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Resumen

Introduccion: Las malformaciones congénitas digestivas son un capitulo pequefio
en frecuencia pero importante por su variedad, que pueden dar manifestaciones
clinicas a cualquier edad, desde el nacimiento hasta la edad adulta, representan el
tercer lugar en frecuencia de presentacién, luego de malformaciones del sistema
cardiovascular y sistema nervioso central, la tasa de prevalencia de las
malformaciones del tracto gastrointestinal es de 28 por cada 10000 nacidos vivos,
siendo de suma importancia su diagnéstico y manejo temprano debido a que
muchas requieren manejo quirdrgico o de cuidados intensivos inmediato, las
patologias mas frecuentemente encontradas son la atresia esofagica, atresia
duodenal y las malformaciones anorrectales.

Objetivos: Determinar las caracteristicas clinico epidemiologicas de las
malformaciones congénitas digestivas, en pacientes de 0 a 14 afios, atendidos en
el Hospital Regional Docente de Cajamarca, periodo 2016- 2017.

Metodologia: Se trata de un estudio tipo descriptivo, retrospectivo, de corte
tranversal, se gener6 una base de datos con los datos obtenidos de las historias
clinicas de los pacientes con malformaciones congénitas digestivas en un periodo
de 2 afios, obteniéndose tablas y graficos haciendo uso de los programas Microsoft
Excel 2016 y SPSS 22.

Resultados: El total de casos de malformaciones congénitas digestivas
encontrados durante 2 afios fueron 40, siendo las mas frecuentes las
malformaciones anorrectales y la atresia intestinal con un 22.5% (9 casos) cada
una, seguidas por la estenosis hipertréfica de piloro con un 20% (8 casos), atresia
esofégica con 17% (7 casos), gastrosquisis con 10%,(4 casos) y la menos frecuente
la hernia diafragmatica con 8%(3 casos).

El total de malformaciones congénitas encontradas representan 17 casos por cada
10000 pacientes atendidos de 0 a 14 afios. El género predominante fue el
masculino con un 65% (26 casos); la edad de diagndstico fue en un 45% (18 casos)
en el primer dia de vida, seguidos por un 35% de pacientes diagnosticados entre 2
y 28 dias, representado solo un 22.2% (2 casos) los pacientes mayores a 1 afio.
El método diagnéstico mas utilizado con un 37.5% (15 casos) fue la combinacion
de radiografia toracoabdominal con ecografia abdominal. Un 32.5% (13) de
pacientes tuvieron malformaciones asociadas, siendo las malformaciones
cardiacas las principales con 25%, en combinacién con Trisomia 21 en el 10% de
casos, el 7.5% (3 casos) se asocido a malrotacion intestinal y el 2.5% (1 caso)
presentaron asociacion VACTERL. El 67.5% (27 casos) de pacientes requirio
cirugia inmediata, el 22.5% fue referido a Centro de mayor complejidad, y el 10%
de pacientes fallecieron al primer dia de vida.

Conclusiones: Las malformaciones congénitas digestivas mas frecuentes fueron
las malformaciones anorrectales y la atresia intestinal. EI género masculino fue el
mas frecuente. La edad de diagndéstico predominante fue en pacientes de 1 dia de
vida. El método diagnostico mas usado fue la radiografia en combinacién con
ecografia. Las principales malformaciones asociadas fueron las -cardiacas,
seguidas por Trisomia 21 y malrotacion intestinal. En su mayoria se requiriO manejo
quirdrgico inmediato, el 22.5% se refiri6 a Centro de mayor complejidad y el 10%
fallecieron al primer dia de vida.



Summary

Introduction : Congenital digestive malformations are a small chapter in frequency
but important for their variety, which can give clinical manifestations at any age, from
birth to adulthood, they represent the third place in frequency of presentation, after
malformations of the cardiovascular system and central nervous system, the
prevalence rate of malformations of the gastrointestinal tract is 28 per 10000 live
births, being of great importance its diagnosis and early management because
many require surgical management or immediate intensive care, pathologies Most
frequently found are esophageal atresia, duodenal
atresia and anorectal malformations .

Objectives: To determine the clinical epidemiological characteristics of congenital
digestive malformations, in patients from 0 to 14 years of age, attended in the
Regional Teaching Hospital of Cajamarca, 2016-2017 period.

Methodology : This is a descriptive, retrospective, cross-sectional study , a
database was generated with data obtained from the clinical histories of patients
with congenital digestive malformations in a period of 2 years, obtaining tables and
graphs. s use of Microsoft Excel 2016 and SPSS 22 program.

Results: The total number of cases of congenital digestive malformations found
during 2 years was 40, being the most frequent anorectalmalformations and
intestinal atresia with 22.5% (9 cases) each, followed by hypertrophic pyloric
stenosis with 20% (8 cases), esophageal atresia with 17% (7
cases), gastroschisis with 10%, (4 cases) and the less frequent diaphragmatic
hernia with 8% (3 cases).

The total of congenital malformations found represent 17 cases per 10000 patients
attended from 0 to 14 years. The predominant gender was male with 65% (26
cases); the age of diagnosis was 45% (18 cases) on the first day of life, followed by
35% of patients diagnosed between 2 and 28 days, representing only 22.2% (2
cases) patients older than 1 year. The most used diagnostic method with 37.5% (15
cases) was the combination of thoracoabdominal radiography with abdominal
ultrasound. 32.5% (13) of patients had associated malformations, with cardiac
malformations being the main ones with 25%, in combination with Trisomy 21 in
10% of cases, 7.5% (3 cases) was associated with intestinalmalrotation and 2.5%
(1 case) presented VACTERL association. 67.5% (27 cases) of patients required
immediate surgery, 22.5% were referred to a more complex center, and 10% of
patients died on the first day of life.

Conclusions:  The were  more  frequent  congenital  digestive
malformations | as anorectal malformations and intestinal atresia. The masculine
gender was the most frequent.The predominant diagnosis age was in 1-day-old
patients. The most widely used diagnostic method was radiography in combination
with ultrasound. The main associated malformations were cardiac, followed by
Trisomy 21 and intestinal malrotation. In the majority, immediate surgical
management was required, 22.5% referred to a more complex center, and 10% died
on the first day of life.



Introduccion:

Las malformaciones congénitas se definen como el defecto estructural primario de
un organo, parte de él o zonas mas extensas del organismo, que resulta de una
alteracion inherente en el desarrollo y que se hace evidente al examen fisico del
recién nacido, o posterior al nacimiento, constituyen una de las 10 primeras causas
de mortalidad infantil, y en paises latinoamericanos ocupa el segundo lugar como
causa de muerte en menores de un afio de edad y representa del 2% al 27% de la
mortalidad infantil. (1, 2)

Las malformaciones congénitas del aparato digestivo son un capitulo pequefio en
frecuencia pero importante por su variedad, que pueden dar manifestaciones
clinicas a cualquier edad, algunas ya desde el nacimiento o la infancia, mientras
gue otras aparecen como una imagen insospechada o se manifiestan en la edad
adulta, representan el tercer lugar en frecuencia de presentacion, luego de
malformaciones del sistema cardiovascular y sistema nervioso central, con
incidencia parecida a las malformaciones congénitas del sistema osteomuscular.
(3. 4)

La prevalencia de las malformaciones del tracto gastrointestinal es de 13 por cada
10000 nacidos vivos, siendo de suma importancia su diagnéstico y manejo
temprano debido a que muchas de estas patologias requieren manejo quirdrgico o
de cuidados intensivos inmediato. (5) Las malformaciones congénitas digestivas
seran clasificadas en atresias esofagicas y gastrointestinales, defectos de rotacion
y defectos de pared abdominal, siendo en general las patologias mas
frecuentemente encontradas; la atresia esofagica, atresia duodenal, hernia

diafragmatica, onfalocele, y las malformaciones anorrectales. (7)



|. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

1. EL PROBLEMA CIENTIFICO Y LOS OBJETIVOS:

1.1. Definicion y delimitacion del problema:

Se describe como malformaciones congénitas al defecto estructural primario de un
organo, parte de €l o zonas mas extensas del organismo, que resulta de una
alteracién inherente en el desarrollo y que se hace evidente al examen fisico del
recién nacido, o posterior al nacimiento, cuando se hace patente el defecto
funcional de un érgano interno afectado anatomicamente. (1)

Las malformaciones congénitas constituyen una de las 10 primeras causas de
mortalidad infantil, y en paises latinoamericanos ocupa el segundo lugar como
causa de muerte en menores de un afio de edad y representa del 2% al 27% de la
mortalidad infantil. (2)

Las malformaciones congénitas del aparato digestivo son un capitulo pequefio en
frecuencia pero importante por su variedad, que pueden dar manifestaciones
clinicas a cualquier edad, algunas ya desde el nacimiento o la infancia, mientras
gue otras aparecen como una imagen insospechada o se manifiestan en la edad
adulta. (3)

En estudios de incidencia de malformaciones congénitas, las malformaciones del
aparato digestivo representan el tercer lugar en frecuencia de presentacion, luego
de malformaciones del sistema cardiovascular y sistema nervioso central, con
incidencia parecida a las malformaciones congénitas del sistema osteomuscular.
(4)

La prevalencia de las malformaciones del tracto gastrointestinal es de 13 por cada

10000 nacidos vivos, siendo de suma importancia su diagnéstico y manejo



temprano debido a que muchas de estas patologias requieren manejo quirdrgico o
de cuidados intensivos inmediato. (5)

En general las malformaciones del aparato digestivo no son hereditarias y no existe
mayor riesgo de repeticion en la hermandad; sin embargo, se conocen familias en
qgue han presentado un patrén de herencia autosémica recesiva. La evidencia
acerca de factores exdgenos que puedan causarlas es muy limitada y, a pesar de
gue varios han sido sugeridos, ninguno ha sido probado (6)

Las malformaciones congénitas digestivas seran clasificadas en atresias
esofagicas y gastrointestinales, defectos de rotacion y defectos de pared
abdominal, siendo en general las patologias mas frecuentemente encontradas; la
atresia esofégica, atresia duodenal, hernia diafragmética, onfalocele, y las

malformaciones anorrectales (7)

1.2.  Formulacién del problema
¢, Cuales son las caracteristicas clinico epidemioldgicas de las Malformaciones
congénitas digestivas en pacientes de 0 a 14 afios atendidas en el Hospital

Regional Docente de Cajamarca, periodo 2016- 20177

1.3. Justificacion

Las malformaciones congénitas digestivas (MCD) son un capitulo pequefio en
frecuencia pero importante por su variedad, en el Hospital Regional Docente de
Cajamarca no se han realizado estudios acerca de este tema ni en neonatos,
lactantes o nifilos mayores, de ahi la importancia de desarrollar este tema, obtener
el nimero de casos anuales; la frecuencia de cada una de las patologias que
constituyen las MCD, edad de presentacion clinica y diagnostico, género en el que
se presenta mas; si existieran antecedentes que constituyan factores de riesgo para

el defecto, procedencia de los casos diagnosticados, ya que contribuirian a tener
10



un enfoque epidemioldgico de pacientes atendidos en el Hospital Regional Docente

de Cajamarca, y de esta manera servir de referencia en estudios futuros.

Este estudio es importante porque se describen las caracteristicas clinicas de
pacientes de 0 a 14 afios con malformaciones congénitas digestivas del Hospital
Regional Docente de Cajamarca y se hace énfasis en la utilidad de efectuar un
buen examen clinico del paciente, ya sea recién nacido, o que acude por
consultorios externos o emergencia, ya que estas alteraciones pueden dar
manifestaciones clinicas a cualquier edad, algunas ya desde el nacimiento o la
infancia, mientras que otras aparecen de manera tardia, en cuanto al diagndstico
si se requirié solo una inspeccidon minuciosa o solicitar exdmenes auxiliares de
imagenes, la clasificacion, anomalias asociadas y de esta manera brindar un mejor

tratamiento inicial oportuno.

Las patologias congénitas digestivas requieren de un diagnéstico y manejo
temprano debido a que muchas de éstas, requieren manejo quirirgico o de
cuidados intensivos inmediato (8), por lo se requiere que el personal de salud del
HRDC conozca sobre el tema y se planteen estrategias futuras en cuanto a

recursos y conductas operativas para disminuir la morbimortalidad de los pacientes.

Se describe el tipo de manejo inmediato que se realiz6 en cada una de las
patologias, ya sea médico, quirurgico o referencia a centro de mayor complejidad,
en pacientes de 0 a 14 afos atendidos en el Hospital Regional Docente de

Cajamarca en el periodo 2016-2017.

En general son pocos los estudios realizados en el Peru respecto a caracteristicas
clinico epidemioldgicas, de malformaciones congénitas digestivas, que aunque se
presentan pocos casos, pueden ser graves, por lo cual deben plantearse

11



verdaderas estrategias para su manejo y asi evitar complicaciones mayores; asi
mismo proporcionar al paciente un mejor pronéstico de ser posible por una
intervencion eficaz con el instrumental necesario, con atencion inmediata y

oportuna.

1.4. Objetivos de la investigacion

a. Objetivo general:

v Determinar las caracteristicas clinico epidemiolégicas de las malformaciones
congénitas digestivas, en pacientes de 0 a 14 afos, atendidos en el Hospital
Regional Docente de Cajamarca, periodo 2016- 2017.

b. Objetivos especificos:

v Identificar a pacientes de 0 a 14 afios con malformaciones congénitas
digestivas atendidos en el Hospital Regional Docente de Cajamarca, periodo
2016-2017.

v Identificar los antecedentes perinatales de los pacientes con malformaciones

congénitas digestivas.

v Distribuir segin sexo y edad de presentacibn a los pacientes con
malformacion congénita digestiva.

v Identificar la procedencia de los pacientes con diagndstico de malformacién
congénita digestiva.

v Describir los tipos de malformaciones congénitas digestivas, de acuerdo a
las clasificaciones mas frecuentes de cada patologia.

v Describir el cuadro clinico presentado en las malformaciones congénitas
digestivas.

v Identificar los métodos diagndsticos utilizados en las diferentes patologias

quirdrgicas neonatales.
12



v' Determinar si las malformaciones congénitas gastrointestinales se asociaron
a otras malformaciones congénitas.

v Describir el manejo inmediato de las malformaciones congénitas digestivas,
ya sea quirargico o referencia a centro de Mayor complejidad

v' Determinar la mortalidad al primer dia de vida de pacientes con

malformaciones congénitas digestivas.

13



Il. MARCO TEORICO

2.1. Antecedentes del problema

Nazer H. Julio et al (Santiago de Chile, 1993) realizaron un estudio de
malformaciones del tubo digestivo de la maternidad del Hospital Clinico de la
Universidad de Chile, que forma parte del Estudio Colaborativo Latinoamericano de
Malformaciones congénitas (ECLAMC), se examinaron 124 324 nacimientos
consecutivos, encontrandose 149 recién nacidos con alguna malformacion del tubo
digestivo. La tasa resultante, de 11,98 por 10 000 nacidos vivos. La prevalencia de
las cuatro malformaciones mas frecuentes del tubo digestivo fueron: atresia de
es6fago, atresia anal, hernia diafragmatica y onfalocele. Respecto a los factores
asociados a las malformaciones congénitas digestivas, se encontraron una alta
proporcion de cesareas, edad materna mayor en los afectados, en especial en
atresia esofagica, antecedentes de dificultad para concebir. No se encontraron
diferencias en otras variables, como numero de embarazos previos,
consanguinidad, raza y distribucion por sexos. El promedio del peso de nacimiento
de los recién nacidos con defectos digestivas era significativamente menor, en
especial en atresia de eséfago y onfalocele. La letalidad fue 45,16%.

Riquel a y cols (Falcon- Venezuela, 1993) realiza un estudio sobre Cirugia
Neonatal, experiencia de 10 afios, Hospital General, Coro. Centro médico. Donde
se estudian las caracteristicas demograficas de la poblacion quirdrgica neonatal y
concluye: que de 109 pacientes, la patologia mas frecuente resultd ser la
obstruccion intestinal (27%), seguido de la estenosis hipertréfica del piloro (13%),
las anomalias diafragmatica (12%) y los defectos de la pared intestinal (7%). El

sexo masculino tuvo una predominancia absoluta en dicho estudio. (3)
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Méndez Manuel (Managua- Nicaragua 1994 — 1998) realiz6 un estudio acerca de
atresias intestinales en nifios en el Hospital Infantii Manuel de Jesus Rivera,
encontrando una letalidad del 100% para las atresias intestinales Il A, llIB y IV,
asociado a complicaciones postquirdrgicas, tales como sepsis nosocomiales y
neumonias asociadas a ventilador mecanico. .

Lépez Lisset (Managua-Nicaragua, 2010) realizé un estudio acerca de la evolucién
Clinico- Quirtrgica de los Neonatos con Malformaciones Gastrointestinales,
egresados del Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera, con 51 pacientes, en el cual las principales malformaciones
gastrointestinales encontradas fueron la atresia intestinal (44.1%) seguida de las
Malformaciones anorrectales (32.5%), atresias esofagicas(13.9%), enfermedad de
Hirschprung (4.6%) y la Malrotacion intestinal(4.6%). Las complicaciones mas
frecuentes segun el tipo de malformacion gastrointestinal tenemos en el caso de la
atresia esofagica: insuficiencia renal aguda (IRA), infeccién de herida quirdrgica, la
dehiscencia de anastomosis, insuficiencia respiratoria, En las malformaciones
Anorrectales se encontr6 predominio de infeccién de herida quirdrgica en un 42.8%.
3)

Hermann Silva Delgado, José Sanchez Arenas (Iquitos, 2011) realizaron un estudio
de Incidencia de anomalias congénitas en la red hospitalaria de Iquitos, de un total
de 10 374 nacimientos en los hospitales Apoyo lquitos, Regional de Loreto e lquitos
EsSalud en el 2010, se determiné en 277 de ellos anomalias congénitas (2,7%).
Las anomalias gastrointestinales mayores como el ano imperforado con una tasa
de presentacion de 5,78/10 000 nacimientos y de igual forma las atresias de tubo
digestivo que incluyeron atresias esofagica, duodenal, de yeyuno e ileon se

presentaron en 5,78/10 000. (9)
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Matovalle Ochoa C. (Ecuador, 2013) realiz6 un estudio desde enero del 2011 hasta
diciembre del 2012, en el Hospital José Carrasco Arteaga fueron atendidos 6196
pacientes pediatricos con malformaciones congénitas que al ser analizados por
aparatos y sistemas se encontré que las malformaciones gastrointestinales y los
polimalformados se ubican en primer lugar con un 20.9 %, seguidas por las
craneofaciales y cardiovasculares con un 15.3%. (2)

Lisseth Magaly Quispelaya Ascanio (Lima-Peru, 2015) Et. al, realiz6 una
investigacion cuyo objetivo general fue determinar los Factores prondsticos en
pacientes operados por malformacion anorectal en el Hospital Nacional docente
Madre nifio San Bartolomé 2008-2010, el niumero de casos con malformacion
anorrectal fueron 107, 37% de la poblacion estudiada fue de sexo femenino y el
63% de sexo masculino. El 96% egresaron en condicion de alta y el 4% fallecieron;
determind que en los neonatos diagnosticados con Malformacion anorectal (MAR),
se observa que no hay diferencia en la sobrevida entre MAR alta y MAR baja
(Pearson chi2 (1) = 0.1122 Pr = 0.738. Los pacientes con fistula rectouretral tienen
peor sobrevida seguido por los pacientes con fistula rectoperineal y los de mejor
sobrevida son los que presentan fistula rectovestibular (Pearson chi2(4) = 3.0234
Pr = 0.554), los pacientes con patologia genital tienen peor sobrevida, en relacion
a los pacientes sin patologia asociada, cuya sobrevida es alta ( Pearson chi2(7) =
8.0850 Pr =0.325, siendo factor de riesgo en pacientes operados por malformacion
anorectal, asi mismo determino que los pacientes sometidos a colostomia
sigmoidea evidencian mejor sobrevida comparado con los pacientes operados con

otra técnica quirargica (10).
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Nuri Gonzalez Ocampo (Toluca, estado de México 2017). Se realizé un estudio
“Prevalencia de malformaciones congénitas gastrointestinales en el Hospital
Materno Perinatal Ménica Pretelini Saenz durante el periodo de 2010 a 2015”en un
periodo de 6 afios, encontrandose que 94 pacientes tuvieron alguna malformacion
gastrointestinal, con una tasa de prevalencia puntual de 6 afios del 20.8 por cada
10,000 nacidos vivos, de acuerdo al tipo de malformacion congénita gastrointestinal
se encontré que la mas frecuente fue la atresia intestinal (42.5%), de las cuales la
atresia duodenal y la ileal fueron las mas frecuentes, seguidas por la atresia
yeyunal, en segundo lugar la malformacion anorrectal (40%), 50% con presencia
de algun tipo de fistula y 50% sin fistula; en tercer lugar la atresia esofagica

(12.76%), la menos frecuente fue la duplicacion intestinal. (11)

2.2. Bases teodricas

2.2.1. Definicion:

Las malformaciones congénitas digestivas constituyen un namero variable de
patologias, las que se presentan con mayor frecuencia son: atresia de eso6fago y
malformaciones anorrectales, ambas con una prevalencia de 0.7 por cada 1000
nacidos vivos, seguida por atresia y estenosis del intestino delgado con 0.35 casos por
cada 1000 nacidos vivos, en cuarto y quinto lugar la gastrosquisis y onfalocele con 0.33

y 0.30 casos por 1000 nacidos vivos. (7)

Si bien la mayoria de las malformaciones digestivas se presentan unicas, existe un
gran namero de ellas que son problemas parciales asociados a procesos generales,
asi tenemos la atresia de eséfago como parte del complejo sindrémico asociado a la

trisomia 13-15, el onfalocele como parte de la pentalogia de Cantrell. (12)
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Al relacionar las malformaciones congénitas con la edad de los pacientes los datos
mas relevantes fueron: La malrotacién intestinal y la Hipertrofia de Piloro predominante
en las edades de 29 dias a 6 meses con un 60%, la Hipertrofia de Piloro se detecta en

los primeros 3 meses de vida. (3)

El tubo digestivo proviene embriolégicamente del intestino primitivo. Este comienza a
formarse durante la cuarta semana, cuando el disco trilaminar se encorva en planos
longitudinal y transversal, transformando al embrion en un cilindro e incorporando la
porcién dorsal dentro del saco vitelino. Al comienzo el eséfago y la traquea estan juntos,
luego gracias al tabique traqueoesofagico se separan. Al principio el es6fago es corto,
pero rapidamente se alarga y alcanza su longitud relativa definitiva a la séptima
semana. Las alteraciones del desarrollo en esta etapa suelen producir atresia

esofagica.

Las atresias del intestino ocurren con mayor frecuencia en el duodeno y el ileon y se

deben a recanalizacion incompleta en el curso de la octava semana.

Las malformaciones anorrectales resultan del desarrollo anormal del tabique urorrectal,

gue da origen a atresia anorrectal con o sin fistula.

La hernia diafragmatica se origina también durante la octava semana de vida
embrionaria, y resulta de una fusién defectuosa de la membrana pleuroperitoneal con
otras proporciones del diafragma. Si una de las membranas queda sin fusionarse,
cuando el contenido intestinal regresa al abdomen desde el cordon umbilical (decima

semana), aquel se introduce en el térax (3).

Para mejor entendimiento y teniendo en cuenta las patologias mas frecuentemente
encontradas, las clasificaremos en 4 grupos: Atresias esofagicas y gastrointestinales,

Defectos de rotacion, Defectos de pared abdominal, Hernia diafragmatica
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A. Atresias esofagicas y gastrointestinales

a. Atresia esofagica:

La atresia de esdfago (AE) constituye una de las malformaciones congénitas con
tratamiento quirdrgico que se observa con mayor frecuencia en las unidades de
cuidados intensivos neonatales (UCIN), es definida como la interrupcion de la

continuidad esoféagica con o sin comunicacion con la via aérea. (13)

La AE es una malformacion congénita en la cual la luz esofagica se encuentra
interrumpida originando dos segmentos, uno superior y otro inferior. EI segmento
superior es un cabo ciego dilatado con una pared muscular hipertrofiada; por lo general,
este cabo se encuentra entre la segunda y la cuarta vértebra toracica. En contraste, la
porcién distal es un cabo atrésico con un diametro muy pequefio y una pared muscular
delgada, de longitud variable que se localiza algunas veces a 1-3 cm arriba del

diafragma.

La mayoria de los pacientes tienen una comunicacion anormal entre la trdquea vy el
esoéfago llamada fistula traqueoesofagica (FTE). Cuando la FTE se asocia con AE, la
fistula se ubica en la parte posterior de la traquea, justo arriba de la carina. Sin
embargo, cuando la FTE es aislada o es una fistula en H, puede estar presente en

cualquier nivel, desde el cartilago cricoide hasta la carina. (14)

v Epidemiologia

La AE es una malformacioén relativamente comun, con una incidencia aproximada de 1
por cada 2,500 a 4,500 nacidos vivos. Casi un tercio de los nifios afectados son

prematuros. (13)
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En estudios realizados en Latinoamérica, se ha demostrado mayor prevalencia de

atresia esofagica con predominio de pacientes de género masculino (11)

Aldn no existe un patron hereditario establecido. Se encuentran anomalias
cromosomicas entre 6—10% de los casos; las mas frecuentes son las trisomias 18 y

21. (13)

La AE se observa en un alto porcentaje de nacimientos prematuros o de neonatos con

peso bajo al nacimiento, presentando mayor mortalidad en este grupo. (11)

La etiologia es desconocida pero se considera que es multifactorial, incluyendo
factores genéticos y ambientales (14). La variante mas frecuentemente reportada es la
Tipo Il (atresia esofagica con fistula traqueoesofagica distal), con un porcentaje de 79

a 90% de los casos. (11)
v Clasificacion

La clasificacion original de Vogt (1929), modificada por Ladd en 1944 y Gross se sigue

utilizando hasta nuestros dias, son los tipos anatomopatologicos mas frecuentes (13).

Cuadro 1. Clasificacian de Vogt modificada por Ladd de la atresia de estfago®

Tipo de atresia ~ Caracteristicas Frecuencia
| Atresia del esofago con ambos cabos esofagicos ciegos sin fistula raqueoesofagica 5-8%
| Atresia del esdfago con fistula traqueosofagica superior y cabo inferior ciego 0.5-1%
ll Atresia del esofago con fistula traqueoesofagica inferior y cabo esofagico superior ciego 80-85%
VY Afresia del esofago can fistula raqueoesofagica en ambos cabos del esdfago 05-1%
V Fistula en H. Es una fistula fraqueoesofagica sin atresia de esofago 3-5%
V| Estenosis esofégica aislada 05-1%
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v Malformaciones asociadas:

Mas de la mitad de los pacientes con atresia esofagica presentan otras malformaciones
congénitas mayores. Las mas comunes son cardiacas (35%), especialmente el defecto
septal ventricular y la tetralogia de Fallot, genitourinarias (24%), gastrointestinales
(24%), esqueléticas (13%) y del sistema nervioso central (10%). La asociacion de
algunas de estas anomalias se denomina asociacion VACTERL (Vertebrales,
Anorrectales, Cardiacas, Traqueales, Esofagicas, Radiales, renales, y de extremidades

y se presenta con una frecuencia aproximada de 10%. (13,15)

v" Cuadro clinico

La atresia esofagica debe sospecharse durante la atencién inmediata del RN cuando
hay dificultad del paso de la sonda para verificacion de la permeabilidad esofagica,

deteniéndose alos 11 a 12 cm.

Los datos clinicos en los recién nacidos son diversos como salivacién excesiva, por
rebosamiento del saco ciego, crisis de cianosis y asfixia, neumonia aspirativa por la
comunicacién entre la traquea y eséfago con dificultad respiratoria y distension

abdominal en los tipos lll, IVY V, en la tipo | se asocia a abdomen deprimido.

Por su parte, la FTE en H por lo general se manifiesta en el periodo de lactante con
episodios de tos durante la alimentacion, neumonia recurrente, episodios de cianosis

y distension abdominal intermitente, asi como excesiva flatulencia (13)

v Diagnéstico

o Diagnéstico prenatal: polihidramnios en el 30% de la atresia esofagica con fistula

traqueoesofagica y en el 80% de las atresias esofagicas puras.

o Diagnéstico postnatal:
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En la radiografia simple de térax y abdomen se aprecia el detenimiento o “asa” de la
sonda radioopaca a nivel del es6fago entre la segunda y cuarta vertebra toracica. Asi
mismo se podran apreciar las malformaciones congénitas asociadas si las hubiera. Si
se observa aire en el abdomen se trata de atresia esofagica con fistula
traqueoesofagica distal tipo Ill, si hay ausencia de aire abdominal se trata de una

atresia esofagica completa sin fistula o tipo I.

Esofagograma: no se recomienda por la probabilidad de aspiracion del medio de

contraste.

v' Tratamiento:

El tratamiento quirargico tiene como objetivo el cierre de la fistula y la unién de los dos
bolsones esofagicos mediante anastomosis termino terminal; Cuando no es posible
realizar la anastomosis primaria, se opta por cerrar la fistula y realizar gastrostomia

con cierre definitivo diferido. (13)

v" Pronéstico

La supervivencia por lo general es buena, en la actualidad es superior a 90%. (12)

b. Estenosis hipertréfica del piloro (EHP)

La EHP es un trastorno que afecta a neonatos y lactantes en la que la porcion pilérica
del estbmago se encuentra anormalmente engrosada y se manifiesta como una

obstruccién al vaciamiento gastrico.

Corresponde a una hipertrofia progresiva del tramo pildrico del estdmago que provoca

una obstruccién del tramo gastrico. (17)

Existe hiperplasia e hipertrofia de la musculatura lisa de todo el antro gastrico, no sélo

del esfinter pildrico, hasta el inicio del duodeno. Afecta fundamentalmente a las fibras
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circulares, pero también a las longitudinales; sobreafiadiéndose a la estrechez del paso
el edema de la mucosa y los espasmos ocasionales que se producen. El antro queda
reducido a un estrecho canal que se obstruye facilmente. Existe hipertrofia
compensadora de la musculatura lisa del resto del estbmago para intentar mantener el

vaciado gastrico. (12)

v' Epidemiologia

La estenosis hipertrofica de piloro tiene una prevalencia de 2-5 casos por cada 1000
nacidos vivos, afecta tipicamente a lactantes pequefios, se presenta entre las 2 y 8

semanas de edad, con un pico entre 3-5 semanas. (16)

Es 4-5 veces mas frecuente en varones que en mujeres, con una mayor incidencia en

primogénitos, y en madre con menor edad materna.

Se describe cierta predisposicién familiar, los hijos de madres que padecieron el

problema tienen un riesgo 10 veces mayor de sufrirlo.

Constituye la principal causa de cirugia en los primeros 6 meses y la segunda en los

primeros 2 meses (12 hernia inguinal). (18)

v" Cuadro clinico

Clasicamente se presenta en lactantes a término entre 2-8 semanas de vida con
vomitos lacteos en proyectil, usualmente posterior a la alimentacion o de forma
intermitente, sin pérdida de apetito. Aunque la sintomatologia puede presentarse ya en
la primera semana o retrasarse hasta los 4 meses de edad. Si hay persistencia de
cuadro puede ocasionar deshidratacion y alcalosis metabdlica hiperclorémica, pérdida

de peso, peristalsis activa, palpacién de oliva pilérica. Alrededor del 2% de pacientes
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presenta ictericia, que se resuelve tras el tratamiento quirdrgico de manera

espontanea. (18)
v Diagnéstico:

El diagnéstico se realiza en base al cuadro clinico, apoyandose en los estudios de

imagenes.

La ecografia abdominal es la técnica estandar para el diagndstico, proporcionando una
sensibilidad de casi 100%. Los criterios ecograficos de estenosis hipertrofica de piloro
consisten en la longitud del canal pilérico mayor a 16 mm, diametro del masculo pilérico

mayor de 14mm, y el grosor del musculo pilérico superior a 4mm.

Estudio es6fago-estomago-duodeno contrastado: puede solicitarse en casos en que la
ecografia abdominal no sea concluyente. Muestra un canal pilérico anormalmente

estrechado y alargado, o signo de la cuerda.

v" Tratamiento

Tratamiento definitivo Pilorotomia longitudinal extramucosa que permite el rapido

reinicio de la alimentacion. (18)

c. Atresia del intestino delgado (Al)

Atresia y estenosis duodenal:

La atresia duodenal es el defecto congénito de la continuidad del duodeno, se
caracteriza por la interrupciéon completa de la luz digestiva a nivel de la segunda porcién
del duodeno, justo por debajo de la desembocadura de la via biliar, infravateriano en

dos tercios de los casos. (17)
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La estenosis duodenal corresponde a un estrechamiento en forma de fino diafragma
mucoso intraluminal, con un orificio central que deja pasar un pequefia cantidad de
contenido gastroduodenal y que también se sitia a nivel de la segunda porcion del
duodeno. En este caso, la via biliar desemboca en el mismo borde del diafragma. A
veces, la localizacion es mas distal, en la tercera porcion del duodeno, y el diafragma

se puede prolapsar en forma de membrana hasta el angulo duodenoyeyunal. (19)
v' Epidemiologia:

Segun los datos del EUROCAT [3], la frecuencia media evaluada a partir de 34 centros
europeos fue, en el periodo 1997- 2002, de 1,23 por cada 10.000 nacimientos; se
dieron tasas bastante mas elevadas, como 3,75 en algunos centros de Irlanda, 3,01 en
Alemania y 2,08 en Paris, en promedio se calcula una incidencia estimada de 1 por

cada 10000 nacidos vivos.
Debe sefialarse que la frecuencia de la malformacion es la misma en ambos sexos.
El 60% de atresias duodenales se asocian a prematuridad.

Entre las malformaciones asociadas mas frecuentes tenemos que un 30 % se asocian
a Sindrome de Down, se pueden asociar otras anomalias digestivas, como una atresia

esofagica, que tiene lugar en un 7% de los casos. (19)
v' Clasificacion:
Tipo I: membrana mucosa que ocluye la totalidad de la luz duodenal.
Tipo II: extremos atrésicos duodenales unidos por un cordon fibroso.

Tipo lll: separacion completa de los dos extremos del duodeno atrésico.
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v" Cuadro clinico

En la etapa prenatal puede existir polihidramnios por la obstruccion intestinal alta.

Todo tipo de atresia intestinal provoca un cuadro de obstruccién intestinal en el
neonato, se caracteriza por vomitos biliosos (80%) en atresias infravaterianas y de

contenido gastrico: por encima de la ampolla de Vater. (19)

En el examen fisico se observa distensién epigastrica con depresion del resto del

abdomen.

Dicho cuadro clinico conlleva a afectacién nutricional. (12)

v' Diagnostico:

Ecografia prenatal: polihidramnios e imagen ecografica de doble burbuja.

La imagen caracteristica en doble burbuja en la radiografia simple de abdomen
confirma el diagndéstico. Si hay paso de algo de gas al intestino distal hay que pensar

en una estenosis duodenal.

Serie es6fago-estomago- duodeno contrastada: en caso de obstrucciones parciales.

v Tratamiento:

La duodenoduodenostomia es el tratamiento quirdrgico mas habitual (16)

Atresia yeyunal e ileal

Se define como el defecto congénito de la continuidad del intestino delgado, que puede

localizarse en cualquier punto del yeyuno y, con menos frecuencia, en el ileon. (17)

Las atresias del intestino delgado se caracterizan por una interrupcién de su

continuidad, relacionada con un defecto de formacién o involucibn de una zona
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intestinal debida a accidentes vasculares mesentéricos intrauterinos responsables de
isquemia o necrosis de un segmento digestivo que se produce después de la

organogénesis. (19)

v' Epidemiologia

Segun los datos del EUROCAT, se estima que la presentacion de atresia de intestino
delgado es de 2,11 por cada 10.000 nacimientos. Ademas, existen formas familiares
de atresia del intestino delgado. Se trata de atresias multiples, desde el piloro hasta el

recto, y de transmision autosomica recesiva. (19)

v" Clasificacion

Tipo I: membrana mucosa que ocluye la totalidad de la luz intestinal.

Tipo Il: extremos intestinales ciegos unidos por un cordoén fibroso.

Tipo lll: se subdivide en:

Tipo llla: separacion completa de los dos extremos atrésicos con defecto

mesentérico.

Tipo llIb: atresia yeyunal con intestino corto y una gran brecha mesentérica que
separa el bolsén ciego proximal del distal, el cual pende de un mesenterio muy
corto y tiene una irrigacion retrograda precaria (deformacion en arbol de navidad

0 en cascara de manzana).

Tipo IV: atresias intestinales multiples.

v" Cuadro clinico

Se presenta con cuadro de obstruccion intestinal en los primeros dias de vida. Los
vomitos biliosos asociados a un meteorismo masomenos importante dependiendo de
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la localizacion del obstaculo aparecen en las primeras 24-48 horas de vida. Ademas
distension abdominal y falta de emision de meconio. Puede existir polihidramnios en la

etapa prenatal. (12)
v Diagnéstico

En la radiografia simple de abdomen se observa dilatacion de las asas intestinales sin

aireacion colica con multiples niveles hidroaéreos de acuerdo al nivel de atresia. (17)

El enema contrastado puede solicitarse para diagnéstico diferencial o descarte de

asociacion con atresia de colon.

v" Tratamiento

El tratamiento quirdrgico por laparotomia exploratoria permite precisar el tipo de atresia

y su localizacion. (19)

v Malformaciones asociadas

A diferencia de la atresia duodenal, éstas son infrecuentes en caso de atresia del resto
del intestino delgado, y sobre todo, en sus formas distales. A menudo se trata de nifios
hipotroficos para la edad gestacional. Sin embargo, ante cualquier atresia del intestino
delgado habra que buscar una posible mucoviscidosis que en el 13% de casos,

produce complicaciones intestinales asociadas. (19)

d. Atresiacodlica

La atresia de colon es un defecto congénito en el que no hay continuidad del intestino

grueso.
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Lo mismo que en la atresia del intestino delgado, se pueden observar varios tipos de
atresia colica, en funcion de que la interrupcion de la continuidad del colon sea

completa o no.

En general, el resto del intestino proximal es normal, por lo que el prondstico suele

resultar mas favorable que el de las atresias del intestino delgado. (19)

Cuando ademas existe una atresia del intestino delgado asociada, se observan

atresias multiples de caracter polimalformativo, hereditario y letal. (12)

v' Epidemiologia

La atresia colica es muy inusual, ya que representa alrededor del 10% de las atresias
digestivas, y las series recogidas en la literatura incluyen pocos casos. Su incidencia

aproximada es de un caso por cada 20.000 nacimientos. (19)

v" Clasificacion:

Tipo I: membrana mucosa que ocluye la totalidad de la luz coldnica.

Tipo II: extremos atrésicos unidos por un corddn fibroso.

Tipo IlI: separacion completa de los dos extremos del colon atrésico con defecto del

mesocolon en forma de V.

v" Cuadro clinico:

Se presenta con cuadro de obstruccién intestinal distal en los primeros dias de

vida.

Se presentan vomitos, distension abdominal y falta de eliminacién de meconio.
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v Diagnoéstico:

Radiografia de abdomen: multiples niveles hidroaéreos de acuerdo al nivel de la

atresia. Intestino grueso dilatado.

e. Malformaciones anorrectales

Las malformaciones anorrectales (MAR) representan un complejo grupo de anomalias
congénitas secundarias al desarrollo anormal del conducto anorrectal durante la

embriogénesis. (20)

Las malformaciones anorrectales comprenden un amplio espectro de enfermedades,
gue pueden afectar a nifios y nifias, e involucran el ano distal y el recto, asi como los
tractos urinario y genital. Incluyen alteraciones de buen prondstico funcional, en las
cuales los nifios, después de una operacidén adecuada, pueden disfrutar de una buena
calidad de vida, hasta malformaciones complejas que aun recibiendo una operacion

técnicamente correcta, los nifios sufrirdan de secuelas funcionales por toda su vida (21).

Las malformaciones anorrectales se definen por la relacién del recto con este complejo

e incluyen diversos grados de estenosis hasta la atresia completa (6).

v' Epidemiologia:

A nivel mundial las malformaciones anorrectales (MAR) constituyen 25% de las
malformaciones digestivas y son una de las causas de la obstruccion intestinal en el
recién nacido con una frecuencia de uno de cada 4,000 a 5000 nacidos vivos (22).

Existe un ligero predominio masculino con una relacion de 1.4:1 (23).

Alrededor de un tercio de casos se da de manera aislada y el resto esta asociado con

otras anomalias congénitas. (24)
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La anomalia mas frecuente en el sexo femenino es la fistula recto vestibular y en el

sexo masculino es el ano imperforado con fistula rectouretral (24).

v’ Etiologia:

La etiologia de las MAR es desconocida, probablemente multifactorial (20).

Ademas de los trastornos genéticos, la literatura reciente ha identificado un patrén de

herencia familiar para MAR.

Las trisomias 8 y 21, y el sindrome de X fragil son algunos de los Sindromes que se

ha demostrado que tienen asociados MAR (20)

v Factores de riesgo asociados:

La evidencia sobre los factores de riesgo para MAR de los estudios epidemiolégicos
es todavia muy limitada, los pocos estudios disponibles indican que el tabaquismo
paterno y el sobrepeso materno, la obesidad y la diabetes se asocian con mayores
riesgos (5). También se ha descrito que el consumo de benzodiacepinas, en concreto
el lorazepan, aumenta el riesgo de atresia anal. Se han sugerido asi mismo alcohol,
drogas Ilicitas, fiebre en el primer trimestre del embarazo, agentes infecciosos
(citomegalovirus y toxoplasma), radiaciones electromagnéticas, exposicion a

teratdgenos ocupacionales (20)
v Malformaciones asociadas

Del 28 al 72% de los pacientes con MAR presentan una o mas anomalias asociadas
(6), las principales son anomalias genitourinarias, junto con anomalias del sacro.
Con frecuencia, este complejo recibe la denominacion de sindrome de regresion

caudal (21).
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Esta malformacion también se asocia a anomalias cromosdmicas como el sindrome
de Down, trisomia 18 y 13 (25). Los sindromes o anormalidades cromosémicas

estan presentes en el 9%.(13)

Otras anomalias asociadas frecuentes son las denominadas VACTERL: Anomalias
de la columna vertebral o vértebras (V), malformaciones anorrectales (A),
anomalias cardiacas congénitas (C), atresia esofagica / fistula traqueoesofagico

(TE), anomalias renales y urinarias (R) y lesiones en los miembros (L). (15)
v' Clasificacion

La clasificacion de Krickembeck distingue 5 tipos de fistulas, es la mas utilizada

actualmente

Clasificacion de Krickembeck

Clasificacion de Krickembeck

Masculino Femenino
Con fistula Con fistula
Fistula rectoperineal Fistula rectoperineal
Fistula rectoureteral bulbar Fistula rectoureteral vestibular
Fistula rectoureteral prostatica Fistula rectovaginal
Fistula a cuello vesical Cloaca
Sin fistula Sin fistula
Atresia de recto Atresia de recto
Complejas Complejas

Anorectal Malformations, Elsevier 2012 (7)
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v Examen fisico

La exploracién de un recién nacido incluye la inspeccién del periné, la ausencia de un
orificio anal en la posicidn correcta obliga a realizar una evaluacion mas detallada, las

formas leves de ano imperforado se denominan estenosis anal (20).

La posicion normal del ano en el periné es aproximadamente en el punto medio

(cociente 0,5) entre el céxis y el escroto o el introito (17).

Si no son visibles el ano ni la fistula, puede haber una lesién baja o0 un «ano cubierto»,

con unas nalgas bien formadas y con frecuencia un rafe engrosado o «asa de cubo”
(6)

El ano tiene un aspecto normal, pero el recién nacido presenta una distension
abdominal sin emisién de meconio. Se debe comprobar la permeabilidad del ano

introduciendo una sonda rectal. (17)

Puede haber una imperforaciébn o una estenosis anal. Si el obstaculo tiene una

localizacion mas alta, se trata de una atresia rectal (2% de las MAR) (27)

El ano tiene una localizacion o tamafio anormal, o bien esta ausente: se deben

distinguir dos situaciones clinicas diferentes en funcion del sexo:

v" En los nifios: Se debe esperar al menos 24 horas, que es el tiempo necesario
para que el aire y el meconio lleguen al fondo de saco rectal, poniendo en
tension éste y la fistula. Durante este plazo, se debe perfundir al recién nacido
y colocar una sonda nasogastrica. Mediante la exploracién minuciosa del
periné, se busca una fistula perineal localizada en la porcién anterior del periné,

desde el escroto hasta la raiz del pene (26).
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v' En las nifias: Si la exploracién fisica no muestra la existencia de un Unico orificio
en el periné, se puede establecer el diagndstico de malformacion cloacal (MAR

alta) (26).

Si en la exploracion fisica se observan dos orificios en el periné (orificios uretral y
vaginal), el diagndstico de fistula rectovaginal es el mas probable aunque sea

infrecuente (26).

La inspeccién clinica del periné ofrece suficiente informacion al cirujano para poder
orientar el tipo de MAR en el 80-90% de los nifilos y en un 90% de las nifias y, por tanto,
valorar la necesidad de realizar una colostomia de descarga previa al tratamiento

definitivo (28).

Buscar malformaciones asociadas: es indispensable, ya que estan presentes en el 28
al 72% de los casos. El clinico deberia introducir una sonda nasogastrica para

identificar la atresia esofagica y deberia realizar un ecocardiograma (23).

Los estudios de imagen en los primeros 2 dias de vida deben incluir la radiografia del
térax, la columna vertebral y la pelvis, junto con los cardiacos, perineales, abdominales,

pélvicos y de la columna vertebral para detectar posibles anomalias (28).

Examenes auxiliares:

Los estudios de imagen juegan un papel clave en la evaluacion inicial de las MAR, no
so6lo permiten su clasificacion sino también facilitar la identificacion y la determinacion

de la gravedad de las anomalias asociadas (27).

La mayoria de las MAR se detecta por primera vez al nacer. En este punto, una de las
preocupaciones mas relevantes es establecer la indicacion para una colostomia

temprana (6).
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La radiografia lateral transversal a las 24 horas de vida (para dar tiempo a que el
intestino se distienda con el aire deglutido) con un marcador radiopaco en el periné
puede mostrar una lesion baja al poner de manifiesto la burbuja de gas renal a menos
de 1 cm de la piel perineal. Una radiografia simple de todo el sacro, que englobe ambas
alas iliacas, es esencial para identificar las anomalias sacras y la idoneidad del sacro

(17).

Cuando se realiza por manos experimentadas, la ecografia perineal es un excelente
meétodo para evaluar la localizacion de la bolsa rectal distal y la anatomia y localizacion

de cualquier fistula rectoureteral (6)

La mayoria de los autores recomiendan cistouretrografia miccional para todos los
pacientes, independientemente del tipo de MAR, ayuda a los médicos a tomar las

decisiones mas apropiadas sobre la terapia inicial (28).

El colostograma distal a presion es la técnica de imagen mas eficaz para demostrar las
fistulas, es la prueba diagnostica post colostomia imprescindible antes de realizar la
cirugia definitiva de las mismas, sencilla y precisa, con minimos riesgos, define la
anatomia alterada de este complejo malformativo y permite la localizacion de la fistula

asociada entre el bolson rectal y aparato genitourinario (28).

Existen examenes diagnosticos especificos de acuerdo al tipo de fistula en

malformacion anorrectal (22).

B. Defectos de rotacion

g. Malrotacion intestinal

La rotacion y fijacion del intestino tiene lugar dentro de los tres primeros meses de la

vida fetal. En los estadios mas precoces el tubo digestivo es un conducto Unico
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desarrollado fuera de la cavidad celémica que tiene que irse diferenciando en sus
diferentes tipos, y establece una serie de rotaciones para adaptarse a sSu nuevo
habitaculo dentro de la cavidad abdominal. Si estas rotaciones se realizan de forma
patoldgica, o existen factores extrinsecos que imposibilitan la fijacion normal de este
intestino, se producen las llamadas malrotaciones intestinales, de las que se estudian
diferentes tipos pero que todas ellas pueden provocar obstruccion intestinal en la época

neonatal con mayor o menor precocidad.(12)
v Clasificacion

o Malrotacion tipo I: Situacion de “No Rotacion” se denomina también “meso
comun”. En esta situacion el intestino se encuentra sin fijar, el duodeno es anterior
a los vasos mesentéricos y el colon esta absolutamente libre, sin fijacién alguna.
Se encuentra con frecuencia en defectos congénitos de la pared anterior del
abdomen (onfalocele, gastrosquisis) y también en hernias diafragmaticas. La
complicacion mas grave y frecuente de esta situacion el volvulo intestinal. En
estas ocasiones el cuadro clinico es muy grave, la sintomatologia es aguda con
obstruccion intestinal completa, hemorragias, etc; y aun interviniéndose con

urgencia la mortalidad es muy alta.

o Malrotacion tipo Il: En este caso el duodeno no llega a colocarse en su posicion
normal y su rotacién se produce sin pasar por debajo de los vasos mesentericos.
Se suele acompafiar de bandas fibrosas (de Ladd) que desde el parietocolico
derecho llegan a la raiz del meso y comprimen el duodeno a su paso, obstruyendo

su luz de manera extrinseca.

o Malrotacién tipo lll: En este tipo se produce un defecto de rotacion mas complejo.
Existen subdivisiones de este grupo, aungue en sintesis podemos encontrar
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hernias de delgado formadas con repliegues peritoneales con el mesocolon o
parietocélico derecho que forman las llamadas hernias paraduodenales o

mesocolicas, que provocan la obstruccion del intestino delgado.

o Rotacion incompleta del colon: En estos casos el ciego aparece debajo del higado
o adherido a él. Existen bandas fibrosas que comprimen el duodeno y provocan

su obstruccién. (17)
v Diagnostico

El estudio radioldgico con contraste nos ayudara al diagnostico, visualizando la rotacion
duodenal, y el enema opaco nos ayudara a demostrar la situacién del colon. La

radiologia nos demostrara muy escaso aire intestinal.

La colocacion de una sonda nasogastrica demostrara la existencia de sangre oscura o

en posos de café. (3)
v Tratamiento

En caso de vélvulo el cuadro clinico es muy grave, el estado general esta afectado y el
neonato cae en shock con rapidez al sufrir compromiso vascular intestinal. No se debe
perder tiempo en exploraciones complementarias que no sean estrictamente

necesarias.

En caso de vélvulo se realizar una laparotomia amplia con devolvulacion del intestino

y reseccion intestinal si es necesario.

En caso de Malrotacion simple, sin volvulo, se deben seccionar las bandas que

comprimen el duodeno u otras visceras. (17)
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C. Hernia diafragmatica
Es la presencia de visceras abdominales en la cavidad toracica. (12)
Clasificacion segun su localizacion:

o Postero-lateral o de Bochdalek (la mas frecuente).

o Anterior o de Morgagni (12)

v Epidemiologia
La prevalencia de hernia diafragmatica es de 1/2000-5000 recién nacidos vivos.
En la presentacion de la hernia diafragmatica, el 80% afecta al lado izquierdo.
El 20% de hernias diafragmaticas se asocia a otras malformaciones. (12)

v Cuadro clinico
Epoca prenatal condiciona a Hipoplasia pulmonar y desplazamiento mediastinico.

La hernia diafragmatica en el recién nacido se presenta al examen fisico con un Torax
abombado, abdomen excavado y distrés respiratorio que empeora paulatinamente.

(12)
v Diagnostico

Se puede realizar el diagnéstico prenatal de hernia diafragmatica con Ecografia

obstétrica

Al examen fisico, en la auscultacién: desplazamiento del latido cardiaco al lado
contrario a la hernia, ausencia de murmullo vesicular en el hemitérax afecto y presencia

de ruidos hidroaéreos en ese lado.
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En la Radiografia de Torax y abdomen se observan Imagenes aéreas quisticas en

hemitérax con aire escaso en abdomen. (12)

D. Defectos de pared abdominal

B. Onfalocele y Gastrosquisis

Ambos procesos son trastornos en la oclusién de la pared abdominal anterior, se
producen entre la 62 y 10% semana de gestacion y dan lugar a malformaciones
generalmente graves. La incidencia combinada es de 1/4000 recién nacidos Vivos,
siendo el onfalocele 2 a 3 veces mas frecuente que la gastrosquisis. Un tercio de los
recién nacidos con onfalocele presentan asociacién con alteraciones cromosomicas.

(29)
v Onfalocele

Se produce por una regresién incompleta de las asas intestinales a la cavidad
abdominal. Da a lugar a la protusién de un delgado saco, compuesto por tres capas:
peritoneo, gelatina de Wharton y membrana amniética, lleno de contenido abdominal a
través de un defecto de tamafio variable en la region umbilical. EI cordon umbilical sale

a partir del saco.

Epidemiologia

Afecta aproximadamente a 1 de cada 3,000 embarazos. La mayoria son casos

esporadicos con un riesgo de recurrencia menor del 1%.

Hasta el 70% asocia otras malformaciones o sindromes genéticos. Un 40% de los
casos tienen cromosomopatias, principalmente trisomias 13, 18 y 21, Sindrome de
Turner y triploidia y un 50% se acompafian de otras malformaciones (cardiacas,

musculoesqueléticas, urinarias y del sistema nervioso).

39



Diagnostico

Se basa en el hallazgo ecografico intrauterino de una protrusion de visceras a través
del anillo umbilical cuyo saco herniario estd cubierto por amnios y peritoneo,

visualizandose en su vértice la emergencia de los vasos umbilicales. (29)

v Gastrosquisis

Se produce por un fracaso en la vascularizacién de la pared abdominal con una

disolucién incompleta de la vena umbilical derecha.

El defecto de la pared suele ser de 2 a 4 cm de didmetro, es lateral al cordén
umbilical normal, casi siempre derecho y no tiene saco. Se puede asociar a atresias

intestinales.

Epidemiologia

Varia de 1 a 5 por cada 10,000 nacidos vivos y esta en aumento.

Los factores de riesgo asociados son edad materna joven, primigravidez, bajo peso
materno, bajo nivel socioeconémico, cambio en la paternidad, tabaco, alcohol y
sustancias vasoactivas (descongestionantes nasales, cocaina, AAS, ibuprofeno). Una

contribucion genética parece ser cada vez mas importante.

Es una anomalia esporadica. No existe asociacion a defectos cromosOmicos ni una

tendencia familiar establecida, por lo que el riesgo de recurrencia es bajo.

El 14% de los casos se asocia a otras anomalias, sobre todo cardiovasculares, del

sistema nervioso, renales y de las extremidades.

Diagndstico: Hallazgo ecografico de asas intestinales que flotan libremente en la

cavidad amnidtica sin una membrana que las cubra. (29)
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Tratamiento

Sonda nasogastrica con aspiracion continua suave, conservacion del calor corporal y

proteccion del contenido extruido cubriéndolo con compresas humedecidas con suero

salino caliente o con una pelicula plastica El tratamiento quirargico se realiza tras la

preparacién y su objetivo es reponer el contenido en la cavidad abdominal y cerrar el

defecto de la pared. (12)

2.3.

Definicion de términos basicos
Malformacion o defecto congénitos (MC): Es la formacion deficiente del tejido
gue resulta de un desarrollo anormal y de origen intrinseco. Se debe a
alteraciones en el desarrollo morfolégico, estructural, funcional, o molecular del
embrion (15).
Estenosis: corresponde a un estrechamiento de la luz de un conducto. (19)
Atresia: interrupcién completa de la luz de un conducto. (19)
Fistula: Trayecto patolégico congénito o adquirido que comunica de forma
anormal dos 6rganos o tejidos entre si, 0 bien un 6rgano o tejido con el exterior
del organismo (25).
Malformacion congénita asociada: 1 o mas defectos al nacimiento que

acompafian a otra malformacién de tipo congénita.
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2.4.

v Hipotesis

Hipotesis

Las Malformaciones congénitas digestivas en pacientes de 0 a 14 afios atendidas

en el Hospital Regional Docente de Cajamarca, periodo 2016- 2017, son diversas

y cada una presenta caracteristicas epidemiolégicas y clinicas particulares.

v Hipotesis nula

Las Malformaciones congénitas digestivas en pacientes de 0 a 14 afios atendidas

en el Hospital Regional Docente de Cajamarca, periodo 2016- 2017, no son

diversas y no presentan caracteristicas epidemiologicas y clinicas particulares.

2.5.

Definicién de variables

Para el presente estudio se utilizardn variables cuantitativas y cualitativas, con

escalas de medicion nominales y ordinales

momento  del
parto

Recién nacido
postérmino:
mayor a 40

semanas

Variable Definicién Definicién Tipo de | Escala de | indicadores
conceptual operacional variable medicion
Edad del | Recién nacido | cuantitativa Semanas de | Recién nacido
neonato pretérmino: gestacion pretérmino
comprendida menor a 37 (RNPT)
desde la | semanas al Recién nacido
concepcion momento  del a término
hasta el parto parto (RNT)
Recién nacido Recién nacido
Edad término: mayor postérmino
gestacional o igual a 37
semanas al

42



Edad Edad materna | cuantitativa intervalo Menor a 18
cronolégica en | registrada en afios
anos historia clinica 19-25 afios
Edad materna | cumplidos por 26-34 afios
la_ madre al Mayor a 35 afos
momento  del
parto
Caracteristicas | Sexo registrado | Cualitativa nominal Masculino
Sexo Genotipicas al | en la historia Femenino
nacer clinica
Tiempo de vida | Edad registrada | cuantitativa intervalo 0-1 dia
en afios al|en historia 2-28 dias
edad momento  de | clinica 1-2 meses
estudio 3-11 meses
Mayor a 1 afio
Lugar del cual | Procedencia cualitativo nominal HRDC
procedencia | proviene registrada en Referidos de
historia clinica otro CS
Peso en | Pequefio para | cuantitativo nominal PEG
gramos del | la edad AEG
nifio al | gestacional GEG
momento del | (PEG)
nacimiento peso  por
debajo del
percentil 10
Peso adecuado
Peso al para la edad
nacimiento gestacional
(AEG): entre
percentil 10 y
90
Grande  para
edad
gestacional
(GEG): peso
sobre percentil
90
Tipo de | Defecto Tipo de | cualitativo nominal Malformacion
malformacion | estructural malformacion anorrectal
congénita primario congénita Atresia
digestiva en el digestiva intestinal
aparato registrado  en
digestivo historia clinica
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Estenosis
hipertrofica del
piloro

Atresia
esofagica
Gastrosquisis
Hernia

diafragmatica

Malrotacion
intestinal
Método Método cualitativo nominal Examen fisico
utilizado por el | diagnostico Radiografia
Método personal de | registrado en Ecografia
diagndstico salud para historia clinica Transito
identificar una intestinal
enfermedad Colostograma
Lista de signos | Cuadro clinico | cualitativo nominal Ausencia de
y sintomas | registrado en deposicion
clinicos del | historia clinica Distension
paciente que abdominal
Cuadro clinico | orientan a un Vomitos
diagndstico Polipnea
Cianosis
Desaturacion
Evisceracion
1 0 més Malformaciones | cualitativa nominal Malformacion
Defectos al | asociadas cardiaca
Malformacién | nacimiento a Trisomia 21
congénita Que malformaciones VACTERL
asociada acompafian congénitas Malrrotacion
a otra | digestivas intestinal
malformacion registradas en
de tipo | historia clinica
congénita
Manipulacién Cirugias cualitativo nominal cirugia
mecanica de | registradas
Manejo estructuras en historia
quirargico anatomicas clinica para
para el malformaciones
alivio de | congénitas
enfermedad digestivas
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II. METODOLOGIA

a. TIPO DE ESTUDIO
El presente estudio es de tipo descriptivo segun la finalidad del estudio,
retrospectivo, segun el tiempo de ocurrencia de los hechos y registro de

informacion, y transversal segun el periodo y secuencia del estudio.

b. TECNICAS DE MUESTREO:

I. UNIVERSO MUESTRAL

Pacientes de 0-14 afios atendidos en el Hospital Regional Docente de

Cajamarca del 1 de enero 2016 al 31 de diciembre del 2017.

i. MUESTRA:
Pacientes de 0 a 14 afos con diagnéstico de malformaciones congénitas
digestivas, atendidos en el Hospital Regional Docente de Cajamarca, en el
periodo comprendido entre el 1 de enero del 2016 al 31 de diciembre del
2017 y que cumplieron los siguientes criterios de inclusion y exclusion:
¢ Criterios de Inclusién
e Pacientes de 0 a 14 afos atendidos en el Hospital Regional Docente
de Cajamarca, con diagnostico definitivo de malformaciones
congénitas digestivas desde el 1 de enero del 2016 al 31 de diciembre
del 2017
e Pacientes con historias clinicas completas y disponibles con

diagnéstico de malformaciones congénitas digestivas
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% Criterios de Exclusion
e Pacientes mayores de 14 afios
e Pacientes de 0 a 14 afios que no cuenten con historia clinica.
e Pacientes de 0 a 14 afios con malformaciones digestivas que no sean

congénitas.

c. TECNICAS PARA EL PROCESAMIENTO Y ANALISIS DE LA
INFORMACION

« Técnicas de recoleccién de datos

Se revisara las historias clinicas de los pacientes con diagnostico de malformacion
digestiva congénita atendidos en el Hospital Regional Docente de Cajamarca
correspondientes al periodo 1 de enero del 2016 al 31 de diciembre del 2017 y se

tomara la informacién necesaria para el estudio.

Para el desarrollo de la investigacidn, se disefié una hoja de recoleccion de datos
adjuntada en los anexos, en el cual se colocé la informacién disponible referente a
edad gestacional, edad de diagndstico, sexo, procedencia, antecedentes
prenatales, factores de riesgo, malformaciones asociadas tipo sindrome de Down,
malformaciones cardiacas, del sistema nervioso, VACTERL, cuadro clinico,

diagnéstico clinico e imagenoldgico.

« Andlisis estadistico de datos

Una vez obtenidos los datos se organizaran para procesarlos y responder tanto al

problema y objetivos planteados en la investigacion.
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Se hara uso de los programas Microsoft Excel 2016, teniendo de esta forma,
resultados estadisticos para interpretar y presentar mediante graficas generados

por el analisis.

IV. RESULTADOS Y ANALISIS

Durante el periodo del 01 de enero del 2016 al 31 de diciembre del 2017, en el
Hospital Regional Docente de Cajamarca-Peru fueron atendidos 22864 pacientes
entre 0 a 14 afos, entre éstos , 100 pacientes presentaron diagnostico presuntivo
o definitivo de malformaciones congénitas digestivas en su historia clinica. De los
cuales, 40 (0.17%) cumplieron los criterios de inclusion, representando todos éstos
nuestra muestra, de los cuales 26 fueron diagnosticados en el afio 2016 (65%) y 14

en el afio 2017 (35%) (TABLA 1y gréafico 1).

TABLA 01. TOTAL DE PACIENTES DE 0 A 14 ANOS CON MALFORMACION

CONGENITA DIGESTIVA ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017

VARIABLE ANO DE N %
PRESENTACION

PACIENTES 2016 2017 N %
ATENDIDOS
Malformacién 26 14 40 0.17%

congénita digestiva

No malformacion 11703 11121 22824 99.83%

TOTAL 11729 11135 22864 100%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N° 01. TOTAL DE PACIENTES DE 0 A 14 ANOS CON
MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA ATENDIDOS EN EL HRDC
PERIODO 2016-2017

PACIENTES ATENDIDOS CON MALFORMACIONES
CONGENITAS DIGESTIVAS

m MCD
mNO MCD

MCD: Malformaciones congénitas digestivas

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

Entre los antecedentes perinatales tenemos que los pacientes fueron en su mayoria
recién nacidos a término con un 82.5% (33 casos) y s6lo un 17.5% (7 casos) de
recién nacidos pretérmino, con una edad gestacional media de 37.6+-1.8; siendo la
menor edad gestacional de 32 semanas en un caso de Atresia esofagica, la maxima
edad gestacional es de 40 semanas en MAR ; un 77.5% (31 casos) de pacientes
tuvieron controles prenatales respecto al 22.5% (9 casos) de pacientes con MCD
que no los tuvieron; en su mayoria los pacientes fueron referidos de otros Centros
de Salud con un 52.5% (21 casos), los pacientes nacidos en el HRDC fueron un
47.5% (19 casos); en cuanto a la via de resolucién del embarazo, tenemos que el

77.5% (31 casos) de partos fueron vaginales, y solo el 22.5 % (9 casos) fueron
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cesareas; el hallazgo ecografico perinatal de gastrosquisis se dio en 7.5%(3 casos)
y de polihidramnios se dio en un 7.5% (3 casos) de pacientes, el 2.5% (1) con

diagnéstico de atresia esofagica y el 5%(2) con atresia duodenal. TABLA N°02

Se registro un peso promedio al nacer de 2804.3+-563.5, con un peso minimo de
1310g con diagnostico de atresia esofagica y un peso maximo de 4000g en
malformaciones anorrectales. Fueron mas frecuentes los recién nacidos con
adecuado peso para la edad gestacional (AEG) con un 72.5% (29 casos) respecto
a los pacientes con bajo peso al nacer (BPN) con un 27.5% (11 casos). GRAFICO
N°02

GRAFICO N°02. PESO AL NACER EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS CON

MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA ATENDIDOS EN EL HRDC
PERIODO 2016-2017

Peso al nacer en pacientes con malformacion
congeénita digestiva
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Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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TABLA N° 02. ANTECEDENTES PERINATALES DE PACIENTES DE O A 14
ANOS CON MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA ATENDIDOS EN EL

HRDC PERIODO 2016-2017

VARIABLE FRECUENCIA PORCENTAIE
SEXO DE RN N %
Femenino 14 35%
Masculino 26 65%
EDAD GESTACIONAL N %
Recién nacido pretérmino 7 17.50%
Recién nacido a término 33 82.50%
CONTROL DEL EMBARAZO N %
SI 31 77.50%
NO 9 22.50%
PROCEDENCIA DE PACIENTES N %
Recién nacido en HRDC 19 47.50%
referidos de otro Centro de Salud 21 52.50%
VIA DE RESOLUCION DE EMBARAZO N %
cesarea 9 22.50%
parto vaginal 31 77.50%
PESO AL NACER N %
Adecuado para edad gestacional (AEG) 29 72.5%
Pequefio para la edad gestacional (PEG) 11 27.5%
ATENCION DE PARTO N %
institucional 32 80%
domiciliario 8 20%
HALLAZGO ECOGRAFICO PERINATAL N %
Polihidramnios 3 7.50%
gastrosquisis 3 7.50%

MCD: Malformaciones congénitas digestivas

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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En cuanto al género se encontrdé que predominé el masculino con un 65% (26
casos) frente al 35%(14 casos) en el sexo femenino, con una relacion hombre:
mujer de 1.85:1. GRAFICO N°03

Gréfico N° 03. SEXO DE PACIENTES DE 0 A 14 ANOS CON MALFORMACIONES
CONGENITAS DIGESTIVAS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017

SEXO DE PACIENTES CON MALFORMACIONES
CONGENITAS DIGESTIVAS

14
(65%)

MASCULINO = FEMENINO

MCD: Malformaciones congénitas digestivas

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

De acuerdo al tipo de malformacién congénita digestiva se encontré que la mas
frecuentes fueron las malformaciones anorrectales (MAR) y la atresia intestinal (Al)
con un 22.5% (9 casos) cada una; seguidas por la estenosis hipertréfica del piloro
(EHP) con 20% (8 casos), atresia esofégica en tercer lugar con 17% (7 casos),
gastrosquisis con 10% (4 casos); la menos frecuente fue la hernia diafragmatica

con un 8% (3 casos).
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La atresia intestinal esta conformada por la atresia duodenal (AD) con un 15% (6
casos), Yy la atresia yeyunal (AY) con un 7.5% (3 casos) que se encontré asociada

en el 100% con malrotacién intestinal (MRI).

En cuanto a la presentacion por afio, tenemos que en el afio 2016 hubo mas casos
de malformacion congénita digestiva en todas las patologias respecto al 2017
excepto gastrosquisis con igual nimero de casos, atresia yeyunal con malrotacion
intestinal (66.7%) y hernia diafragmatica con un 100% de presentacion en el afio

2017. TABLA N° 03 Y GRAFICO N°04.
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TABLA N°03. TIPO DE MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA EN
PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017

VARIABLE

Malformacién
congénita digestiva N % N % N %
Malformacién
anorrectal 7 17.1% 2 4.9% 9 22.5%
Atresia intestinal 5 12.5% 4 10% 9 22.5%
Atresia duodenal 4 10% 5% 15%
Atresia yeyunal 2.5% 5% 7.5%
Estenosis hipertréfica 5 12.5% 7.5% 20%
de piloro
Atresia esofagica 4 9.7% 3 7.3% 7 17.5%
Gastrosquisis 2 5% 2 5% 4 10%
Hernia diafragmatica 0 0% 3 8% 3 8%
Atresia yeyunal + 1 2.7% 2 5.3% 3 7.5%
malrotacion intestinal
TOTAL 26 65% 14 35% 40 100%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N°04. TIPO DE MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA EN

PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017.

TIPO DE MCD

HERNIA DIAFRAGMATICA

GASTROSQUISIS

ATRESIA ESOFAGICA

EHP

ATRESIA YEYUNAL+MRI

ATRESIA DUODENAL
MAR
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
ATRESIA HERNIA
ATRESIA ATRESIA | GASTROSQUI
MAR DUODENAL YEYUN;AL+MR EHP Bellywslt fosautpy AFT?,SM AT
= MCD 9 p 3 . . " ;

MAR: malformaciones anorrectal, EHP: estenosis hipertréfica de piloro

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

Respecto a la edad materna de acuerdo a cada una de las malformaciones
congénitas digestivas, tenemos que la menor edad materna fue de 17 afios en un
paciente con diagnostico de gastrosquisis, y la mayor fue de 50 afios en hernia

diafragmatica.

La Atresia esofagica se observa en madres jévenes con una edad promedio de
22.4+-2 afios; las madres con mayor edad se observan en hernia diafragmatica
con una edad promedio de 36.7+-16.7 afios y en las malformaciones anorrectales

(MAR) con edad promedio de 33.9+-5 afios. TABLA N°04 Y GRAFICO N°05.
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TABLA N°04. EDAD MATERNA SEGUN TIPO DE MALFORMACION CONGENITA
DIGESTIVA EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC
PERIODO 2016-2017

Malformacion

congénita PROMEDIO
digestiva

Malformacién | 0 1 2 6 33.9+-5
anorrectal

Estenosis 1 2 3 2 27.1+-8.6

hipertréfica de

piloro

Atresia 1 6 0 0 22.4+-2
esofagica

Atresia 0 2 0 4 29.3+-8.8
duodenal

Gastrosquisis | 2 1 1 0 29.3+-6
Hernia 0 1 0 2 36.7+-16.7

diafragmética

Atresia 0 2 1 0 25.7+-7.4
yeyunal +

malrotacion

intestinal

TOTAL 4 15 7 14 28.7+-8.8
% 10% 37.5% 17.5% 35%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N°05. EDAD MATERNA EN PACIENTES CON MALFORMACION
CONGENITA DIGESTIVA DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO
2016-2017
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Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

Respecto a las malformaciones congénitas digestivas segun sexo, se observa que
predomina el género masculino, tenemos que en la estenosis hipertrofica de piloro
el 100% (8 casos) de pacientes son de sexo masculino, y que la Unica
malformacion congénita digestiva en la que predomina el sexo femenino es las
malformaciones anorrectales con un 66.7% (6 casos). TABLA N°05, GRAFICO

N°06.
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TABLA N° 05. SEXO DE PACIENTES SEGUN TIPO DE MALFORMACION
CONGENITA DIGESTIVA EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL

HRDC PERIODO 2016-2017

Malformacién MASCULINO FEMENINO

congénita digestiva

Malformaciones 3 33.3% 6 66.7% 9 100%
anorrectales

Estenosis hipertrofica | 8 100% 0 0% 8 100%
del piloro

Atresia esofagica 5 71.4% 2 28.6% 7 100%
Atresia duodenal 4 66.7% 2 33.3% 6 100%
Gastrosquisis 2 50.0% 2 50.0% 4 100%
Hernia diafragmatica | 2 66.7% 1 33.3% |3 100%
Atresia yeyunal + |2 66.7% 1 333% | 3 100%
malrotacion intestinal

TOTAL 26 65% 14 35% 40 100%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N° 06. SEXO DE PACIENTES SEGUN TIPO DE MALFORMACION
CONGENITA DIGESTIVA EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL

HRDC PERIODO 2016-2017

SEXO DE PACIENTES SEGUN TIPO DE MALFORMACION CONGENITA

DIGESTIVA
8
5
4
3
2 2 2
MAR EHP AE AD GQ HD AY+MRI
MASCULINO 3 8 5 4 2 2 2
m FEMENINO 6 0 2 2 2 1 1

MASCULINO = FEMENINO

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

El rango de edad de presentacion de cuadro clinico predominante fue en el primer
dia de vida con 45% (18 casos), seguida por pacientes de 2 a 28 dias de vida con
32.5% (13 casos); 1 a 2 meses con 15% (6 casos) y mayor a 3 meses el 7.5% (3
casos), habiendo solo 2 pacientes mayores a 1 afio; el mayor tuvo 8 afos, cuyo

diagnostico fue Malformacion anorrectal.
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Las malformaciones congénitas digestivas que se presentaron en pacientes de 1
dia de vida fueron la Atresia esofagica, gastrosquisis y hernia diafragmatica en un
100% de pacientes; la estenosis hipertrofica del piloro se presento entre 2 a 28 dias
en 50 % de pacientes y el 50% restante de 1 a 2 meses; la atresia duodenal se
presenta predominantemente en pacientes neonatos de 2 a 28 dias en un 66.7%;
las malformaciones anorrectales han sido diagnosticadas a edades diversas, en su
mayoria de 2 a 28 dias (33%) y es la patologia con diagnostico a mayor edad en
nuestra poblacién de estudio, con 1 paciente a los 8 afios de vida. TABLA N°06,

GRAFICO N°07
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TABLA N° 06. MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA SEGUN EDAD DE

DIAGNOSTICO EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC

PERIODO 2016-2017

Variable

mayor a
1 afio

TOTAL
100%

Malformacion

congénita N % N % % % % N | %
digestiva

Malformacion 2 22.3 3 333 11.1 111 22.2 9 100
anorrectal

Estenosis 0 0 4 50 50 0 0 8 100
hipertréfica de

piloro

Atresia esofagica 7 100 0 0 0 0 0 7 | 100
Atresia duodenal 1 16.7 4 66.6 16.7 0 0 6 100
Gastrosquisis 4 100% 0% 0 0 0 0 4 100
Hernia 3 100 0 0 0 0 0 3 100
diafragmética

Atresia yeyunal 1 333 2 66.7 0 0 0 3 100
TOTAL 18 45% 13 32.5% 15% 2.5% 5% 40 | 100

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N° 07. MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA SEGUN EDAD DE
DIAGNOSTICO EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC

PERIODO 2016-2017

EDAD DE PRESENTACION DE CUADRO CLINICO DE
MALFORMACIONESCONGENITAS DIGESTIVAS

mavorA 1A [N 5%
sum [ 25%

0 2 4 6 8 10 12 14 16 18 20
0-1d 2-28D 1-2M 3-11M MAYOR A 1A
B mcd 18 13 6 1 2

MCD: Malformaciones congénitas digestivas

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

En cuanto a la procedencia de los pacientes, la mayoria de pacientes son del distrito
de Cajamarca con 47.5% (19 casos), seguidos por San Marcos y Celendin con 12.5
% (5 casos) respectivamente, luego Jaén con 10% (4 casos), Chota con 5 % (2
casos), y con 1 solo caso Cajabamba, San Miguel, Cutervo, San Pablo y el

departamento de Lima. TABLA N°07, GRAFICO N°08.
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TABLA N° 07. PROCEDENCIA DE PACIENTES CON MALFORMACION

CONGENITA DIGESTIVA DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO

2016-2017

VARIABLE

Malformacién

CAJAMARCA

SAN

MARCOS

CELENDIN  JAEN

CHOTA  OTROS

anorrectal

estenosis 5 0 1 0 1 1
hipertréfica de

piloro

atresia 4 0 0 1 1 1
esofagica

atresia 2 2 0 0 0 2
duodenal

Gastrosquisis 1 1 1 1 0 0
heria 2 0 1 0 0 0
diafragmética

atresia yeyunal | 1 0 2 0 0 0
TOTAL 19 5 5 4 2 5
% 47.5% 12.5% 12.5% 10% 5% 12.5%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

Respecto al método diagndstico mas utilizado en malformacién congénita digestiva

fue la combinacion de radiografia toracoabdominal mas ecografia, con un 37.5%

(15 casos), seguido por examen fisico con un 20% (8 casos), en tercer lugar

tenemos el transito intestinal y la ecografia con 15% (6 casos) cada una; en 5% (2

casos) de pacientes se realizo colostograma en malformacion anorrectal.

El 100% de pacientes con estenosis hipertréfica de piloro se diagnosticaron por

ecografia, al igual que al 100% de pacientes con atresia duodenal y yeyunal se les

realiz6 un transito intestinal; para el diagnéstico de atresia esofagica se solicitaron

tanto Radiografia toracoabdominal como ecografia.
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Hay que tener en cuenta que el 15% de pacientes tuvieron diagndstico prenatal; el

7.5% de gastrosquisis (3 casos), que representa el 75% del total de casos

diagnosticados, y el otro 7.5 % (3 casos) tuvieron diagnostico de polihidramnios, de

éstos el 5% (2 casos) tuvieron diagnostico de atresia duodenal representando el

33.3% del total de atresia duodenal;

esofagica con14.3% de total de atresia esofagica. TABLA N°08

y el 2.5% (1 caso) restante con atresia

TABLA N° 08. METODOS DIAGNOSTICOS UTILIZADOS EN PACIENTES CON
MALFORMACION CONGENITA DIGESTIVA DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN
EL HRDC PERIODO 2016-2017

Variable Examen | Rxtérax | transito | ecografia | ecografia Rx+
fisico y/o abd | intestinal + Rx colostograma
'~ Malformacion 4 0 0 0 3 2
anorrectal
Estenosis 0 0 0 6 2 0
hipertréfica
de piloro
Atresia 0 0 0 0 7 0
esofagica
Atresia 0 0 6 0 3 0
intestinal
Gastrosquisis 4 0 0 0 0 0
Hernia 0 3 0 0 0 0
diafragmatica
TOTAL 8 3 6 6 15 2
% 20% 7.5% 15% 15% 37.5% 5%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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En cuanto a la clasificacion de cada malformacion congénita digestiva tenemos que
solo 3 fueron clasificadas, asi tenemos que en la atresia esofagica, el 100% (7
casos) son de tipo lll; la atresia intestinal es en un 66.7% (6 casos) duodenal, y el
33.3% (3 casos) restante yeyunal, siendo el 66.7% (2 casos) de éstas de tipo Apple

peel (cascara de manzana) o de tipo lllb.

Las malformaciones anorrectales sin fistula solo representaron un 11.1 % (1 caso),
mientras que predominaron las MAR con fistula con un 88.9% (8 casos), en el caso
de los varones tenemos que la mas frecuente fue la fistula perineal con un 22.2%
(2 casos); en el género femenino tenemos que la fistula rectovaginal fue la que se

encontré en el 100% (5) de casos.

TABLA N° 09. CLASIFICACION DE LOS TIPOS DE MALFORMACION
CONGENITA DIGESTIVA EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL

HRDC PERIODO 2016-2017

Atresia esofdgica | AE tipo Il 100%
Atresia intestinal | Atresia duodenal 6 66.7%
Atresia yeyunal 3 33.3%
+«» tipo apple peel o tipo | 2 22.2%
b
sin fistula 1 11.10%
con fistula 8 88.90%
* Varones 3 33.3%
Malformacion Fistula perineal 2 22.2%
anorrectal Fistula uretrobulbar 1 11.1%
« Mujeres
Fistula rectovaginal 5 55.6%

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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Respecto al cuadro clinico de cada malformacién congénita digestiva tiene un
cuadro clinico particular, siendo los cuadros de obstruccién del tracto digestivo los
mas frecuentes de acuerdo al nivel de atresia; el sindrome de dificultad respiratoria
se observa en las atresias esofagicas y en las hernias diafragmaticas. Las

caracteristicas clinicas las observamos en la tabla N°10.

TABLA N° 10. CUADRO CLINICO DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS

DIGESTIVAS EN PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC
PERIODO 2016-2017

MALFORMACION | Ausencia de deposicién + distension

ANORRECTAL abdominal 4 44.9%
Deposicion fistular 5 45.1%

ESTENOSIS Vomitos lacteos explosivos 5 62.5%

HIPERTROFICA + Deshidratacion + ictericia 3 37.5%

DE PILORO

ATRESIA Dificultad para paso SOG

ESOFAGICA +sialorrea 4 57.1%
+cianosis+ polipnea+ desaturacion 28.6%
+distension abdominal 1 14.3%

ATRESIA Distension abdominal + |RHA

DUODENAL +Vomitos lacteos/residuo lacteo 3 50%
+Vomitos biliosos/residuo bilioso 3 50%

GASTROSQUISIS | Evisceracion 4 100%

HERNIA polipnea+ cianosis+ desaturacion, latido

DIAFRAGMATICA | cardiaco derecho 3 100%

ATRESIA Residuo gastrico bilioso+ ausencia de

YEYUNAL+ deposicion 3 100%

MALROTACION

INTESTINAL

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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En cuanto a las malformaciones congénitas asociadas, tenemos que el 32.5% (13
casos) de pacientes tuvieron malformaciones asociadas frente al 67.5% de
pacientes que no las presentaron; las patologias asociadas a las malformaciones
congénitas digestivas mas frecuentes fueron las cardiacas con un total de 25% (10
casos), que se observaron por si solas en el 50% de casos, siendo la patologia con
mayor niumero de casos la atresia esofagica con 42.9%; en el 40% (4 casos) de las
malformaciones cardiacas se acompafiaron de Trisomia 21, observandose en el
50% (3 casos) de las atresias duodenales y en 1 caso de malformacién anorrectal;
en el 10% (1 caso) de malformaciones congénitas digestivas con diagnostico de
malformacion anorrectal se asocié a VACTERL (anomalia vertebral lumbar, pie
derecho both, agenesia renal, comunicacion interauricular y persistencia de
conducto arterioso, fisura palatina), el 100% (3 casos) de atresia yeyunal se asoci6

a malrotacion intestinal. TABLA N°11 Y GRAFICO N°09
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TABLA N° 11. MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS A
MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS EN PACIENTES DE DEOA 14

ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017.

VARIABLE Malformaciones Trisomia 21 + VACTERL

cardiacas MF cardiaca

MCD N % N % N % N % N %

Malformacién

anorrectal 1 11.1 1 11.1 1 11.1 0 0 3 33.3
Atresia esofagica 3 42.9 0 0 0 0 0 0 3 42.9
Atresia duodenal 0 0 3 50 0 0 0 0 3 50

Hernia 1 333 0 0 0 0 o 0 | 1 333

diafragmética

Atresia yeyunal

0 0 0 0 0 0 3 |10 3 | 100
0
TOTAL 5 125 4 10 1 25 3 |75 13 325

MRI: malrotacién intestinal

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca.
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GRAFICO N°09 MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS A
MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS EN PACIENTES DE DEOA 14

ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO 2016-2017

MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS A
MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS

MRI
VACTERL

sd. Down

VACTERL: malformaciones Vertebrales, Anorrectales, Cardiacas, Traqueales, Esofagicas, Radiales, renales,
y de extremidades

Los pacientes con malformaciones congénitas digestivas luego de ser
diagnosticados, un 67.5% (27 casos) recibieron manejo quirargico inmediato; el
22.5% (9 casos) fueron referidos a un centro de Mayor Complejidad, y el 10% (4

casos) fallecieron en el primer dia de vida.

Los pacientes que en su mayoria fueron referidos tuvieron los diagnésticos de
atresia esofégica y gastrosquisis, asi mismo el 100% de pacientes con hernia

diafragmatica fallecieron en el primer dia de vida.
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TABLA N° 12. PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC PERIODO
2016-2017 CON MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS A LOS QUE
SE LES REALIZO CIRUGIA INMEDIATA, REFERENCIA A CENTRO DE MAYOR

COMPLEJIDAD O QUE FALLECIERON AL PRIMER DIA DE VIDA.

Fallecido
cirugia referencia ler dia
MAR 7 2 0
EHP 8 0 0
AE 2 4 1
AD 5 1 0
GQ 2 2 0
HD 0 0 3
AY+MRI 3 0 0
TOTAL 27 9 4
67.5% 22.5% 10%

MCD: malformacién congénita digestiva

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca
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GRAFICO N°10. PACIENTES DE 0 A 14 ANOS ATENDIDOS EN EL HRDC
PERIODO 2016-2017 CON MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS A
LOS QUE SE LES REALIZO CIRUGIA INMEDIATA, REFERENCIA A CENTRO DE

MAYOR COMPLEJIDAD O QUE FALLECIERON AL PRIMER DIA DE VIDA.

PACIENTES CON MALFORMACIONES CONGENITAS DIGESTIVAS
LUEGO DE DIAGNOSTICO

1
1 I
0
MAR EHP AE Al GQ HD

cirugia M referencia fallecido

Fuente: Historias clinicas del Servicio de Archivo del Hospital Regional Docente de Cajamarca

AE: Atresia esofagica, MAR: malformacion anorrectal, EHP: estenosis hipertréfica de piloro, Al: atresia
intestinal,GQ: gastrosquisis, HD: hernia diafragmética
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V.  DISCUSION
Las malformaciones congénitas digestivas (MCD) son un capitulo pequefio en
frecuencia pero importante por su variedad, en el presente estudio se encontré que
entre el aflo 2016 al 2017, hubieron 17 casos de malformaciones congénitas
digestivas por cada 10000 pacientes atendidos de 0 a 14 afios en el Hospital
Regional Docente de Cajamarca, en estudios similares realizados en el Hospital
Materno Perinatal “Mdnica Pretelini Sdenz” de Toluca-Mexico entre el 2010 al 2015,
se registr6 una mayor tasa de prevalencia de 20.8 casos por cada 1,0000

nacimientos en el transcurso de 6 afos. (11)

Entre los antecedentes perinatales tenemos que predominaron los recién nacidos
a término con el 82.5% de pacientes, respecto al 17.5% de recién nacidos
pretérmino, con una edad gestacional media de 37.6+-1.8, con una minima y
maxima de 32 y 40 semanas respectivamente coincidiendo con el estudio realizado
en el Hospital Materno Perinatal “Mdnica Pretelini Saenz” de Toluca-Mexico entre
el 2010 y 2015 cuya edad gestacional minima fue de 30 semanas y la maxima de

40 semanas con una media de 38+-2.1. (11).

Los pacientes con malformaciones congénitas digestivas en su mayoria (52.5%)
fueron referidos de otras instituciones, los que nacieron en el Hospital Regional

Docente de Cajamarca fueron el 47.5%.

La via de resolucion del embarazo mas frecuente en un 77.5% fueron por via

vaginal, de los cuales el 20% fueron partos domiciliarios.

Un 77.5% de pacientes tuvieron controles prenatales respecto al 22.5% que no los
tuvieron, el hallazgo ecogréfico perinatal se dio en 15% de pacientes; el 7.5% con
gastrosquisis (el 75% del total) y el otro 7.5% con polihidramnios; estos datos
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coinciden con los resultados del estudio realizado por el servicio de cirugia
pediatrica "dr. Gabriel suarez"- Valencia entre el 2012 y 2015 en que predominaron
los embarazos controlados con un 84,21%; la via de resolucion del embarazo mas
frecuente, fue la cesarea (63,16%); un 78,95% de las embarazadas se realizé eco
perinatal, donde el hallazgo mas frecuente fue la ciemopatia intestinal seguidos de

la gastrosquisis y polihidramnios (31).

En nuestro estudio se registré un peso promedio al nacer de 2804.3+-563.5 gramos,
con un peso minimo de 1310g en un paciente con diagndstico de atresia esofagica
y un peso maximo de 4000g, fueron mas frecuentes los recién nacidos con peso
adecuado para la edad gestacional (AEG) con un 72.5% respecto a los pacientes
pequefios para la edad gestacional (PEG) con un 27.5%, de los cuales la estenosis
hipertréfica de piloro, la atresia esofagica y la hernia diafragmatica tuvieron el
mayor porcentaje de pacientes PEG coincidiendo con el estudio realizado en el
Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera-Nicaragua, del 2011 al 2012, en el que el

64% de pacientes tuvieron un peso adecuado para la edad gestacional (3).

Se evidencia en nuestro estudio de malformaciones congénitas digestivas con
respecto al sexo, que predomin6é el sexo masculino con un 65% respecto al
femenino con 35%, con una relacidon hombre: mujer de 1.85:1, coincidiendo con el
estudio realizado en el hospital Roosevelt de Guatemala del 2011 al 2012 en que
la mayoria de su poblacion con 56.06% fueron de sexo masculino (30), asi como
en el estudio realizado en el Hospital Materno Perinatal “Mdnica Pretelini Saenz” de
Toluca-Mexico entre el 2010 y 2015 en que el género masculino fue el mas afectado
en un 59.6% con una relacion hombre mujer de 1.47:1 (11); a diferencia del estudio

realizado en Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera-Nicaragua, del 2011 al 2012
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en el que predomind el sexo femenino con un 52% respecto al 48% del sexo

masculino (3).

Respecto a la edad materna tenemos que se presenta en una edad materna joven
en su mayoria, segun nuestro estudio la edad media de 28.7+-8.8 afios; entre estas
la mayoria tuvo una edad considerada en el intervalo de 19 a 25 afios con 37.5%
(15 casos), en segundo lugar madres con edad mayor a 35 afios con 35% (14
casos), luego entre 26 y 34 afios con un 17.5% (7 casos), siendo las madres de 18
afios o0 menores solo 10% (4 casos), coincidiendo con el estudio realizado en el
Hospital Materno Perinatal “Mdnica Pretelini Saenz” de Toluca-México entre el 2010
y 2015 en que la edad materna minima fue de 14 afios y la maxima de 42 con una
edad media de 23.2 +- 6.7 afios al momento del nacimiento (11), siendo la edad

materna menor que la encontrada en nuestro estudio.

De acuerdo al tipo de malformacién congénita digestiva se encontré que la mas
frecuentes fueron las malformaciones anorrectales (MAR) y la atresia intestinal (Al)
con un 22.5% cada una; seguidas por la estenosis hipertrofica del piloro (EHP) con
20%, atresia esofagica en tercer lugar con 17%, gastrosquisis con 10%; la menos
frecuente fue la hernia diafragmatica con un 8%. La atresia intestinal esta
conformada por la atresia duodenal (AD) con un 15%, y la atresia yeyunal (AY) con
un 7.5% que se encontré asociada en el 100% con malrotacion intestinal (MRI),
resultado similar con el del estudio realizado en el Hospital Materno Perinatal
“Mébnica Pretelini Sdenz” de Toluca-México entre el 2010 y 2015 en el que se
encontré que la mas frecuente fue la malformacién anorrectal con 44.4% y en

segundo lugar la atresia intestinal con 42.6% (11).
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En el presente estudio respecto a la edad materna de acuerdo a cada una de las
malformaciones congénitas digestivas, tenemos que la menor edad materna fue de
17 afios en un paciente con diagnostico de gastrosquisis, y la mayor fue de 50 afios
en hernia diafragmatica; la atresia esofagica (AE) se observa en madres jovenes
con una edad promedio de 22.4+-2 afios y las madres con mayor edad se observan
en hernia diafragmatica (HD) con una edad promedio de 36.7+-16.7 afios, teniendo
menos variacion en las malformaciones anorrectales (MAR) con edad promedio de
33.9+-5 afios; segun Lecompte et al las MCD que se presentan en madres jovenes

son la estenosis hipertréfica de piloro y gastrosquisis (16).

Respecto a las malformaciones congénitas digestivas segin sexo, en nuestro
estudio se observa que predomina el género masculino, con una relacion de 1.85:1;
asi tenemos que en estenosis hipertréfica de piloro el 100% de pacientes son de
sexo masculino, y que la Unica malformacién congénita digestiva en la que
predomina el sexo femenino es la malformacion anorrectal con un 66.7% (6
casos),con una relacion de sexo masculino: femenino de 1:3 ; resultados similares
al estudio realizado en el Hospital General San Juan de Dios, entre el 2011 al 2012
en gue el 100% de su poblacién con estenosis hipertréfica de piloro fueron de sexo
masculino, y las malformaciones anorrectales se presentaron en un 50% en
varones y mujeres respectivamente, la atresia duodenal se presenta en el 100% de
los pacientes en el sexo femenino (30); a diferencia de nuestro estudio en que
predominé el sexo masculino con un 66.7%. Estos resultados a su vez coinciden
con los resultados obtenidos en el estudio realizado en el Hospital Materno
Perinatal “Ménica Pretelini Saenz” de Toluca-México entre el 2010 y 2015, en el
gue la estenosis hipertréfica de piloro es 4 a 5 veces mas frecuente en el sexo

masculino, al igual que la atresia esofagica (11), en cuanto a malformaciones
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anorrectales se menciona que existe un ligero predominio masculino con una
relacion de 1.4:1 (23),lo que diferiria con los resultados obtenidos en nuestro

estudio.

La edad de diagnéstico mas frecuente fue en el primer dia de vida con 45%, seguida
por pacientes de 2 a 28 dias de vida con 32.5%; 1 a 2 meses con 15% y mayor a 3
meses el 7.5%, habiendo solo 2 pacientes mayores a 1 afio; el mayor tuvo 8 afos,

cuyo diagnéstico fue malformacion anorrectal.

Las malformaciones congénitas digestivas que se presentaron en pacientes de 1
dia de vida fueron la Atresia esofégica, gastrosquisis y hernia diafragmética en un
100% de pacientes; la estenosis hipertrofica de piloro se present6 entre 2 a 28 dias
en 50 % de pacientes y el 50% restante de 1 a 2 meses; coincide con el estudio
realizado por Lecompte et al, en la que indica que la EHP se presenta entre las 2 y

8 semanas de vida (16).

La atresia duodenal se presenta predominantemente en pacientes neonatos de 2 a
28 dias en un 66.7%; las malformaciones anorrectales han sido diagnosticadas a
edades diversas, en su mayoria de 2 a 28 dias (33%) y es la patologia con
diagnoéstico a mayor edad en nuestra poblacion de estudio, con 1 paciente a los 8
afnos de vida; difiiendo con el estudio realizado en el Hospital Infantil Manuel de
Jesus Rivera-Nicaragua, del 2011 al 2012 en el que la estenosis hipertréfica de
piloro y la malrotacion intestinal se diagnosticaron mayormente entre los 29 dias y
los 6 meses; la atresia esofagica y la atresia intestinal se diagnosticaron en su
mayoria en pacientes de 7 a 11 meses de vida contrastando con nuestros
resultados, ya que estas patologias se presentaron en su gran mayoria al

nacimiento.
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En cuanto a la procedencia de los pacientes, la mayoria de pacientes son del distrito
de Cajamarca con 47.5% (19 casos), seguidos por San Marcos y Celendin con 12.5
% (5 casos) respectivamente, luego Jaén con 10% (4 casos), Chota con 5 % (2

casos).

Respecto al método diagndstico mas utilizado en malformaciones congénitas
digestivas en nuestro estudio es la combinacidén de radiografia toracoabdominal
mas ecografia, con un 37.5%, seguido del transito intestinal y la ecografia con 15%
cada una; en 5% de pacientes se realiz6 colostograma en MAR; difiere con los
resultados del estudio realizado por el servicio de cirugia pediatrica "Dr. Gabriel
Suarez"- Valencia entre el 2012 y 2015 en que método diagndstico mas frecuente
fue el Rayos X de térax y Rayos X de abdomen con un 65,22% de la muestra siendo
el método diagndstico mas frecuente, seguido por transito intestinal (17.4%) y
Rayos X mas ecografia con 13% (31). Al 44.4% de pacientes con malformacion
anorrectal se les realizo el diagndstico al examen fisico; Landivar et al, en su estudio
describe que la inspeccion clinica del periné ofrece suficiente informacion al
cirujano para poder orientar el tipo de MAR en el 80 a 90% de los nifios y en un

90% de las niflas (26).

El 100% de pacientes con estenosis hipertréfica de piloro se diagnosticaron por
ecografia, al igual que al 100% de pacientes con atresia intestinal se les realizé un
transito intestinal; para el diagndstico de atresia esofagica se solicitaron tanto

radiografia toracoabdominal como ecografia.

Respecto al diagndéstico hay que tener en cuenta que el 15% de pacientes tuvieron
diagnostico prenatal; el 7.5% de gastrosquisis (3 casos), que representa el 75% del

total de casos diagnosticados, y el otro 7.5 % (3 casos) tuvieron diagndéstico de
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polihidramnios, de éstos el 5% (2 casos) tuvieron diagnostico de atresia duodenal
representando el 33.3% del total de atresia duodenal; y el 2.5% (1 caso) restante con
atresia esofagica con14.3% de total de AE, coincidiendo con el estudio Palacio et al.
(2015), reportaron sobre el comportamiento del polihidrmanios en Camagiey, Cuba,
donde 38% de gestantes con polihidramnios presentaron anomalias congénitas
gastrointestinales y dentro de ellas, la mas frecuente las atresias duodenales,

seguidas por la atresia esofagica. (13)

En cuanto a la clasificacion de cada malformacidon congénita digestiva tenemos que
solo 3 fueron clasificadas, asi tenemos que en la atresia esofagica, el 100% (7 casos)
son de tipo lll; la atresia intestinal es en un 66.7% (6 casos) duodenal, y el 33.3% (3
casos) restante yeyunal siendo el 66.7% de éstas de tipo Apple peel (cascara de
manzana) o de tipo lllb; las MAR sin fistula solo representaron un 11.1 %, mientras
qgue predominaron las MAR con fistula con un 88.9%, en el caso de los varones
tenemos que la més frecuente fue la fistula perineal con un 22.2%; en el género
femenino tenemos que la fistula rectovaginal fue la que se encontré en el 100% de
casos; coincide con el estudio realizado en el Hospital Materno Perinatal Monica
Pretelini Saenz durante el periodo de 2010 a 2015 en la que la variante mas
frecuentemente reportada es la Tipo Il (atresia esofagica con fistula traqueoesofagica
distal), con un porcentaje de 79 a 90% de los casos (11), en cuanto a MAR se encontrd
gue el 50% de MAR no presentaron fistula a diferencia de nuestro estudio en que solo
el 11.1% no la presentd; segun el estudio de Baeza et al tenemos que la anomalia
mas frecuente en el sexo femenino es la fistula recto vestibular coincidiendo con
nuestro estudio y en el sexo masculino es el ano imperforado con fistula rectouretral

(24) difiriendo con nuestros resultados.
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Respecto al cuadro clinico de cada patologia, tenemos que cada malformacion
congénita digestiva tiene un cuadro clinico particular, siendo los cuadros de
obstruccion del tracto digestivo los mas frecuentes de acuerdo al nivel de atresia;
el sindrome de dificultad respiratoria se observa en las atresias esofagicas y en las
hernias diafragmaticas. Los pacientes con malformacion anorrectal presentaron
cuadro de ausencia de deposicion mas distensiéon abdominal en un 44.9%, y el
45.1% por deposicion fistular; en estenosis hipertréfica de piloro, el 62.5% de
pacientes presentaron solo vomitos lacteos explosivos, afiadiéndose en el 37.5%
restante deshidratacion e ictericia; tal como menciona Mario Soto en su estudio
sobre EHP, la que se presenta en lactantes con vomitos no biliosos en proyectil,
usualmente posterior a la alimentacién o de forma intermitente, sin pérdida de
apetito; alrededor del 2% de pacientes presenta ictericia, que se resuelve tras el
tratamiento quirdrgico de manera espontanea(18). La atresia esofagica se
diagnosticé por la dificultad para el paso de la sonda orogastrica asociado a
sialorrea en el 57.1% de pacientes, en el 28.6% se asocio a distrés respiratorio con
cianosis, polipnea, desaturacion y en el 14.3% a distensién abdominal, coincidiendo
con el estudio de Georgina Velazquez et al en el Hospital pediatrico universitario “
Octavio de la Concepcién de la Pedraja Holguin Soler”, 2011 en el que menciona
que la AE debe sospecharse durante la atencion del RN cuando hay dificultad del
paso de la sonda para verificacion de la permeabilidad esofagica asociado a los
diversos datos clinicos en los RN como salivacion excesiva, tos, cianosis, dificultad
respiratoria y distension abdominal. La atresia duodenal tuvo como cuadro clinico
distension abdominal con disminucion de ruidos hidroaéreos, el 50% estuvo
asociado a vomitos o residuo lacteos, y el otro 50% se asocidé a vomitos o residuo

biliosos, en la atresia yeyunal hubo residuo gastrico bilioso mas ausencia de
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deposicion coincidiendo con la revision de J. Valayer et al en el que indica que todo
tipo de atresia intestinal provoca un cuadro de obstruccion intestinal en el neonato,
se caracteriza por vomitos biliosos (80%) en atresias infravaterianas y de contenido
gastrico: por encima de la ampolla de Vater (19). La hernia diafragmatica en el
100% de pacientes hubo distrés respiratorio describiendo polipnea, cianosis,

desaturacion, desplazamiento del latido cardiaco al lado derecho.

En cuanto a las malformaciones congénitas asociadas, tenemos que el 32.5% de
pacientes tuvieron malformaciones asociadas frente al 67.5% de pacientes que no
las presentaron, las patologias asociadas a las malformaciones congénitas
digestivas mas frecuentes fueron las cardiacas con un total de 25%, que se
observaron por si solas en la mitad de casos, asi tenemos que la atresia esofagica
presentd mayor numero de casos de malformaciones cardiacas asociadas (42.9%),
malformaciones anorrectales con 11.1%, y hernia diafragmatica con 33.3%; el 40%
de las malformaciones cardiacas se acompafiaron de Trisomia 21, observandose
en el 50% de las atresias duodenales y en el 11.1% de malformaciones
anorrectales; el 10% de malformaciones congénitas digestivas con diagndéstico de
malformaciones anorrectales se asocio a VACTERL (anomalia vertebral lumbar, pie
derecho both, agenesia renal, CIA+PCA, fisura palatina), el 100% (3) de atresia
yeyunal se asocio a malrotacion intestinal; coincidiendo con el estudio realizado en
Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera-Nicaragua, en el periodo 2011 al 2012, en
el que las principales patologias asociadas a las malformaciones del aparato
digestivo fueron las cardiacas en un 4%, el 88% de los pacientes no tenian
malformaciones asociadas y un 8% tenian otras patologias poco frecuentes (3), el
estudio realizado por J. Valayer et al, en gue menciona que la atresia duodenal se

asocia en un 30 % a Sindrome de Down (19).
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Los pacientes con malformacion congénita digestiva luego de ser diagnosticados,
un 67.5% (27 casos) recibieron manejo quirdrgico inmediato; el 22.5% (9 casos)
fueron referidos a un centro de Mayor Complejidad, y el 10% (4 casos) fallecieron
en el primer dia de vida. Los pacientes que en su mayoria fueron referidos tuvieron
los diagnodsticos de atresia esofagica y gastrosquisis, asi mismo el 100% de

pacientes con hernia diafragmatica fallecieron en el primer dia de vida.

VI. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

a. Conclusiones
v En el Hospital Regional Docente de Cajamarca se identificaron 17 casos de
malformaciones congénitas digestivas por cada 10000 pacientes atendidos
de 0 a 14 afos entre el aflo 2016 al 2017.
v Los pacientes con malformaciones congénitas digestivas son en su mayoria
recién nacidos a término, con una edad gestacional media de 37.6+-1.8

semanas, y un peso adecuado para la edad gestacional.

v' El sexo predominante en las malformaciones congénitas digestivas fue el
sexo masculino con un 65%, con una relacion hombre: mujer de 1.85:1,
siendo la unica malformacion congénita digestiva en que predomina el sexo
femenino las malformaciones anorrectales con un 66.7%.

v' Las malformaciones congénitas digestivas se presentaron en madres con
una edad materna media de 28.7+-8.8 afios, siendo la atresia esofagica la
gue se observé en madres mas jovenes con una edad promedio de 22.4+-2
afios y las madres con mayor edad se observaron en las malformaciones
anorrectales con edad promedio de 33.9+-5 afios.

v' Los tipos de malformacién congénita digestiva mas frecuentes fueron las

malformaciones anorrectales y la atresia intestinal con un 22.5% cada una;
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seguidas por la estenosis hipertrofica del piloro con 20%, atresia esofagica
en tercer lugar con 17%, gastrosquisis con 10%; la menos frecuente fue la
hernia diafragmatica con un 8%.

La edad de diagndéstico mas frecuente fue en el primer dia de vida con 45%,
seguida por pacientes de 2 a 28 dias de vida con 32.5%; y mayores a 1 mes
con 22.5%. Las patologias con 100% de diagnostico en el primer dia de vida
fueron Atresia esofagica, gastrosquisis y hernia diafragmatica; las que
tienen diagnostico mas tardio son las malformaciones anorrectales.

El 52.5% de pacientes fueron referidos de otros Centros de Salud, siendo
en su mayoria del distrito de Cajamarca con 47.5%, seguidos por San

Marcos y Celendin con 12.5% cada uno, en tercer lugar Jaén con 10%.

El método diagnéstico mas utilizado en malformaciones congénitas
digestivas es la combinacion de radiografia toracoabdominal més ecografia,
seguido por transito intestinal y ecografia.

Solo 3 tipos de MCD fueron clasificadas: el 100% de atresia esofagica es de
tipo Ill; la atresia intestinal es en un 66.7% duodenal y el 33.3% yeyunal de
las cuales el 66% es de tipo apple peel o tipo llib.

Las malformaciones anorrectales con fistula son las mas frecuentes con
88.9% de casos, siendo la fistula mas frecuente en mujeres, la rectovaginal
(100%), y en varones la fistula perineal.

El cuadro clinico se presenta de acuerdo al nivel de atresia, tenemos que en
la atresia esofagica predomind la Dificultad para paso de sonda orogastrica
asociado a sialorrea y distrés respiratorio, en la estenosis hipertréfica de
piloro y en el 50% de atresia duodenal los vomitos lacteos, en la atresia

intestinal los vomitos biliosos y ausencia de deposicién, en las
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malformaciones anorrectales predomind la deposicion fistular. La hernia
diafragmatica se present6 con dificultad respiratoria.

En cuanto a las malformaciones congénitas asociadas, tenemos que el
32.5% de pacientes tuvieron malformaciones asociadas, siendo las
malformaciones cardiacas las principales con 25%, en combinacion con
Trisomia 21 en el 10% de casos, presentes ambas, en el 50% de pacientes
con atresia duodenal.

Un 67.5% de pacientes recibieron manejo quirdrgico inmediato; el 22.5%
fueron referidos a un centro de Mayor Complejidad, y el 10% fallecieron en
el primer dia de vida. El 100% de hernias diafragmaticas fallecieron en el

primer dia de vida.
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b. Recomendaciones

Promover la atencion prenatal en los Puestos de Salud e Informar a las
gestantes la importancia de tener un adecuado control prenatal y la
importancia que tiene la misma en relacion a la identificacion de cualquier
factor de riesgo que pueda producir un recién nacido con anomalias
congénitas.

Estandarizar las pautas de manejo meédico — quirdrgicas para un
abordaje mas integral de los pacientes.

Realizar tratamiento quirdrgico oportuno.

Capacitacion a médicos de primer contacto para que se hagan
diagndsticos tempranos y se derive a segundo o tercer nivel de manera
oportuna.

Realizar protocolos de estudio a tiempo para descartar o confirmar otras

malformaciones asociadas.
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VIIl. ANEXOS

FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

N° de ficha:

N° de historia clinica:

Fecha de nacimiento:

Fecha de diagndstico:

Fecha de intervencién quirudrgica o edad

Procedencia:

Género: femenino
masculino
Factores de riesgo Tabaco Diabetes Obesidad alcohol Drogas/fcos
P M P M P M P M P M
Antecedentes familiares: Sl NO ‘ Parentesco:
Edad gestacional:
Edad materna:
Tipo de parto: ‘ eutdcico ‘ distdcico
Peso al nacimiento:
Malformaciones | Sd. Down | MAR anomalias | Traqueo- |Renales |Lesiones |VACTERL
asociadas Cardiacas | Esofagica |y de MM
urinarias
Procede:
Cuadro clinico:
Diagnostico:
Examen perineal nifo: Orificio anal Fistula visible Fosita anal profunda
Meconuria: Sl NO |presente |ausente |si ‘ no si ] no
Otros:
Examen perineal nifia ‘ 1 orificio ‘ 2 orificios ‘ 3 orificios
Nivel de fistula/otros
Dx imagenes: Radiografia Ecografia uretrografia
Otros: colostograma invertografia cistografia
DX PreQ
PostQ
Tipo de MAR: Con fistula
Krickember 2005 Sin fistula

Tipo de fistula:
Varones

Fistula rectoperineal

Fistula recto uretro bulbar

Fistula recto uretro prostatica

Fistula recto vesical

Ano imperforado sin fistula

inusuales

Tipo de fistulas:
mujeres

Fistula recto perineal

Fistula recto vestibular

Cloaca con canal comun corto <3cm

Cloaca con canal comun corto >3cm
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Fecha de nacimiento:

Fecha de diagnéstico:

Fecha de intervencién quirdrgica o edad

Procedencia:
Lugar de nacimiento

Género:

masculino

femenino

Factores de

Tabaco

Diabetes

Obesidad

alcohol

Drogas/fcos

riesgo p

M | P M

P M

P

M | P

M

Antecedentes familiares:

Sl

NO \ Parentesco:

Edad gestacional:
Edad materna:

Tipo de parto:

‘ eutdcico

‘ distdcico

Peso al nacimiento:

Malformaciones | Sd.
asociadas Down

MAR anomalias

Cardiacas

Traqueo-
Esofagica

Renalesy S.
nervioso

urinarias

VACTERL

Tipo de malformacion:

Cuadro clinico:

Distensién abdominal

Voémitos biliosos

VAmitos gastricos

Ausencia de ruidos hidroaereos
Dificultad respiratoria: disnea, polipnea
otros

Diagnostico:

Atresia esofagica Atresia intestinal

ATRESIA | ESTENOS MRI

D

EHP Hernia
diafragmatic

a

Tipo |

Tipo |l
Tipo Il
Tipo IV
Tipo V
Tipo VI

Y D
I Y
C I

C

onfalocele

gastrosquisis

Otros:

manejo Medico ‘ Quirdrgico

| referencia

Diagnostico

Dx imagenes: Radiografia Ecografia

TAC

CONDICION VIVO FALLECIDO

DESCONOCIDO

procede Consultorios externos

Hospitalizacion

Diagnostico preoperatorio

Diagnostico posoperatorio

mujeres
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