CASO CLINICO

Diafragma pilorico complejo. Informe de un caso y
revision de la literatura.
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RESUMEN

Se reporta un caso de diafragma pilérico (DP), diagnosticado en el Hospital Regional Docente de Trujillo (HRDT)
en 1999; el paciente fue un RNT/AEG, de sexo masculino y de 10 dias de edad. Se cree de interés la publicacion
por la excepcional frecuencia de presentacién en la practica pediatrica. La obstruccion intestinal neonatal se
observa en 1 de cada 10,000 nacimientos, y los defectos pildricos o prepildricos son responsables del 1% de los
casos, y porque es frecuente confundirlo con la Estenosis hipertrofica congénita del piloro (EHCP), no obstante el
sindrome emético es mas precoz en el DP. El diagndstico de DP fue intraoperatorio, no fue sospechado clinicamente
y los estudios radiolégicos orientaron mas a EHCP,

Se dan a conocer aspectos de etiologia, patogenia, clinica, diagndstico, diagndstico diferencial, complicaciones,

tratamiento y prondstico.

Se realiza discusion del caso con el tipo de presentacion clinica.
Palabras claves: Membrana pildrica, diafragma pildrico, hipertrofia pildrica.

SUMMARY

A case of Complex Pyloric Diaphragm is reported (DP),
diagnosticated in the hospital (HRDT) in 1999; the
patient was a RNT/AEG, male, a 10 days-aged. This
issue is interesting due to the exceptional frequency of
presentation in the pediatric practice. The intestinal
obstruction of the newborn is observed in 1 of each
10,000 borns, and the pyloric and pre-pyloric
imperfections are responsable of 1% of the cases; and
because it is frequently confused with the Congenital
Hypertrophic Stenosis of the Pylorus (EHCP),
nevertheless, the emetic syndrome is more precocious
in the DP.

The diagnosis of DP was intra-surgical, it was not
clinically suspected and the radiologic researchings
oriented more to EHCP.

Some aspects are known on: etiology, pathogen,
clinical, diagnose, diferential diagnose, complications,
treatment and prognostic. The case in being discussed
with the aspect of clinical presentation.

Key words: Pyloric diaphragm, Pyloric membrane,
Pyloric hypertrophy.

INTRODUCCION

El diafragma pilérico (DP) o diafragma de mucosa
gastrica y la consecuente atresia y/o estenosis
pilérica son variantes de la misma lesién y tienen el
mismo origen embriol6gico ¢, Se asocia con
herencia autosémica recesiva y afecta ambos sexos
por igual @3,

El DP a diferencia de la estenosis hipertréfica congénita
del piloro (EHCP) es excepcional en su presentacion y
el diagnéstico clinico es de sospecha y a menudo
diferido ya que la atencion se centra a otras causas
mas comunes de obstruccion intestinal alta de las
cuales destacan la EHCP con una incidencia de 4-5 de
cada 1000 nacidos vivos, y es que la oclusion digestiva
neonatal se observa en uno de cada 10000 nacimientos,
y los defectos piléricos o pre-piléricos son responsables
de menos del 1% de los casos ?349),

El objetivo de ésta presentacion es reportar un neonato
con diafragma piloérico complejo parcial cuyo
diagndstico no fue sospechado clinicamente, siendo este
un hallazgo intraoperatorio y en el cual los estudios
radioldgicos orientaron a otras causas de obstruccion
intestinal alta como la EHCP, en la cual se hace énfasis
ya que constituye el principal diagnéstico diferencial
del diafragma pil6rico ¢#9; asi mismo, dar a conocer
aspectos de etiologia, fisiopatologia, patogenia, cuadro
clinico, diagnéstico, diagnostico diferencial,
complicaciones, tratamiento y pronoéstico de esta
patologia neonatal.

Caso clinico

Se reporta el caso clinico de un RNT/AEG, sexo
masculino, de 10 dias de edad obtenido por parto
eutdcico institucional, producto de cuarta gestacion
controlada, sin antecedentes perinatales contributorios,
y quien fue admitido en el Servicio de Pediatria del
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HRDT en 1999 con vomitos lacteos en chorro,
postprandiales desde el segundo dia de edad, de curso
progresivo en frecuencia y volumen los cuales se
mantuvieron hasta su admision; concomitantemente
presenta ictericia notada desde el segundo dia de edad
y exacerbada en los dias siguientes. Las funciones
biolégicas fueron referidas como orina normal y las
deposiciones escasas en volumen y nimero desde el
nacimiento.

El examen clinico revel6: Signos vitales: T° 36.4°C,
FC=136xminuto, FR=38xminuto; despierto, activo,
fascies no caracteristica, hidratado, con ictericia
generalizada ++/+++, aparato respiratorio y
cardiovascular normales, abdomen: globuloso,
simétrico, con leve distensién epigastrica, mufién
umbilical momificado, RHA de moderada intensidad y
disminuidos en frecuencia, blando, depresible,
timpanismo a predominio epigastrico, no se palpé
masas, no hepato-esplenomegalia, el resto del examen
fue normal.

El diagndstico inicial fue: 1. Recién nacido a término/
adecuado para edad gestacional, 2. Obstruccion
intestinal alta: D/C estenosis hipertrofica congénita del
piloro, 3. Hiperbilirrubinemia neonatal.

Las investigaciones de laboratorio fueron las siguientes:
grupo sanguineo O y factor RH Positivo; Hto=56%;
BT=23.27,BD=1.84 y BI=21.43 mg %; leucocitos totales
=18,700 x mm? (5-35-2-0-2-56), relacion Ab/Seg=0.14.

El estudio radiolégico abdominal fue sugestivo de
gastromegalia, y el examen contrastado de estbmago
permitid ver escaso pasaje de contraste hacia la
segunda porcién del duodeno con marcada dilatacién
gastrica e informado como estenosis hipertrofica
congénita del piloro.

El estudio ecografico mostr6 gastromegalia.

Con los hallazgos descritos se interconsulté al Servicio
de Cirugia, interviniéndose quirdrgicamente a los 11
dias de edad (segundo dia de hospitalizacién) con el
diagnostico preoperatorio de EHCP. La operacién
efectuada fue una laparotomia exploratoria,
gastrostomia, reseccion de diafragma pilérico y
piloroplastia de Mickuliz.

El diagnéstico operatorio fue diafragma pilérico,
gquedando descartada la estenosis hipertréfica
congénita del piloro.

Se envié a patologia fragmentos de la membrana
pilérica resecada. El diagnéstico anatomo-patolégico
fue fragmentos de pared piloro-duodenal y a la

microscopia constituido por musculo liso revestido de
mucosa en parte de tipo intestinal con numerosas
glandulas de Brumner y en parte de tipo mucosa
gastrica.

Durante la hospitalizacién recibié hidratacion
parenteral, sonda nasogastrica permanente con succién
continua, NPO hasta el quinto dia post-operatorio, en
gue se inici6 satisfactoriamente la lactancia materna
exclusiva, antibiético profilaxis, analgésicos, fototerapia
y cuidados generales del recién nacido.

La evolucidn post-operatoria fue favorable en relacion
al buen estado general, la adecuada tolerancia oral,
presencia de deposiciones de caracteres normales y
la ausencia de infecciones agregadas. Es dado de alta
al noveno dia de hospitalizacion y tuvo seguimiento
hasta los cinco meses de edad con evolucién favorable.

DISCUSION

El presente caso clinico corresponde a un neonato de
diez dias de edad del sexo masculino, cuyo diagndstico
operatorio fue diafragma pilérico complejo parcial (DP),
y en el cual desde el punto de vista clinico y radiol6gico
se tuvo como posibilidad diagnéstica inicial a la
estenosis hipertréfica congénita del piloro (EHCP).

En relacién al sexo el DP no tiene predileccion por
determinado sexo, afectando a ambos por igual, a
diferencia de la EHCP en que los varones tienen una
clara predisposicion al padecimiento @9,

En relacion a la herencia, para el DP se sefiala una
forma de transmisién autosdémica recesiva,
padeciéndola hermanos y primos dentro de una misma
familia ¢®; en tanto que en la EHCP se desconoce el
mecanismo de la herencia pero una forma autosémica
dominante de la enfermedad ha sido descrita en un
grupo familiar numeroso @,

El relacion a la etiologia del DP esta descrito que esta
membrana congénita es causada por la persistencia
de la etapa de centro sélido del intestino embrionario.
La reabsorcidn de la oclusion ontogenética puede ser
completa o incompleta y la atresia o estenosis son el
resultado respectivamente ¢,

Desde el punto de vista fisiopatoldgico, la atresia pilérica
secundaria a DP, provoca distension gastrica marcada
y signos de obstruccion de la salida pilérica. La
obstruccién parcial causada por un diafragma produce
hipertrofia muscular gastrica proximal, dilatacién
gastrica, edema y hemorragia de la mucosa ¢2.

A la patologia el tabique membranoso grueso esta
localizado dentro del piloro o en antro pilérico. Hay
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otra membrana ocasionalmente presente en el
duodeno. El tabique contiene un nucleo central de
submucosa y mucosa muscular engrosada y esta
cubierto por mucosa gastrica normal. La cubierta
epitelial puede ser escamosa o puede haber metaplasia
intestinal. Si la membrana esta completa, la condicion
es atresia pilérica; si la membrana contiene una
abertura -que puede variar entre diminuta y apreciable
se conoce como diafragma mucoso &2,

En el presente caso clinico, el diagndstico anatomo-
patoldgico fue fragmentos de pared piloro duodenal y
a la microscopia constituido por musculo liso revestido
de mucosa en parte de tipo intestinal con numerosas
glandulas de Brumner y en parte de tipo mucosa
gastrico, lo que permitié catalogar a dicha membrana
como diafragma pilérico complejo parcial.

En esta alteracion se pueden ver situs inversus, otras
anomalias intestinales, anomalias del trato urinario, y
algunas veces asociado a epidermolisis bullosa @7,
Dichas entidades no se encontraron en el paciente
reportado.

En la etiopatogenia de la EHCP han sido varias las
hipétesis planteada y, a decir verdad, ninguna
convincente: lesién neuroldgica central producida
durante el parto, deficiencia en el nimero de fibras
nerviosas y células ganglionares del piloro mismo,
origen hormonal del cuadro, y segun otra hipétesis,
seria el resultado de un obstaculo mecénico situado
por debajo del piloro y operante durante la vida
intrauterina @. La idea mas aceptada es que se trata
de una malformacién congénita, al igual que el DP &9,
Recientemente se ha reconocido, que en la EHCP, el
factor de transformacion del crecimiento-a (TGF-alpha)
tiene efectos importantes en la vascularizacion y
crecimiento de las células musculares lisas del piloro,
condicionando su hipertrofia predominantemente mas
gue hiperplasia ¢12,

Si bien el cuadro clinico de las dos entidades sefialadas
es muy similar por los vomitos lacteos intermitentes,
distension epigastrica, peristalsis de lucha, retraso en
el desarrollo y unas imagenes de dilatacion gastrica
en la exploracion radioldgica, a veces considerables;
lo que los diferencia marcadamente es el momento de
aparicion del sindrome emético, mientras que en el DP
la sintomatologia se inicia por lo general al primer dia
de vida si la membrana o diafragma es completa o
casi completa, o mas tardiamente durante el primer
afio de vida, o sino recién en la nifiez en la vida adulta,
relaciondndose esta demora en el comienzo de los
sintomas con el tamafio de la abertura y al aumento
de habilidad propulsora que desarrolla el estémago,
en la EHCP el sindrome emético se establece en

promedio a las tres semanas de edad. Sino se
diagnostica la lesion, la anorexia, la falta de crecimiento
y la emaciacion se hacen prominentes en las dos
situaciones clinicas @9,

El presente caso clinico, inicié el sindrome emético al
segundo dia de vida, asimismo se le encontrd leve
distension epigastrica explicada por el vaciamiento
gastrico frecuente a través del vémito, y no hubo
deshidratacion ni compromiso del estado general y/o
nutricional por la cortedad de la evolucién, la constancia
en la lactancia materna y la atencion oportuna del caso.

En la EHCP es muy tipico su modo de comienzo; en
forma caracteristica incide en un nifio que pasé los
primeros 10 o 15 dias de su vida, y aun mas,
completamente bien. Existe, pues un intervalo libre de
sintomas tras el cual se instala poco a poco el cuadro
clinico, que se inicia con alguno que otro vémito, cuyo
ndmero se va incrementando hacia las 2-3 semanas de
edad en que vOmitos genuinos aparecen después de
todas las tomas y en los intervalos entre éstas, siendo
lacteos "a chorro”, abundantes y sin nauseas previas.
Sin embargo, se reporta una EHCP de presentacion
atipica dentro de la primera semana de vida, y aln
descrita dentro de las primeras 48 horas de edad @4319;
lo cual esta en relacion con la magnitud de la hipertrofia
muscular, es por esto que esta entidad y el DP se deben
tener en mente en estas circunstancias constituyendo
asi la EHCP de presentacién temprana el principal
diagnéstico diferencial del DP y viceversa 42414, Sin
embargo, hay que tener en cuenta a la atresia duodenal,
cuyo sintoma clave es también el vomito de gran
precocidad en su instalacién, y que pueden ser patentes
desde las primeras horas después del nacimiento; pero
por lo regular son vomitos biliosos, puesto que la
localizacion de la atresia acostumbra a ser infravateriana,
excepto en las formas anatomo-clinicas altas en que el
material vomitado no es bilioso ©.

Gryboski @, refiere que en el diafragma pilérico es
posible palpar una masa firme y redonda en el
epigastrio cuando existe un segundo diafragma en el
duodeno, a diferencia de la EHCP en que suele palparse

la oliva pilérica como una masa oval firme y pequefia
(101,15)

Cuando la lesion se establece y menos alimento y agua
pasan a través del piloro, ya sea en el DP Parcial o en
la EHCP, decrece el nimero de deposiciones y la orina
se hace escasa 2%, En el neonato presentado, éste
cursé a través de los 10 dias de evolucion previas a la
intervencidén quirdrgica con disminucioén en el nimero
y volumen de las deposiciones, manteniendo éstas las
caracteristicas de las deposiciones de transicién. No
hubo cambios en la miccién.
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En relacién a la hiperbilirrubinemia indirecta quedo6
descartada la incompatibilidad ABO y la asociacion de
ictericia con DP y EHCP, se atribuye a aumento de la
presion intraabdominal que causa disminucion del flujo
portal y consecuentemente descenso de la actividad
de la glucoronil transferasa y defecto en la
glucoronoconjugacién por faltar el glucégeno preciso
para la formacion el acido glucorénido ¢,

Si bien el diagndstico de EHCP se hace facilmente
en la mayoria de los casos sobre la base de la historia
clinica y examen fisico, los estudios contrastados se
reservan para los casos en los que el diagndstico
clinico esta cuestionado o no hay acceso a la
ecografia la cual es de eleccién, no asi para el DP
2451718 En el DP el diagnéstico por lo general es de
sospecha o un hallazgo operatorio o endoscépico @,
o0 se realiza con estudios radiologicos contrastados
en manos experimentadas que muestran el
diafragma como una linea delgada, radioltcida con
un flujo de bario que pasa a través del orificio central.
Un aspecto de "doble lamparilla" se crea cuando la
membrana forma un compartimiento entre ellay el
canal pilérico 42416,

Aunque la estenosis hipertréfica congénita del piloro
es la anomalia mas comun en la obstruccion intestinal
alta, en el diagndstico diferencial se debe considerar
también a la membrana o diafragma antral o prepilérica
y a la pildrica, piloroespasmo, duplicacion pil6rica,
atresia duodenal alta, calasia esofagica, hernia hiatal
e insuficiencia suprarrenal @49,

Respecto a las complicaciones agudas del DP se

describen los trastornos hidroelectroliticos, y de las
crénicas se hace mencion, el desarrollo de una Ulcera
péptica en un estdémago crénicamente dilatado; asi
mismo, dependiente del retraso del diagndstico se
espera cuadros de desnutricion @9,

El tratamiento de eleccion en el DP es la incisién o
escision quirdrgicas del diafragma ?%. En el caso
presentado el paciente fue sometido a una laparotomia
exploratoria, gastrostomia, reseccién del diafragma
pilérico y piloroplastia de Mickuliz. A diferencia de la
EHCP donde el tratamiento definitivo es la
piloromiotomia y la alimentacién oral se comienza de
4 a 6 horas después de la cirugia ', en el DP y
particularmente en el paciente reportado, este se
mantuvo en NPO por 5 dias en el post-operatorio, segin
lo recomendado, en que se reinicia la LME. La evolucion
post-operatoria fue favorable hasta los 5 meses de
edad de seguimiento clinico.

En relacion al pronéstico, el diafragma no recurre
después del tratamiento quirdrgico, siendo el
prondstico favorable al igual que para la EHCP corregida
guirdrgicamente @459,

En conclusién, el Diafragma Pildrico es una causa de
obstruccion intestinal alta que debemos tener en mente
aun dada la excepcional frecuencia de presentacion
en la practica pediatrica, ya que es frecuente
confundirlo clinica y radiol6gicamente con la Estenosis
Hipertroéfica Congénita del Piloro, la cual constituye el
diagndstico diferencial mas importante por su similitud
clinica, no obstante el sindrome emético es mas precoz
en el DP.
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