Néstor Gibran Lopez-Diaz'?, Edgar Fernando Oliver-Garcia'®, Juan Carlos Nufiez-Enriquez?°

Resumen

Introduccion: la presencia de atresia duodenal relacionada
con atresia intestinal tipo Illb es una asociacion rara, con
pocos casos reportados en la literatura, y representa un reto
quirdrgico si se toma en cuenta que incluso los casos aisla-
dos de atresia intestinal tipo lllb lo representan. El objetivo
fue reportar el manejo quirurgico exitoso del caso de una
malformacion intestinal compleja, caracterizada por una
oclusiéon duodenal secundaria a pancreas anular y atresia
intestinal tipo Illb, con una malrotacion intestinal por defini-
cion y la presencia de diverticulo de Meckel.

Caso clinico: reportamos el caso de un recién nacido en-
viado de segundo nivel de atencién con un diagnodstico de
obstrucciéon duodenal no diagnosticado prenatalmente, que
resultdé en atresia duodenal por pancreas anular y atresia
intestinal tipo Illb, segun la clasificacion de Grosfeld. La
presencia de atresia duodenal con atresia intestinal tipo Illb
es una condicidon extremadamente rara y todavia lo es mas
asociada con pancreas anular. Estos casos son un desafio
si se toma en cuenta la corta longitud de intestino delgado y
su consiguiente necesidad de nutriciéon parenteral total por
un periodo prolongado.

Conclusiones: el manejo quirirgico de esta malformacion
intestinal compleja resultd en un caso con una adecuada
evolucion postquirdrgica, basada en el inicio mediato de
alimentacién enteral con un periodo corto de necesidad de
nutricion parenteral total que finalmente result6 en una corta
estancia hospitalaria.

Abstract

Background: The presence of duodenal atresia related to
type lllb intestinal atresia is a rare association, with few ca-
ses reported in the literature, representing a surgical cha-
llenge considering that even isolated cases of type llIb in-
testinal atresia are a challenge. The objective was to report
the successful surgical management of a case of a complex
intestinal malformation, characterized by duodenal occlu-
sion secondary to annular pancreas and type Illb intestinal
atresia, with intestinal malrotation by definition and the pre-
sence of Meckel’s diverticulum.

Clinical case: We present the case report of a newborn
sent to the second level of care with a diagnosis of duode-
nal obstruction not diagnosed prenatally, which resulted in
duodenal atresia due to annular pancreas and type llIb in-
testinal atresia according to the Grosfeld classification. The
presence of duodenal atresia with type llIb intestinal atresia
is an extremely rare condition, even more so associated with
annular pancreas. These cases are a challenge considering
the short length of the small intestine and its consequent
need for total parenteral nutrition for a prolonged period.
Conclusions: The surgical management of this complex
intestinal malformation resulted in a case with an adequate
post-surgical evolution, based on the immediate start of en-
teral feeding with a short period of need for total parenteral
nutrition that finally resulted in a short hospital stay.
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Introduccion

La atresia duodenal (AD) tiene una incidencia de 1:5000-
10,000 recién nacidos vivos. Es mas comun en el sexo mas-
culino y en la mayoria de los casos el sitio de obstruccion
es postampular.23 Sus causas se dividen en intrinsecas y
extrinsecas, y las primeras son las mas frecuentes. La fisio-
patologia mas aceptada es la propuesta por Tandler, quien
la asocia a un defecto de recanalizacion duodenal entre la
quinta y la décima semana de gestacion, tiempo en que la luz
intestinal deberia estar bien definida en toda su longitud.*58

Se ha descrito que mas de la mitad de los pacientes con
AD tienen anomalias congénitas asociadas, entre las cuales
estan, aunque no son las mas comunes, las del tracto gas-
trointestinal, como el pancreas anular, la malrotacion y la
atresia intestinal.” El manejo de la AD es quirurgico y tiene
como objetivo restablecer la continuidad de la luz intestinal
por medio de una duodenoduodenostomia; sin embargo,
la resolucién final del padecimiento dependera del tipo de
atresia duodenal y de si existe o no asociacion con atresia
intestinal (Al) u otra malformacién del tracto digestivo.2° No
hay una incidencia exacta de AD asociada a Al u otras mal-
formaciones intestinales congénitas. Recientes analisis han
reportado incidencias entre 1.6-3%.°

Por otro lado, la etiologia de la Al se ha asociado a una
agresion vascular en las ultimas semanas de gestacion; la
presencia de ambas condiciones simultaneamente es extre-
madamente rara.! Especificamente la atresia intestinal tipo
lllb se puede conocer con el término intestino en cascara
de manzana, el cual fue usado por primera vez en 1961 por
Santulli y Blanc. Esta variante constituye hasta el 10% de los
casos.'" Con base en el Gltimo reporte de caso de AD aso-
ciada a Al en cascara de manzana del afio 2019 por Kirtane
et al. se reportan al momento, con el presente estudio, trece
casos en la literatura, de los cuales y hasta donde sabe-
mos este es el Unico con asociacion a pancreas anular en
un paciente no sindromatico (cuadro | al final del articulo),
sin mencionar el hallazgo del diverticulo de Meckel.12.13.14.15

La presencia de ambas condiciones podria ser incluso
una coincidencia debido a los pocos casos reportados y a
sus distintas etiologias, pero no descartamos que se deba
a una patologia con una etiologia en comun."® Las tasas de
supervivencia respecto a la atresia intestinal lllb han mejo-
rado significativamente; sin embargo, su tratamiento y evo-
lucién postquirdrgica sigue siendo un reto. Por lo anterior,
presentamos el reporte de un recién nacido con diagnéstico
de atresia duodenal, sin malformaciones a la inspeccion
externa, a expensas de hemangiomas en cabeza y region
genital, a quien a la laparotomia exploradora se le encontrd
una AD por pancreas anular y atresia intestinal tipo lllb, y el
cual se traté de forma exitosa.

http://revistamedica.imss.gob.mx/

Caso clinico

Se trata de producto del sexo masculino de la gesta 1,
madre de 27 afos, embarazo de 32 semanas de gestacion
con control prenatal adecuado, obtenido por cesarea urgente
por desprendimiento placentario; no respiraba ni lloraba al
nacer, por lo que se inicié reanimacion con adecuada recu-
peracion a la intubacién orotraqueal. Peso al nacer 1.225 kg,
talla 42 cm. Después del nacimiento, se observé abdomen
superior globoso, por lo que se colocd sonda orogastrica con
presencia de gasto biliar y se solicito radiografia de abdomen
la cual presentaba imagen de “doble burbuja” y ausencia de
aire distal (figura 1). El paciente fue enviado a nuestra unidad
hospitalaria a los 25 dias de vida para manejo quirurgico ante
sospecha de AD.

Al ingreso se realizé ultrasonido abdominal con eviden-
cia de atresia duodenal y ecocardiograma sin evidencia de
cardiopatia congénita; finalmente, el paciente fue interve-
nido quirdrgicamente a los 33 dias de vida. Se le hizo una
laparotomia exploradora con la que se encontré AD en la
tercera porcion, cabo proximal muy dilatado y presencia de
tejido pancreatico que rodeaba la segunda porcion duodenal
(figura 2).

Posteriormente, se localizé el cabo distal yeyunal, que
correspondié a atresia intestinal tipo Illb de aproximada-
mente 50 cm, la cual estaba rodeada por la arteria ileocodlica
en forma helicoidal hasta su llegada a la valvula ileocecal;
se evidencié diverticulo de Meckel a 16 cm de la valvula
ileocecal (figura 3). Se hizo incisién de cabo distal y se

Figura 1 Radiografia abdominal anteroposterior de paciente reali-
zada en su unidad de envié al quinto dia de vida

Radiografia con imagen tipica de “doble burbuja”, se visualiza me-
dio de contraste en camara gastrica y duodenal administrado en su
unidad de referencia

Rev Med Inst Mex Seguro Soc. 2023;61(1):123-9



Figura 2 Atresia duodenal por pancreas anular evidenciada al mo-

mento de la intervencion quirdrgica en nuestra unidad hospitalaria introdujo sonda Nelaton para corroborar permeabilidad; se

encontré segmento atrésico al primer cm, el cual se reseco.
Posteriormente, se infundié solucién salina con jeringa de
10 cc y se corroboré la permeabilidad del resto de intestino;
se cerré cabo con surgete continuo y puntos Lembert con
PDS 5-0. Se evidencié malrotacién intestinal, por lo que se
realizo lisis de bandas de Ladd, apendicetomia invaginante
y posicionamiento de ciego en hipocondrio izquierdo. Pos-
teriormente se llevé a cabo duodeno-yeyuno anastomosis
latero-lateral con PDS 5-0 previo a segunda porcion duo-
denal y se evito la estenosis por pancreas anular; se coloco
sonda nasoyeyunal transanastomotica 12 Fr y drenaje peri-
toneal y se hizo el cierre abdominal sin necesidad de deri-
vacion ni reseccion intestinal (figura 4).

El paciente permanecio en ayuno con nutricién parenteral

Tejido pancreatico que rodeaba la porcion duodenal correspondiente , M
total por ocho dias y se le administro formula extensamente

al pancreas anular

Figura 3 Imagen transoperatoria con evidencia de atresia intestinal tipo Illb

A: se observa malrotacion intestinal con presencia de ciego a la izquierda del duodeno en cuadrante superior derecho que se distingue por
presencia de apéndice cecal. B: diverticulo de Meckel a 16 cm de valvula ileocecal; se muestra cabo distal atrésico

Figura 4 Imagenes correspondientes a procedimiento quirdrgico

A: incision duodenal a primera porcion del duodeno, con la que se evitd estenosis pancreatica secundaria a pancreas anular. B: afrontamiento
de cabos para anastomosis duodenoyeyunal latero-lateral. C: visualizacion del término de la anastomosis; previamente se colocé sonda
transanastomética bajo vision directa antes del cierre del plano anterior
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hidrolizada a través de sonda nasoyeyunal, la cual se retird
al décimo dia postquirirgico con adecuada tolerancia a
incrementos paulatinos hasta tolerar su capacidad total. Las
radiografias de control mostraron adecuada distribucion de
aire distal compatible con evolucién favorable (figura 5). No
hubo necesidad de reintervencion quirurgica y el paciente
fue egresado a su domicilio a los 55 dias de vida. Actual-
mente, el paciente tiene casi un afio de edad y presenta
adecuado crecimiento y desarrollo, sin complicaciones pos-
tquirurgicas a la fecha.

Discusion

La AD puede ser detectada mediante ecografia prenatal
hasta en un 52% de los pacientes. Después del nacimiento,
los pacientes presentan signos y sintomas de obstruccion
intestinal alta con vomito de contenido biliar. Aproxima-
damente 50% de los pacientes presentan otra anomalia
congénita que se asocia a sindrome de Down (25-40%) y
a pancreas anular.’®'719 La presencia de una imagen en
“doble burbuja” en los estudios de imagen, como en nuestro
caso, puede resultar en un distractor al momento del diagnés-
tico, por lo que es indispensable en todo paciente con atre-
sia duodenal buscar de forma dirigida otras malformaciones
intestinales al momento de la cirugia. En general, los resul-
tados quirdrgicos de atresia duodenal e intestinal de forma
independiente son excelentes, mientras que el resultado de
la atresia intestinal tipo Illb no lo es tanto; sin embargo, es
una entidad rara y constituye del 5 al 10% de todas las atre-
sias, y se asocia a una alta incidencia de complicaciones y
mortalidad.*'820 |a coexistencia de atresia intestinal tipo Illb
y atresia duodenal es muy poco frecuente: los casos descri-

Figura 5 Radiografias de control tomadas a las 72 horas y al décimo
dia postquirurgico

A: radiografia postquirurgica tomada a las 72 horas con presencia
de sonda transanastomética y ausencia de aire distal. B: radiografia
tomada a los 10 dias de la cirugia, sin presencia de sonda nasoye-
yunal y evidencia de distribucion de aire distal
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tos en la literatura son escasos; hablando de tipos espe-
cificos de atresia duodenal, un caso de atresia duodenal
secundaria a membrana duodenal fenestrada asociada a
atresia intestinal tipo Illb se publicé por primera vez en el
afio 2004 por Peetsold et al.!" Con respecto a este estudio
y los casos reportados al momento, el 54% de los pacientes
descritos son del sexo femenino, lo que difiere de la litera-
tura donde el sexo masculino es el mas afectado, 77% fue
< 36 semanas de gestacion y mas del 58% con un peso
< 1.5 kg, lo cual relaciona el padecimiento con prematuridad
y bajo peso al nacer; en ocho de los casos reportados, se
realizé el abordaje quirurgico antes de los ocho dias de vida
y de estos el 37.5% se reportdé como defuncion, que corres-
ponde al 75% de las mismas de este estudio; en aquellos
casos en los que se reportod el inicio del estimulo enteral, se
realiz6 en una media de 11 dias (DE 8.7) posteriores a la
cirugia. Finalmente 30.7% de los pacientes descritos en este
reporte tuvieron un desenlace fatal.

Conclusiones

En términos generales la coexistencia de ambas situa-
ciones se considera una asociacion poco probable debido a
que se describen distintas etiologias para ambas patologias;
sin embargo, a la fecha no existen estudios genéticos en
estos pacientes que puedan incluir esta entidad como un sin-
drome de malformacion intestinal, aunque por nuestra parte
no excluimos dicha posibilidad. Los informes de aparicion
familiar de atresia duodenal combinada y atresia intestinal en
“cascara de manzana” respaldan dicha posibilidad; empero,
los escasos casos reportados de esta entidad a la fecha son
una limitante para dicha aseveracion. Entendemos que no
podemos relacionar tasas de éxito quirtrgico a partir del
tiempo ideal para realizar la cirugia; sin embargo, en ciertos
casos apoyamos el diferimiento quirdrgico posterior a las dos
semanas de vida bajo apoyo nutricional enteral total, a fin de
optimizar condiciones antes de la cirugia; nuestra recomen-
dacion particular en este caso y en todo paciente con una
malformacion intestinal compleja es, ante todo, mantener el
objetivo de preservar la mayor longitud de intestino delgado
con la evaluacion sistematica de la permeabilidad intestinal
total, incluso en los casos mas complejos, a fin de realizar el
menor numero de anastomosis y reseccion intestinal, o las
minimas necesarias para mejorar el prondstico postquirar-
gico a favor de una menor dependencia de nutricion paren-
teral total y la alimentacion enteral temprana, bajo un criterio
clinico adecuado con la finalidad de conseguir una menor
estancia hospitalaria y una mejor calidad de vida.
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Cuadro | Reporte de casos publicados

Autor, afo y pais

Kirtane et al.,
2019, India’

Arbell, et al.
2006, Israel'?

Ahmad, et al.
2009, India*

Patil, et al. 2011,
India'®

Narula et al.
2014, India™

Leonidas et al.
1976, EEUU'®

Peetsold, et al.,
2004, Paises
Bajos'"
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Sexo | SDG
F 36
M 32
M 34
F 33
M 88
= -
= -

Peso Anormalidad
(kg) asociada
2.25 PCA/CIA
Malrotacion
de intestino
medio
1.5 Voélvulo intes-
tinal asociado
a malrotacion,
quiste de colé-
doco, ausencia
de conexioén
de conductos
biliares a
intestino
1.2 --
1.6 Malrotacion
1.3 --
1.745 Malrotacion

-- Situs inversus
abdominalis

Edad ala
cirugia

2 dias

2 dias

8 dias

7 dias

2 dias

1dia

1: etapa
neonatal

2: 3 afos

3y4:16
anos

128

Procedimiento

Procedimiento de
Ladd mas duodenoy-
eyuno, anastomosis
y yeyunostomia para
alimentacion a 2.5
cm distal a anasto-
mosis/ Reinterven-
cion a los 37 dias de
vida por obstruccion
intestinal
Duodenoyeyunos-
tomia termino-termi-
nal, apendicetomia y
reseccion de quiste
de colédoco mas
cistoduodenoanas-
tomosis

Duodenoyeyuno-
anastomo-sis

Procedimiento de
Ladd mas duodenoy-
eyunoanastomosis
Reseccién cabo
distal yeunal con
anastomosis duode-
noyeyunal término
lateral

Reseccién de cabo
proximal del duode-
no correspondiente

a tercera porcion
mas duodenoyeyu-
noanastomosis y
gastrostomia

1: anastomosis
yeyuno-yeyunal

2: laparotomia ex-
ploradora con resec-
cién de anastomosis
y reanastomosis
yeyuno-yeyunal

3: laparotomia explo-
radora mas apertura
longitudinal de sitio
anastomaético con
cierre transversal del
mismo

4: laparotomia explo-
radora con doudeno-
duodenostomia para
tratar una obstruc-
cion secundaria a
membrana duodenal,
mas yeyunostomia

Inicio de
estimulo | Resultado
enteral
5 dias Vivo
Vivo
Defuncién
al segundo
dia PO
- Defuncion
alos 41
dias PO
6 dias Vivo
- Defuncién
alos 2
meses
28 dias Vivo

Egreso

70 dias

6 meses

NA

NA

10 dias

NA

16 anos
(5 semanas
después
de ultimo
evento
quirurgico)
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Autor, afio y pais | Sexo | SDG Peso Anormglidad Ed.ad ? la
(kg) asociada cirugia
Yukihiro Tatekawa F 36 2.104 - -
2007, Japon’
Sasa, et al. 2016, M 29 1.240 - 2 dias
Montenegro'”
Weber, et al., F 36 2.1 Sindrome de --
1999, Oman'® Down, pan-
creas anular
Alnosair, et al. B 31 1.4 Opacidades RN
2014, Arabia corneales
Saudita? bilaterales y
microcefalia
Ibrahim, et al., M 89 1.9 Malrotacion 2 dias
2014, Arabia intestinal por
Saudita® presencia de
bandas de
Ladd
Presente caso, M 32 1.225 Malrotacion 33 dias
México intestinal, pan-
creas anular,
diverticulo
de Meckel,

hemangiomas

Procedimiento

Duodenoduodenos-
tomia mas duodeno-
ileostomia término-
lateral

Reseccién de total
de segmento yeyunal
en piel manzana con
anastomosis duo-
denoileal, término-
terminal y colocacion
de sonda transanas-
tomética
Duodenoyeyuno
anastomosis

Anastomosis
duodenoyeyunal
término-terminal mas
apendicetomia
Anastomosis duode-
noyeyunal terminola-
teral mas liberacion
de bandas de Ladd

Procedimiento de
Ladd mas anasto-
mosis duodenoye-
yunal latero-lateral a
primera porcion de
duodeno

Inicio de
estimulo | Resultado Egreso
enteral
- Vivo 77 dias
- Defuncion NA
al dia 3 PO
6 dias Vivo 23 dias
-- Vivo --
11 dias Vivo -
9 dias Vivo 55 dias

F: femenino; M: masculino; RN: recién nacido; PO: postoperatorio; --: no reportado; NA: no se aplica; SDG: semanas de gestacion
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