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Estenosis hipertrófica
de píloro en gemelos

Sr. Editor:

En nuestro hospital la natalidad de los últimos 10 años ha sido

de 42.167 recién nacidos, y en este período, la incidencia de es-

tenosis hipertrófica de píloro (EHP) ha sido de 2,4/1.000 recién
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nacidos vivos. Hemos observado en el mismo período 9 casos

en gemelos sobre 718, lo que da lugar a una incidencia de EHP

de 0,012/1.000 en gemelos. En este sentido, presentamos dos

parejas de gemelos de los 9 casos observados (cinco con un úni-

co gemelo afectado), con diferentes tiempos de presentación clí-

nica. En ambas parejas existía un hermano anterior, varón, sano.

1. Primera pareja gemelar. Embarazo gemelar bicorial biamnió-

tico de 35 semanas de gestación.

– Varón de 21 días de vida, primer gemelo, remitido por cuadro

de vómitos posprandiales continuos durante los últimos 3 días. Se

realizó pilorotomía extramucosa de Ramsted a los 22 días de vida. 

– Varón de 28 días de vida, segundo gemelo, con vómitos pospran-

diales, desde el vigesimosexto día. Pilorotomía extramucosa a los

29 días de vida.

2. Segunda pareja gemelar. Embarazo gemelar de 40 semanas

de gestación (no constan otros datos).

– Varón de 21 días de vida, segundo gemelo, acude por vómitos

en escopetazo desde el decimosexto día. Se intervino quirúrgica-

mente a los 23 días de vida.

– Varón de 35 días de vida, primer gemelo, remitido por vómitos

proyectivos e irritabilidad desde el trigesimotercer día de vida. Se in-

tervino a los 36 días de vida (tabla 1).

La EHP en gemelos tiene una incidencia menor que en la

población general (1-3/1.000 recién nacidos vivos), que en

monozigóticos es de 0,25-0,44/1.000 y en dizigóticos es de

0,05-0,01/1.0001.

Para explicar la EHP en dos gemelos de una misma pareja se

han descrito interacciones teóricas entre factores genéticos, con-

génitos y posnatales. Tras la primera descripción en la bibliogra-

fía de la afectación de tres trillizos idénticos, se postuló la exis-

tencia de la EHP como la interacción entre un gen dominante

principal y un fondo multifactorial2. Posteriormente se ha pre-

sentado un modelo genético en el que la EHP sería el resultado

de una interacción entre múltiples loci, descartando la partici-

pación de un único locus. Estas alteraciones ofrecerían una base

genética sobre la que actuarían diferentes factores perinatales,

que podrían explicar la afectación de uno sólo o de los dos ge-

melos genéticamente idénticos3,4. 

Así mismo, se ha descrito el efecto de la interacción madre-

feto en la producción de gastrina como factor influyente sobre

una base genética; la hipergastrinemia aumenta la secreción

ácida gástrica y la musculatura pilórica se hipertrofia para evitar

la lesión de la mucosa. Otros autores afirman que es la soma-

tostatina (antagonista fisiológico de la gastrina) la que inhibe

los neurotransmisores inhibidores y contribuye a la EHP. Sin em-

bargo, todos reflejan la influencia de un desequilibrio hormonal

en el desarrollo de la hipertrofia típica5,6.

Con el fin de estudiar una posible alteración congénita en la

inervación neuropeptidérgica, algunos estudios describen una

lesión intrauterina en la decimosegunda semana de gestación,

asociada a una disminución del óxido nítrico y de su actividad

enzimática, como resultado de un déficit en su cofactor7. Tam-

bién se ha encontrado una afectación miogénica y neurogénica,

que se pone de manifiesto por una pobre inmunorreactividad,

lo que traduce una inervación deficitaria de la musculatura sub-

yacente, como ha sido comunicado en el 60-70% de los neona-

tos con EHP8. La proporción de óxido nítrico neuronal sintasa, la

calcitonina y la sustancia P expresada en los nervios de las

muestras estudiadas, estaban disminuidas en todos los casos con

fenómenos de degeneración y regeneración axonal. En la mus-

culatura (circular y longitudinal) se observó un incremento en la

expresión de IGF-I ARNm (factor de crecimiento similar a la in-

sulina/ARN mensajero), que interviene en la maduración del

tracto gastrointestinal y la hipertrofia de las células musculares,

cuyo incremento sugiere su síntesis activa por las células de di-

cha musculatura9.

Dentro de los factores peri y posnatales, se ha descrito un in-

cremento de riesgo significativo para desarrollar esta patología si

existe una exposición temprana a la eritromicina. Se está estu-

diando el efecto intrauterino de dicho macrólido en los fetos de

las madres expuestas en las últimas 10 semanas del embarazo,

ya que atraviesa la placenta en un 30-40 %. Se trata de un po-

tente agonista de la motilina que aumenta la motilidad gástrica

antral y produce contracciones intensas y no propagadoras, que

desarrollan la hipertrofia característica10.

En nuestros casos sólo hemos podido realizar una encuesta

epidemiológica exhaustiva, que no ha aportado factor alguno

que explique la presencia de EHP en los dos gemelos de cada

pareja, ni la diferencia en el tiempo de las manifestaciones clí-

nicas de los mismos. Sin duda, otros exámenes dirigidos a la in-

vestigación causal podrían aportar otros resultados.
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TABLA 1. Datos demográficos

Sexo PRN Inicio clínica PI Analítica Ecografía

Primera pareja

1.er gemelo Varón 2.200 g 18 días 2.390 g AM Compatible con EHP

2.º gemelo Varón 2.110 g 26 días 2.560 g AM Compatible con EHP

Segunda pareja

1.er gemelo Varón 2.850 g 33 días 3.350 g AM Compatible con EHP

2.º gemelo Varón 2.810 g 16 días 3.000 g AM Compatible con EHP

PRN: peso del recién nacido; PI: peso al ingreso; AM: alcalosis metabólica. EHP: estenosis hipertrófica de píloro.
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