallazgos podrian ser causados por la diferente sincronizacion y cantidad
de reabsorcion de agua en el intestino delgado y el colon (45). El
diagnéstico diferencial debe incluir la enfermedad de Hirschsprung; ciertos
estudios refieren que la atresia colonica esta asociada con la enfermedad
de Hirschsprung y si esto se confirma en el paciente, tendra malos

resultados a la terapia propuesta y una mayor morbilidad (56).

La correccion quirargica de la estenosis col6nica es la base de la terapia.
Por lo general, la reseccion del segmento atrésico y la anastomosis primaria
es la técnica de eleccion en las lesiones del lado derecho (59), incluso si es

necesario sacrificar el colon proximal completo y la valvula ileocecal. En la
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localizacion distal, muchos autores recomiendan un enfoque por etapas:
colostomia inicial y reseccidon secundaria y anastomosis de extremo a
extremo diferidos durante 9-12 meses. Este ultimo enfoque debe ser
preferido; también cuando estan involucrados segmentos largos de colon,
el segmento proximal esta extremadamente dilatado o hay obstrucciones

mecanicas o funcionales distales (59).

2.7.Persistencia del conducto onfalo-entérico
La patologia del conducto onfalo-entérico (llamado incorrectamente
"onfalo-mesentérico”) consiste en una amplia gama de anomalias

congénitas, todo debido a una involucion parcial u omitida.

2.7.1. Clasificacion
Se pueden reconocer cinco presentaciones diferentes, enumeradas a

continuaciéon en orden decreciente de frecuencia:

¢ Diverticulo de Meckel

e Fistula onfalo-entérica (hay una comunicacién abierta entre ileon y
ombligo)

e Corddn fibroso (conducto onfalo-mesentérico obliterado, del ileon al
ombligo)

e Seno umbilical o podlipo (remanente de mucosa intestinal en el
ombligo)

¢ Quiste del conducto vitelino (en el contexto de un cordon fibroso)

El diverticulo de Meckel (DM) es la presentacion mas frecuente con una
incidencia de aproximadamente 82-96% segun las diferentes casuisticas;
el cordon fibroso esta cerca del 10% vy la fistula onfalo-entérica entre el 2%
y el 6%.
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2.7.2. Diverticulo de Meckel
El diverticulo de Meckel es un diverticulo congénito relativamente comuin
en el ileon que resulta de una atrofia incompleta del conducto de vitelina en
el embrién. El nombre se deriva del anatomista aleman Johann Friedrich
Meckel, quien describi6é esta entidad a principios del siglo XIX. Aunque la
mayoria de los Meckel nunca se vuelven sintomaticos, su potencial para
presentar complicaciones graves, como sangrado o perforaciéon, ha
provocado mucho debate sobre si un Meckel silencioso debe resecarse

preventivamente cuando se descubre accidentalmente durante la cirugia.

Las complicaciones del diverticulo de Meckel en la infancia son mayores
en los primeros dos afios de vida. La hemorragia, secundaria a la ulceracion
péptica, es la manifestacion méas frecuente. La siguiente en frecuencia es
la obstruccién intestinal, siendo la invaginacion intestinal la causa principal
(61). La obstruccion intestinal representa del 30 al 56% del diverticulo
sintomatico de Meckel. Los mecanismos de obstruccion cominmente
documentados son volvulo, intususcepcion, bandas, hernia de Littre,
hernias internas y estenosis (61).

En una revision sisteméatica realizada por Hansen et al. en estudios de
autopsias, revela que la proporcion de Meckel sintomaticos va del 9.0% al
71.1% de todas las muestras resecadas (62). Zani et al., combinando la
prevalencia de los estudios de autopsia que revisaron con el nimero
reportado de ingresos hospitalarios debido a Meckel sintomético llegaron a
una incidencia estimada de 4.2% de por vida de Meckel sintomatico (63).
En comparacion, el riesgo de incidencia de por vida para la apendicitis se
informa entre 7% y 8% (64).

Otro estudio realizado por Chen et al. en Taiwan, cuyo objetivo era
investigar las caracteristicas clinicas de los diverticulos de Meckel a
diferentes edades, géneros y patologias para servir de recordatorio a los
médicos al evaluar casos potenciales y ayudar a obtener un diagnéstico
temprano. Se estudiaron en total 126 pacientes, 75 pacientes fueron

sintomaticos y 51 diverticulos de Meckel fueron encontrados
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incidentalmente durante la cirugia para otras enfermedades. Entre los
pacientes sintomaticos, el 39% de los pacientes pediatricos y el 5% de los

pacientes adultos tenian hemorragia intestinal (65).

El 28% de los pacientes pediatricos y el 67% de los pacientes adultos tenian
inflamacion del diverticulo de Meckel; 46% por ciento de los hombres y 16%
de las mujeres tenian inflamacion. Por el contrario, el 27% de los hombres
y el 58% de las mujeres tenian obstruccion intestinal. Cuando el diverticulo
de Meckel tenia mucosa gastrica ectépica, tendia a causar hemorragia
intestinal cuando el paciente era joven. En conclusion, los autores indicaron
gue la edad, el sexo y la patologia afectan las presentaciones clinicas de

los diverticulos de Meckel (65).

El mecanismo de plicatura reportado en nuestro caso sigue siendo inusual.
Es dificil hacer un diagnéstico de obstruccién intestinal neonatal causada
por el diverticulo de Meckel. No hay caracteristicas clinicas distintivas. La
radiografia abdominal simple no es especifica y dara caracteristicas
sugestivas de obstruccién del intestino delgado, la ecografia puede ser mas
sugestiva en los casos en que el diverticulo de Meckel se complica por
vélvulo, impactacion de meconio o invaginacion intestinal (61). Una
laparotomia permite identificar el mecanismo exacto de la obstruccion
intestinal causada por el diverticulo de Meckel y eliminar el obstéculo. Las
estadisticas de mortalidad sobre las complicaciones tratadas
quirargicamente del diverticulo de Meckel en la infancia promedian entre
15% y 20% (62).
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3. CAPITULO 3;: METODOLOGIA

3.1.Lugar

El presente trabajo de investigacion se llevo a cabo en el Hospital de
Nifios Dr. Francisco Icaza Bustamante, un hospital de especialidades
pediatricas, de caracter publico, localizado en la ciudad de Guayaquil,

en las calles avenida Quito y Gbmez Rendén.

3.2.Periodo
Entre enero del afio 2017 hasta diciembre del afio 2018.

3.3.Disefio y tipo de estudio
Se trata de un estudio descriptivo, transversal, retrospectivo, que utiliza

un muestreo a conveniencia en base a la disponibilidad de datos.

3.4.Universo
Los nifios internados en el area de cirugia pediatrica del hospital Dr.

Francisco Icaza Bustamante desde enero de 2017 a mayo de 2018.

3.5.Muestra
La muestra estuvo conformada por 84 pacientes que cumplieron con los

criterios de inclusion.

3.5.1. Criterios de inclusion

e Paciente menor o igual a 15 afios que haya sido ingresado en el
area de Cirugia Pediatrica entre enero del 2017 y diciembre del
2018.

e Diagnostico  confirmado de  malformacién  congénita
gastrointestinal.
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e Pacientes referidos de otros centros asistenciales, ingresados en

el area de cirugia pediatrica.

3.5.2. Criterios de exclusion

e Pacientes que no se hayan sometido a una cirugia reparadora
durante su estancia hospitalaria.

e Historia clinica incompleta

e Pacientes fallecidos

Universo
Todos los nifios ingresados en el hospital Dr.
Francisco Icaza Bustamante

Poblacién

192 pacientes fueron diagnosticados con una
malformacién gastrointestinal congénita

| 108 pacientes
— no cumplieron

| con los criterios
de inclusién.

Muestra

84 pacientes con una malformacién gastrointestinal
congénita ingresados en el &rea de cirugia pediatrica

Figura 1. Obtencién de la muestra de estudio
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3.6.Operacionalizacion de las variables

Tabla 1. Operacionalizacién de las variables

Instrumento
Nivel de
Variable Definicién Dimensién Indicadores de
medicién
medicién
Edad Tiempo que ha vivido una | Cuantitativo Neonato: 0-29 dias Ordinal Historia clinica
persona contando desde Lactante menor: 1 — 11
su nacimiento. meses 29 dias
Lactante mayor: 12 — 23
meses 29 dias.
Preescolar: 2 — 5 afios 11
meses 29 dias
Escolar: 6 — 10 afios 11
meses 29 dias
Adolescentes: 11 - 15
afios
Género Conjunto de personas que | Cualitativo Masculino Nominal Historia clinica
tienen caracteristicas Femenino
generales comunes.
Provincia Division administrativa | Cualitativo Guayas Nominal Historia clinica
territorial del Ecuador. Bolivar
El Oro
Loja
Los Rios
Manabi
Santo Domingo de los
Tséchilas
Santa Elena
Dias de | Nimero de dias en que | Cuantitativo 1-10 dias Ordinal Historia clinica
estancia estd un enfermo en un 11 - 20 dias
hospitalaria hospital 21 - 30 dias
Mas de 30 dias
Malformacién Toda alteraciéon | Cualitativo Codigo CIE10: Q89.9 | Nominal Historia clinica
congénita morfolégica, clinicamente Malformacién congénita,
diagnosticable, con un no especificada
aceptable grado de
certeza, a cualquier edad
pre o post natal en un
nacido vivo.
Atresia  del | Es un defecto que estad | Cuantitativo Cédigo CIE10: Z43.3 Ordinal Historia clinica
ano presente al nacer
(congénito) que implica
ausencia u obstruccion del
orificio anal. El ano es la
abertura hacia el recto a
través de la cual las heces
salen del cuerpo.
Atresia Anomalia congénita en | Cuantitativo Cédigo CIE10: Ordinal Historia clinica
esofagica donde la parte superior del Q390
eséfago termina y no se Q391
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conecta con su parte
inferior  ni con el
estémago. Suele coexistir
con otro defecto llamado
fistula  traqueoesofagica
(FTE).

Estenosis
congénita del

esofago

Consiste en el
estrechamiento del
esofago (el conducto que
va de la boca al
estémago). Esto ocasiona
dificultad para tragar.
Aparece al momento del
nacimiento o es
diagnosticado de forma

prenatal.

Cuantitativo

Cédigo CIE10:

Q393

Ordinal

Historia clinica

Hernia
diafragmatica
congénita

Anomalia congénita en la
cual hay una abertura
anormal en el diafragma,
el musculo entre el pecho
y elabdomen que le ayuda
a respirar. Esta abertura
permite que parte de los
organos abdominales se
muevan hasta la cavidad
toracica cerca de los

pulmones.

Cuantitativo

Cédigo CIE10:

Q790

Ordinal

Historia clinica

Gastrosquisis

Defecto de nacimiento en
la pared abdominal (area
del estémago), en el cual
los intestinos del bebé
salen del cuerpo a través
de un orificio al lado del
ombligo. Este orificio
puede ser pequefio o
grande y a veces también
pueden salir otros
érganos, como el
estémago o el higado.

Cuantitativo

Cédigo CIE10:

Q793

Ordinal

Historia clinica

Onfalocele

Defecto congénito en el
cual el intestino u otros
6rganos abdominales del
bebé protruyen a través de
un agujero en la zona del
ombligo del bebé y estan
cubiertos por una

membrana.

Cuantitativo

Cédigo CIE10:

Q792

Ordinal

Historia clinica

Fistula
traqueo
esofagica

Es una conexién anormal
entre el eséfago (el tubo
que va de la garganta al
estémago) y la traquea (el
tubo que va de la garganta
a los pulmones).

Cuantitativo

Cadigo CIE10:

Q391

Ordinal

Historia clinica

Atresia de

yeyuno

Es la formacion

incompleta de una parte

Cuantitativo

Codigo CIE10:

Q411

Ordinal

Historia clinica
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del intestino delgado. EI
diagnéstico se realiza con
radiografia de abdomen.

Atresia  del | Es una malformacién | Cuantitativo Cédigo CIE10: Ordinal Historia clinica
ileon congénita (estd presente Q412
en el momento de nacer)
que consiste en la
ausencia de un segmento
de esta parte del intestino

delgado.
Estenosis Estrechez patolégica | Cuantitativo Cédigo CIE1L0: Ordinal Historia clinica
congénita del | congénita o adquirida del Q422
recto recto. Q423

3.7.Recoleccién de datos

e Fuente: Los datos se obtuvieron de las historias clinicas del
departamento de estadistica del hospital.

e Técnicaderecoleccion: La informacion se recolectd mediante una
ficha técnica (anexo 1). En la misma se encuentran todos los
parametros a estudiar conforme a los objetivos propuestos para la
investigacion.

3.8.Procesamiento de la informacién

e Tabulacion: Se realizé utilizando la herramienta de calculo de
Microsoft Excel.

e Anélisis de datos: La estadistica utilizada fue de tipo descriptiva,
se calcularon frecuencias absolutas, relativas, porcentajes y dichos
resultados han sido presentados en histogramas de frecuencia,

gréaficos de barras, diagrama pastel y tablas.
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3.9.Recursos y cronograma

3.9.1. Recursos econdémicos

Tabla 2. Recursos econémicos empleados en el estudio

Recurso Cantidad Costo unitario Valor total
Resmas de papel 4 $ 5,00 $ 20,00
Transporte 10 $ 20,00 $ 200,00
Alimentacion 10 $ 5,00 $ 50,00
Boligrafos 6 $0,50 $ 3,00
Impresiones 500 $0,25 $ 125,00
Encuadernacion 2 $ 2,00 $ 4,00
Empastado 2 $ 20,00 $ 40,00
CD 2 $1,50 $ 3,00
Grabacién en CD 2 $1,50 $ 3,00
Total $ 448,00

3.9.2. Cronograma de actividades

Revisar en anexo 2.

3.10. Aspectos éticos y legales
La Ley Orgéanica de la Salud del Ecuador, en el capitulo lll de las

enfermedades no transmisibles establece en el articulo 69 lo siguiente:

La atencion integral y el control de enfermedades no transmisibles,
cronico -degenerativas, congénitas, hereditarias y de los problemas
declarados prioritarios para la salud publica, se realizara mediante la
accion coordinada de todos los integrantes del Sistema Nacional de
Salud y de la participacion de la poblacibn en su conjunto.
Comprendera la investigacion de sus causas, magnitud e impacto

sobre la salud, vigilancia epidemiolégica, promocién de habitos y
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estilos de vida saludables, prevencion, recuperacion, rehabilitacion,
reinsercion social de las personas afectadas y cuidados paliativos.
Los integrantes del Sistema Nacional de Salud garantizaran la
disponibilidad y acceso a programas y medicamentos para estas
enfermedades, con énfasis en medicamentos genéricos, priorizando

a los grupos vulnerables (66).

Respecto a la conservacion de la salud establece dos articulos

fundamentales que son el articulo 2 y el articulo 361.

Art. 32.- La salud es un derecho que garantiza el Estado, cuya
realizacion se vincula al ejercicio de otros derechos, entre ellos el
derecho al agua, la alimentacion, la educacion, la cultura fisica, el
trabajo, la seguridad social, los ambientes sanos y otros que sustentan

el buen vivir.

El Estado garantizar4 este derecho mediante politicas econdmicas,
sociales, culturales, educativas y ambientales; y el acceso permanente,
oportuno y sin exclusiébn a programas, acciones y servicios de
promociéon y atencion integral de salud, salud sexual y salud
reproductiva. La prestacion de los servicios de salud se regira por los
principios de equidad, universalidad, solidaridad, interculturalidad,
calidad, eficiencia, eficacia, precauciéon y bioética, con enfoque de

género y generacional (67).

Art 361.- El Estado ejercera la rectoria del sistema a través de la
autoridad sanitaria nacional, sera responsable de formular la politica
nacional de salud y normara, regulara y controlara todas las actividades
relacionadas con la salud, asi como el funcionamiento de las entidades
del sector (67).

La Ley Organica de la Salud menciona:

Art. 4.- La autoridad nacional es el Ministerio de Salud Publica, entidad
a la que corresponde el ejercicio de las funciones de rectoria en salud;

asi como la responsabilidad de la aplicacion, control y vigilancia del
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cumplimiento de esta Ley; y las normas que dicte para su plena vigencia
seran obligatorias (66).

Art. 7.- Por documentos que contienen informacion de salud se
entienden: historias clinicas, resultados de examenes de laboratorio,
imagenologia y otros procedimientos, tarjetas de registro de atenciones
médicas con indicacion de diagnéstico y tratamientos, siendo los datos
consignados en ellos confidenciales (66).

El uso de los documentos que contienen informacion de salud no se
podra autorizar para fines diferentes a los concernientes a la atencién
de los/las usuarios/as, evaluacion de la calidad de los servicios, analisis
estadistico, investigacion y docencia. Toda persona que intervenga en
su elaboracion o que tenga acceso a su contenido, esta obligada a
guardar la confidencialidad respecto de la informacion constante en los
documentos antes mencionados. La autorizacion para el uso de estos
documentos antes sefialados es potestad privativa del/a usuario/a o

representante legal (66).

El Libro Quinto de la Ley Organica de Salud, con el Titulo Unico
Investigacion Cientifica en Salud, Genética y Sistema de Informacion en
Salud en su Capitulo | De La Investigacién Cientifica En Salud en el
articulo 207 se menciona lo siguiente: La investigacion cientifica en
salud asi como el uso y desarrollo de la biotecnologia, se
realizard orientada a las prioridades y necesidades nacionales, con
sujecion a principios bioéticos, con enfoques pluricultural, de
derechos y de género, incorporando las medicinas tradicionales y
alternativas (66,67).

El articulo 208 dice: la investigacion cientifica tecnoldégica en salud
sera regulada y controlada por la autoridad sanitaria nacional, en
coordinacion con los organismos competentes, con sujecién a
principios bioéticos y de derechos, previo consentimiento informado

y por escrito, respetando la confidencialidad (66,67).
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En caso de investigaciones realizadas por autoridades competentes
sobre violaciones a derechos de las personas, no podrd invocarse
reserva de accesibilidad a la informacidn contenida en los documentos

que contienen informacion de salud.

La autora de la investigacion protege y garantiza la informacion personal
de los neonatos participantes, dicha informaciéon es manejada con
absoluta confidencialidad, eliminando los datos de identificacion
personal de las historias clinicas del estudio después de compilar los
datos de salud y solamente queda el nimero de ingreso a la base de
datos. Los datos de filiacion fueron utilizados exclusivamente para
garantizar la veracidad de los mismos y a estos tienen acceso
solamente la investigadora y los organismos de evaluacién de la
Universidad de Especialidades Espiritu Santo.

En investigacion los datos de salud disponibles de las historias clinicas
no requieren consentimiento informado si se encuentran con caracter
de confidencialidad y no existe ninguna posibilidad de identificar a los
individuos en estudios retrospectivos y transversales basados en las

historias clinicas.
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4. CAPITULO 4: Anélisis y discusién de resultados

4.1.Andlisis de resultados

Los resultados se organizaron de acuerdo con los objetivos

planteados:

4.1.1. Describir  las  malformaciones gastrointestinales
congénitas de una muestra de pacientes pediatricos
internados en el Hospital Dr. Francisco Icaza Bustamante

en el periodo enero 2017 a diciembre 2018.

De 192 pacientes diagnosticados con malformacién gastrointestinal
congénita, 108 no cumplian con los criterios de inclusion por lo tanto la
presente investigacion se realiz6 con un total de 84 pacientes. El 57,14%
de los participantes pertenecieron al sexo masculino (n=48) y 42,85%
fueron del sexo femenino (n=36). Con respecto a la edad, el rango de las
edades fue de 0 a 182 meses (15 afios 2 meses); la media fue de 21,9
meses con una mediana de 6 meses y una moda de 0 meses (lo cual

comprende a todos aquellos neonatos que tienen entre 0y 29 dias de vida).

Las tres malformaciones gastrointestinales mas frecuentemente
diagnosticadas entre enero 2017 y diciembre 2018 fueron: en primer lugar
la ausencia, atresia y estenosis congénita del ano con fistula con el 47% de
los casos (n=39); en segundo lugar esta la atresia del esofago sin fistula
traqueoesofagica con el 16% de los casos (n=13); y la hernia diafragmética
congénita ocupo el tercer lugar con el 11% de los casos (n=9), el resto de

MGI congénitas estan descritas en la figura 2.
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Figura 2. Malformaciones gastrointestinales congénitas mas
frecuentemente diagnosticadas en el hospital del nifio Dr. Francisco
Icaza Bustamante

AAECACEF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia

diafragmatica congénita.

4.1.2. ldentificar las malformaciones gastrointestinales
congénitas encontradas en la muestra de estudio

distribuidas de acuerdo con la edad de aparicion

Como se habia mencionado previamente, el rango de las edades del
estudio fue de 0 a 182 meses (15 afios 2 meses); la media fue de 21,9

meses con una mediana de 6 meses y una moda de 0 meses (lo cual
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comprende a todos aquellos neonatos que tienen entre 0y 29 dias de vida).
Sin embargo, para fines practicos, los participantes se dividieron por
categorias de edades: neonatos (0-29 dias); lactante menor (1 — 11 meses
29 dias); lactante mayor (12 — 23 meses 29 dias); preescolar (2 — 5 afios
11 meses 29 dias); escolar (6 — 10 afios 11 meses 29 dias); adolescente
(11 - 15 afios 11 meses 29 dias).

12.00 X 9(10.71%)
[}
10.00 x =
< ~ b
i\— 8.00 —_ n —_
(] X - X
— ~ —_ —_ —_ n ~N
& 6.00 n X X X n
c oM 0 0 0 ()
S o 2 ] ] L)
2 4.00 0 o o o ”
8 ~ ~ ~
2.00
0.00 0.00 0.00
0.00

NEO
Neonatos (0-29 dias)

B AAECACF ® AAECASF ® AECFTE ™ AESFTE m ECE ® FTE B AAECY B AAECI mECR mGQ mHDC

Figura 3. Malformaciones gastrointestinales congénitas en neonatos.

AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del es6fago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia
diafragmatica congénita.

Como se puede observar en la figura 3, la MGl mas frecuente en el neonato
fue la atresia del eséfago con fistula traqueoesofagica con el 10,71% de los
casos. Tanto los lactantes menores como los lactantes mayores,
preescolares y adolescentes fueron mas frecuentemente diagnosticados
con ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con el 17,86%, 5,95%.
11,9% vy 2,38% de los casos respectivamente (ver figuras 4, 5, 6 y 8).
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Figura 4. Malformaciones gastrointestinales congénitas en lactantes

menores.

AAECACEF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:

ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago

con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del eséfago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,

atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita

del fleon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia

diafragmatica congénita.
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Figura 5. Malformaciones gastrointestinales congénitas en lactantes

mayores.
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AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia

diafragmatica congénita.
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Figura 6. Malformaciones gastrointestinales congénitas en

preescolares.

AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia

diafragmatica congénita.

En el caso de las malformaciones gastrointestinales congénitas
diagnosticadas en la categoria de escolares (6 — 10 afilos 11 meses 29
dias), existio la misma cantidad de casos (1,19%) en dos malformaciones:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; y también en la

estenosis congénita del eséfago.
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Figura 7. Malformaciones gastrointestinales congénitas en escolares.

AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del es6fago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia
diafragmatica congénita.
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Figura 8. Malformaciones gastrointestinales congénitas en
adolescentes.
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AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del es6fago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del es6fago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia

diafragmatica congénita.

4.1.3. Identificar la malformacion gastrointestinal congénita
mas frecuente de cada provincia de procedencia descrita
en la muestra de estudio

De todo el pais, 10 provincias fueron las que presentaron casos de MGI.
De todas ellas, el Guayas se llevé el primer lugar con 52,37% de los casos,
la patologia que mas presentd fue la ausencia, atresia y estenosis
congénita del ano, con fistula (AAECACF). Los Rios, fue la provincia que
ocup6 el segundo lugar con mayor nimero de casos de AAECACF con
9,52%. En tercer lugar, se encontraron Santa Elena y El Oro con el 8,33%
de los casos, siendo la AAECACF mas frecuente de las dos (4%), seguida
por la atresia de eséfago con fistula traqueoesofagica (AECFTE). Santo
Domingo de los Tséachilas se ubico en cuarto lugar, y en el dltimo lugar el

resto de las provincias (ver figura 9 en el apartado de anexos).

4.1.4. Describir el numero promedio de dias de estancia
hospitalaria de acuerdo con cada malformacion
gastrointestinal congénita encontrada en la muestra de

estudio

El nimero de dias de estancia hospitalaria (DEH) fue variable, el rango

abarco desde 1 hasta 78 DEH. Para facilitar el procesamiento de los datos,
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se los dividié por categorias: 1-10 dias, 11-20 dias, 21-30 dias y mas de 30
dias. La media de cada una fue 5,5; 15,5; 25,5 y 54 dias respectivamente.
La MGI que mayormente tuvo una estancia hospitalaria de 5,5 dias
promedio fue la ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula
con 39,29% de los casos. La misma patologia fue mas frecuente en el

promedio de 15,5 dias con 5,95% de los casos (tabla 3).

La atresia del esd6fago con fistula traqueoesofégica tuvo mas
frecuentemente una estancia hospitalaria de 25,5 dias promedio con un
2,38% de los casos. Por ultimo, la ausencia, atresia y estenosis congénita
del yeyuno fue la que méas dias de estancia hospitalaria, con un promedio
de 54 dias en el 2,38% de los casos presentados. Sin embargo, al hablar
de forma global, el promedio de 5,5 dias de DEH es el mas comun
(64,29%), seguido de 15,5 DEH (16,67%), en tercer lugar, esta el promedio
de 54 DEH (11,9%) y finalmente el promedio de 25,5 DEH (7,14%).

Tabla 3. Promedio de dias de estancia hospitalaria de los pacientes

con malformaciones gastrointestinales congénitas

Malformaciones gastrointestinales congénitas (%)

Promedio
de DEH

AAECACF
AAECASF
AECFTE
AESFTE
ECE
FTE
AAECY
AAEC
ECR
GQ
HDC
TOTAL (%)

5,5 dias 39,29 5,95 7,14 0 1,19 1,19 0 3,57 0 5,95 64,29
15,5 dias 5,95 1,19 4,76 0 0 0 0 1,19 0 1,19 2,38 16,67
25,5 dias 0 1,19 2,38 1,19 0 0 0 1,19 0 0 1,19 7,14
54 dias 1,19 0 1,19 0 1,19 0 2,38 0 0 0 1,19 119

100

AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
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ECE: estenosis congénita del eséfago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia
diafragmética congénita; DEH: dias de estancia hospitalaria.

4.2.Discusioén

En este estudio sobre MGI congénitas, predominé el sexo masculino sobre
el femenino en porcentajes. Similar a los resultados obtenidos en un estudio
publicado en la American Journal of Medical Genetics en el 2015, cuyo
objetivo fue presentar estimaciones de la proporcion de sexos tanto para
casos aislados como para aquellos con multiples anomalias congénitas, asi

como por raza / etnia (68).

Se calcularon las relaciones de sexo masculino-femenino y sus intervalos
de confianza del 95% para 25,952 lactantes, de los 13 defectos congénitos
no cardiacos aislados especificos con diferencias entre sexos
estadisticamente significativas fueron craneosinostosis, labio leporino con
paladar hendido, labio leporino sin paladar hendido, atresia / estenosis
anorrectal, en donde predominé el nimero de casos en el sexo masculino
(68).

En el caso de la atresia / estenosis del colon no hubo diferencia significativa
(68). Sin embargo, al clasificar las patologias por raza y por sexo, Si
existieron diferencias estadisticamente significativas para hernia
diafragmatica, atresia o estenosis de colon, y onfalocele, donde el
predominio fue en el sexo masculino. Los autores Arnold et al. han
planteado la hipétesis del "sexoma", en donde sostienen que la interaccion
de todos los factores ligados al sexo relacionados con la creacion de
diferencias sexuales en los fenotipos observados, puede ser importante
para comprender las diferencias sexuales observadas en diferentes

patologias, y sirve para entender el mayor riesgo de ciertos defectos
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congénitos de manera diferencial segin el sexo y la menor tasa de

supervivencia de un feto (69).

Un estudio realizado en la ciudad de Quito por Urgiles et al. coincide con el
predominio del sexo masculino en un 66% y 34% el femenino, en contraste,
el estudio realizado en la ciudad de Cuenca por Matovelle et al. reflej6 que
las malformaciones gastrointestinales congénitas predominaron en el sexo
femenino, 11,2% versus 9,74% en hombres (6). Asi mismo, en el estudio
de Gonzalez-Andrade et al., el predominio de los defectos congénitos a
nivel gastrointestinal fueron mas comunes en el sexo masculino (55.9%)
gue el femenino (42.1%) (70).

Al hablar de las malformaciones gastrointestinales mas frecuentemente
diagnosticadas, existe un estudio realizado en el afio 2010 en el Ecuador
publicado en The Application of Clinical Genetics por Gonzalez-Andrade et
al. en donde se describen los defectos de nacimiento mas comunes, y
dentro de los 50 defectos congénitos mas comunes en nifios menores de 1
afio se encuentra la estenosis hipertrofica del piloro en octavo lugar con
una frecuencia de 2.45% (tasa de prevalencia al nacer, TPN, de 1.23); la
estenosis 0 ano imperforado se ubico en la posicion 13 con 1.71% de los
casos (TPN 1.23) (70).

En la posicién 16, estan las malformaciones congénitas del intestino con
1.64% (TPN 1.18); en el 20 esta la atresia esofagica sin fistula con 1.29%
en su frecuencia y una tasa de prevalencia de 0.93. La gastrosquisis se
encuentra en el puesto 25, con una frecuencia de 1.09% y TPN de 0.78. La
atresia, estenosis o ausencia congénita del intestino delgado, hernia
diafragmatica congénita y atresia de duodeno se ubican entre la posicién

30y 40 con una frecuencia menor a 0.8% y TPN menor a 0.6 (70).

En nifios mayores de 1 afio, la frecuencia de las patologias mencionadas
se redujo a menos del 0.9% y la mortalidad causada por cualquier defecto
congénito al nacer fue del 1% en todo el pais hasta el 2010. En el Hospital

Dr. José Carrasco Arteaga, en el 2017 se reportd que las malformaciones
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gastrointestinales tuvieron una frecuencia del 22%, al compararse con otras

malformaciones al nacimiento (6).

En el presente estudio se identificO a la ausencia, atresia y estenosis
congénita del ano con fistula con el 47% de los casos como la MGI mas
frecuente. De acuerdo con Yi-Ming et al. la atresia anal o ano imperforado
es una anomalia congénita bastante comun, con una prevalencia de 1 por
1500 a 1 por 5000 neonatos vivos. Esta patologia estiq altamente
relacionada a otras malformaciones como reflujo vesicoureteral en un 50%
de casos, las anomalias vertebrales en un 17% con agenesia sacra o
hemisacro. La atresia esofagica afecta al 10% de los casos, la atresia
duodenal al 2% y la enfermedad de Hirschsprung al 3-5%. Las anomalias
cardiovasculares estan presentes en el 9% de los casos. La asociacion con
VACTERL se encuentra en el 7.7% de los pacientes. Adicional a ello, el

3,5% de los pacientes presentan Sindrome de Down.

El estudio realizado por Guzman et al. en México, publicado a inicios del
2019, revel6 que la MGI més frecuente del tubo digestivo fue la atresia anal,
con predominio del sexo masculino y en menores de 1 afio (34). En el
mismo estudio se demostrdé que el 35% de los casos de atresia anal,
presentaron algun tipo de cardiopatia congénita, siendo la mas comudn la
comunicacion interventricular (34). La tercera MGl més frecuente fue la
atresia intestinal (14,7%), lo cual no coincide con nuestro estudio en donde
la misma ocup0 el octavo lugar en frecuencia (2% de los casos). La atresia
esofagica fue més frecuente 5.8% en dicho estudio, en comparacion con
nuestra investigacion en donde se encuentra en el dltimo lugar de

frecuencia con 1% (34).

En Nicaragua, se realiz6 una investigacion sobre el comportamiento clinico
de las MGl a nivel intestinal, con los que se obtuvieron los siguientes datos:
la edad mas frecuente de diagnostico es de 48-72 horas de vida,
predominio del sexo masculino y un 50% de los casos debut6 con sepsis
bacteriana del recién nacido, seguida de neumonia en un 10%. El tiempo

de estancia hospitalaria fue de 21-30 dias en un 56,7 % y una mortalidad
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del 13,4%. La atresia yeyunoileal fue mas frecuente en un 52% en

comparacion con el 2% de los casos en nuestro estudio (11).

Un gran estudio de prevalencia de las principales malformaciones
congénitas del tracto gastrointestinal entre los recién nacidos en Barbados
realizado por Kumar et al. desde 1993 al 2012. revel6 que la prevalencia
general de malformaciones congénitas mayores del sistema digestivo en
recién nacidos fue de 7.28 por 10,000 nacidos vivos. La MGI mas frecuente,
con 15 casos (32,6%) fue la ausencia congénita, atresia y estenosis del
intestino delgado que dieron una tasa de prevalencia de 2,37/10,000
nacimientos vivos. La atresia ileal fue la méas frecuente dentro de esta

categoria.

En segundo lugar, con 13 casos (28,3%) se ubicé la atresia esofagica, de
los cuales 12 pacientes tuvieron fistula traqueoesofagica y 1 no la tuvo. Su
tasa de prevalencia fue de 2,06/10,000 nacimientos vivos (13). A diferencia
de nuestro estudio en donde las patologias mencionadas llegan al 2% de
los casos, siendo las menos comunes. Elano imperforado estuvo presente
en el 8.6% de los casos, ocupando el cuarto lugar en frecuencia,
contrastando con nuestros hallazgos que lo constituyen como la MGI mas
frecuente (13).

La prevalencia general de malformaciones congénitas mayores del tracto
gastrointestinal aumenté de 4.46/10,000 nacidos vivos durante 1993 - 1997
a 10.50/10,000 nacidos vivos durante 2008 - 2012. La prevalencia de
ausencia, atresia o estenosis del intestino delgado aumento de 0.64/10,000
nacimientos vivos durante 1993 - 1997 a 5.25/10,000 nacimientos vivos
durante 2008 - 2012. En general, el 1.1% de todas las muertes neonatales
se atribuyeron a malformaciones mayores del sistema digestivo,
concluyendo que la ausencia congénita, la atresia y la estenosis del
intestino delgado fueron las malformaciones méas comunes, con una
prevalencia creciente durante el periodo de estudio. La fistula
traqueoesofagica fue la segunda malformacion mas prevalente y tuvo una
alta tasa de letalidad (13).
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El estudio realizado por Paz et al. en el 2015 en Argentina, cuyo objetivo
fue describir la prevalencia de anomalias congénitas seleccionadas, reveld
en sus resultados que la gastrosquisis fue la MGl mas prevalente
(8,53/10.000 nacimientos) con una frecuencia del 26% y que la hernia
diafragmética tenia la mayor tasa de letalidad neonatal (66,67%). La
frecuencias encontradas fueron las siguientes: atresia anal y atresia de
esofago con 10%, hernia diafragmatica 9,8%, atresia yeyunoileal 9,5%,

onfalocele 7,3% y la atresia duodenal 5,1% (14).

Con respecto a la edad de diagnéstico de una MGI congénita, ya se
menciond previamente un estudio en el que la mayoria de estas patologias
son diagnosticadas antes del afio de vida, y sobre todo las atresias
intestinales y esofégicas son diagnosticadas dentro de las 48-72 horas de
vida (11). Sin embargo, el estudio realizado en Cuenca por Matovelle et al.
demostr6 que la edad promedio de los nifios con malformaciones
congénitas fue de 3.6 afios (6). El estudio realizado Gonzéalez-Andrade
establece que el 70% de las MGI son diagnosticadas en el primer afio de
edad (70).

Al hablar sobre el numero de casos por provincias, es dificil establecer
datos reales, puesto que el estudio deberia extenderse a mas centros
hospitalarios. La provincia del Guayas se llevo el primer lugar con 52,37%
de los casos, seguida de Los Rios, Santa Elena, El Oro y Santo Domingo
de los Tséachilas. Los datos ya expuestos en la seccion resultados no son
comparables con los Unicos datos oficiales existentes de la red ECLAMC
(Estudio Colaborativo Latinoamericano sobre Malformaciones Congénitas)
(72).

Esta red se establecio en 1973, originalmente con 12 hospitales de
maternidad en 6 provincias alrededor del pais en las ciudades de Quito,
Manta, Chone, Bahia de Caraquez, Portoviejo, Cafiar, Azogues, lbarra,
Loja y Machala. Por lo tanto, los Unicos datos obtenidos de este estudio es
que el 1.7% de los recién nacidos (1,114 / 66,843) y 1.3% de muertes

fetales (891 / 66,843) se dan por algun tipo de malformacion congénita (70).
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La importancia de conocer el comportamiento de las MGI congénitas de
acuerdo a la geografia es que un estudio sostiene que los factores
demogréficos también tienen una gran influencia en la prevalencia de
algunas malformaciones congénitas (72). A este respecto, debe tenerse en
cuenta que Ecuador se encuentra en el oeste de América del Sur, donde la
mitad de la poblacién vive en ciudades con altitudes de 2000 msnm (metros
sobre el nivel del mar) (73). La prevalencia de tipos especificos de
anomalias congénitas en altitudes bajas y altas en América del Sur es
mayor en las tierras de gran altitud que en las tierras bajas, especialmente
para seis tipos de defectos congénitos: labio leporino, microtia, etiqueta
preauricular, complejo de anomalias del arco branquial y atresias anales
(74). Ademas, otros estudios han demostrado que la altitud esta asociada

con bajo peso al nacer y retraso del crecimiento intrauterino (75).

Al hablar de la estancia hospitalaria, nuestro estudio tuvo en general, el
promedio de 5,5 dias como el mas comun (64,29%), esto se contrasta con
los hallazgos de Valenzuela et al. en donde el tiempo de estancia
hospitalaria fue de 21-30 dias en un 56,7% de los casos (11). Esto puede
explicarse por diversos factores, entre ellos la MGI méas frecuente
encontrada en ambos estudios, de lo cual dependera el mayor nimero de
dias o no de estancia en una casa de salud, ademas del nivel de atencion,
puesto que si se trata de un centro de atencion de nivel basico la estancia
serd menor comparada con un hospital de tercer nivel o de especialidades
(70).
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5. CAPITULO 5: Conclusiones y recomendaciones

En el periodo entre enero del 2017 a diciembre del 2018 se presentaron un
total de 84 casos de malformaciones gastrointestinales congénitas en el
hospital Dr. Francisco Icaza Bustamante, llegando a las siguientes

conclusiones:

1. Elano imperforado o atresia anal es la malformacion gastrointestinal
congénita mas frecuente en la muestra pediatrica estudiada.
Confirmando la hipétesis planteada.

2. La edad que presenté mayor numero de casos fue la categoria de
neonatos (0-29 dias) con 33 casos (39,29%) de atresia esofagica
con fistula traqueoesofégica.

3. La provincia del Guayas present6 el mayor nimero de casos de
atresia anal o ano imperforado con 19 casos (22,62%).

4. Los dias de estancia hospitalaria promedio fue de 5,5 dias,

correspondiente a la atresia anal con 33 casos (39,29%).

La presencia de malformaciones congénitas en general constituye un
problema de salud publica, existe la urgente necesidad de establecer un
registro de defectos al nacimiento, que involucre diferentes fuentes de
informacién, como registros médicos prenatales, registros de nacimiento y
registros médicos posnatales durante el primer afio de vida en una etapa

temprana.

Al existir evidencias sobre la influencia de las diferencias de sexo, la
raza/etnia, factores demograficos como la provincia de procedencia, éstas
pueden ser Utiles para desarrollar hip6tesis sobre mecanismos etiol6gicos
para ciertos defectos de nacimiento como sitios de grandes altitudes versus

sitios de baja altitud.
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Dentro de las limitaciones del estudio es que, al realizarse en un hospital
de la ciudad de Guayaquil, se encuentra sesgada la informacion con
respecto al mayor nimero de casos en la provincia del Guayas. Por lo tanto,
se sugieren posteriores estudios con fuerza estadistica enfocados en estos

temas para poder llegar a conclusiones reales sobre el Ecuador.

Todos los profesionales involucrados en el area de la salud deben
reconocer la importancia del diagndstico precoz de este tipo de patologias
con el fin de disminuir el riesgo de mortalidad y mejorar la calidad de vida
de los nifios afectados. También, animar a los médicos a concientizar sobre
la relevancia de llenar de manera correcta y acuciosa los registros e
historias clinicas para facilitar los estudios de investigacion propuestos por

estudiantes de grado o especialidades.
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Anexo 2. Cronograma de actividades

Actividad Aflo 2018 Afio 2019

Ago | Sept | Oct | Nov | Dic | Ene | Feb | Mar | Abr | May | Jun | Jul | Ago | Sept

Elaboracién
del perfil de
trabajo de
titulacion

Solicitud ~ de X
permiso al
hospital

Elaboracion X
del
anteproyecto

Presentacion X
del

Anteproyecto

Recoleccion X X
de datos

Procesamiento X X X X X X X
de datos

Andlisis X | X X X X | X X | X
estadistico de
los datos

Presentacion X
del primer
borrador de

Tesis

Presentacion

de  segundo
borrador  de
Tesis +
entrega de
empastado + 2
anillados + CD
Membretado
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Anexo 3. Figura9
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Figura 9. Malformaciones gastrointestinales congénitas distribuidas

por provincias.

AAECACF: ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula; AAECASF:
ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula; AECFTE: atresia del eséfago
con fistula traqueoesofagica; AESFTE: atresia del eséfago sin fistula traqueoesofagica;
ECE: estenosis congénita del eséfago; FTE: fistula traqueoesofagica; AAECY: ausencia,
atresia y estenosis congénita del yeyuno; AAECI: ausencia, atresia y estenosis congénita
del ileon; ECR: estenosis congénita del recto; GQ: gastrosquisis; HDC: hernia
diafragmatica congénita; CHI: Chimborazo; EO: El Oro; ESM: Esmeraldas; GUA: Guayas;
LOJ: Loja; LR: Los Rios; MAN: Manabi; ZCH: Zamora Chinchipe; SDT: Santo Domingo

de los Tséachilas; SE: Santa Elena.
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