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Resumen

La duplicacién pilérica extraluminal representa la localizacién menos frecuente de todas las duplicaciones del
tubo digestivo; sin embargo, la duplicacion pilorica intraluminal (DPI) se ha documentado de manera excepcional
como una anomalia congénita de extrema rareza en recién nacidos y pacientes pediatricos. Nosotros aportamos
el primer caso de DPI asociada a hernia diafragmatica congénita. Presentamos el caso clinico de un nifio de 29
dias de vida con sospecha de sindrome pilérico debido a una obstruccion mecanica asociada a hernia
diafragmética congénita. El diagnostico de quiste de DPI fue confirmado por los hallazgos intraoperatorios y un
posterior examen histolégico. La duplicacion pilérica intraluminal es una malformacién o anomalia (mejor que
enfermedad) rara, causante de la obstruccidn mecanica del canal pilorico, y deberia tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial del sindrome de obstruccion pilérica neonatal.
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Abstract

Title: Intraluminal pyloric duplication cyst associated with congenital diaphragmatic hernia. A case report

The extraluminal pyloric duplication represents the least common location of all the digestive tract duplications.
However, intraluminal pyloric duplication has been exceptionally reported as an extremely rare congenital
anomaly in newborns and pediatric patients. We report the first case of intraluminal pyloric duplication associated
with congenital diaphragmatic hernia. We present a 29 days old boy with suspected pyloric syndrome due to
mechanical obstruction associated with congenital diaphragmatic hernia. The diagnosis of intraluminal pyloric

duplication cyst was confirmed by intraoperative findings and subsequent histological examination. Intraluminal
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pyloric duplication is a rare disease causing intrinsic mechanical obstruction of the pyloric channel. It should be
taken into account in the differential diagnosis of neonatal pyloric obstruction syndrome.

Keywards: Pyloric duplication, intraluminal duplication cyst, associated anomalies.

Introduccién

Las duplicaciones del tubo digestivo son muy raras y ocurren aproximadamente en 1 de cada 4.500 nacimientos,
con una incidencia de 1/1.500 en una serie de autopsias’2. Aproximadamente, el 85% de éstas no comunican
con el lumen gastrointestinal y pueden surgir en cualquier localizacién, desde la boca hasta el ano. Se
encuentran mas comdnmente en el ileon, pero son extremadamente raras a lo largo del canal pilérico, donde
representan el 2,2% de todas las duplicaciones gastricas, con una prevalencia del 0,06-0,4%?3. La duplicacion
pilérica quistica fue descrita por primera vez por Ramsay, en 1957, y se han documentado pocos casos en la
bibliografia, la mayoria duplicaciones extraluminales. Se han descrito multiples asociaciones con la duplicacion
de piloro, aunque todas relacionadas con el tubo digestivo. Nosotros aportamos el primer caso de duplicacién

pilérica intraluminal (DPI) asociada a hernia diafragmética congénita.

Caso clinico

Varén de 29 dias de vida, pretérmino de 35 semanas de gestacidn, con diagnostico posnatal de hernia
diafragmatica congénita izquierda, que fue corregida quirdrgicamente a los 4 dias de vida. Después de la cirugia
el paciente presentd una sepsis causada por Klebsiella ocitoca, que retraso la nutricion enteral. A los 28 dias de
vida se inici6 la alimentacién, y el paciente present6 vomitos no biliosos y abundante débito gastrico. El examen
fisico fue normal y no se palparon masas intraabdominales. La ecografia reveld una masa quistica de 2 cm de
didmetro en la region gastrohepatica, de paredes gruesas, en intimo contacto pero sin comunicacion con el
estdmago. La tomografia computarizada revelé un quiste localizado en el canal pilérico de 2 x 2 ¢m (figura 1). El
estudio seriado gastroduodenal demostré una obstruccion completa del material de contraste en el piloro sin
salida al duodeno. El paciente fue sometido a una laparotomia exploradora y una piloromiotomia, y se hallé un
quiste que ocupaba la totalidad del canal pilérico (figura 2). La lesidn quistica fue extirpada y posteriormente se
realizd una piloroplastia segun la técnica de Mikulicz. La histologia revel6 una pared del quiste constituida por
una mucosa con epitelio intestinal y una pared muscular subyacente compatible con un quiste de DPI. El
paciente se recuperd favorablemente y fue dado de alta 10 dias después. A los 3 afios de la cirugia se encuentra

asintomatico.

Discusion

La duplicacion pildrica intraluminal se ha documentado excepcionalmente como una anomalia congénita de
extrema rareza. Tras efectuar una revision de las publicaciones al respecto, sélo hemos encontrado unos pocos
casos en la bibliografia inglesa®®. Las primeras publicaciones provienen de paises superpoblados, como China e

India; sin embargo, los Ultimos casos pertenecen a paises con menor densidad de poblacion. Los quistes
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cercanos al piloro son conocidos por presentarse en el periodo neonatal, con vémitos persistentes no biliosos
como sintoma principal, causados por una obstruccion pilérica similar a una estenosis hipertréfica de piloro’. El
paciente de este caso presentd una sintomatologia similar, que se fue agravando progresivamente hasta llegar a
presentar un abundante débito gastrico al final de la etapa neonatal. En la mayoria de los casos descritos, y
también en el nuestro, el diagnostico se realizd en la etapa intraoperatoria y fue confirmado posteriormente por la
anatomia patolégica. No todas las duplicaciones de piloro han sido confirmadas como tales en la bibliografia
mediante microscopia®. Este paciente cumplié con los criterios recomendados para el diagnéstico de duplicacién
quistica, como son: proximidad al tracto alimentario, vascularizacion comun, capa de musculo liso exterior comdn
con la capa muscular gastrica y revestimiento epitelial digestivo (no necesariamente del intestino adyacente). Las
duplicaciones intestinales se han descrito asociadas a multiples anomalias congénitas hasta en un 50% de los
casos®. En la revisién de Marginean et al.3, las duplicaciones piloricas se han asociado a diferentes anomalias
gastrointestinales, como la mucosa pancreatica ectdpica, los conductos biliares pancreaticos aberrantes, la
atresia de piloro y la mala rotacion intestinal. Sin embargo, no se han mencionado malformaciones
extradigestivas en relacion con estas duplicaciones. En este caso, el analisis histoldgico no reveld la presencia
de una mucosa ectopica ni otras alteraciones relacionadas con el tracto gastrointestinal, pero es el primer caso

asociado a patologia extraintestinal.

Conclusioén
En resumen, éste es un caso de extrema rareza de obstruccién mecanica intrinseca de localizacion pilérica e
inusual asociacién a una hernia diafragmatica congénita, que debe tenerse en cuenta dentro de los diagndsticos

diferenciales de sindrome pilérico neonatal.
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Figura 1. Imagen coronal de tomografia
computarizada abdominal. Nétese la presencia
de un quiste intraluminal de paredes gruesas bien
definidas (flecha amarilla) comprimiendo y
distendiendo el estdmago

Figura 2. Fotografia intraoperatoria. A) Obsérvese el piloro abierto
con la lesién quistica (DPI). B) Pieza quirargica
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