CASO CLINICO DE INTERES ESPECIAL
Acta Pediatr Mex 2024; 45 (2): 113-122.

https://doi.org/10.18233/apm.v45i2.2645

Enfermedad de Jodhpur, serie de casos
y revision de la literatura

Jodhpur disease, case series and literature
review.

Farid Adan Pacheco y Orozco,! Vicente Sanchez Paredes,? Oscar David Simonin Ruiz,?
José Luis Arias Arias,* Jorge Eduardo Madrifian Rivas,> José David Estudillo Antonio,®

Mariel Castellanos Lafont’

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Jodhpur es una entidad descrita por primera vez
en 1997 por Sharma, en Jodhpur, India. Este autor modificé la clasificacion de las obs-
trucciones gdstricas para incluir la obstruccion de la salida gdstrica una vez descartada
cualquier restriccién identificable a nivel del piloro.

CASO CLINICO: Presentamos 4 casos que cursaron con vémitos no biliares recurrentes
sin obstruccién secundaria de la luz pilérica tratados con piloroplastia de Heineke-
Mikulicz, obteniendo remision del cuadro clinico. Buscamos en diferentes fuentes de
informacién médica casos agrupados como "enfermedad de Jodhpur" o clinicamente
coincidentes, recogiendo mas de 50, que comparamos con nuestra serie.

CONCLUSIONES: Con la informacién obtenida concluimos que esta entidad es mas
frecuente en preescolares del sexo masculino, se caracteriza por vomitos de contenido
gastrico no biliar de pocos dias a 4 afnos de evolucién, frecuentemente asociado a
distensién abdominal o masa epigastrica. Sugerimos la serie de eséfago gastroduode-
nal como estudio de abordaje inicial que demuestra obstruccion del tracto de salida
gastrico, confirmada por endoscopia, descartando causas secundarias asociadas. El
manejo terapéutico, una vez corregido el estado de hidratacién y nutricién del paciente,
podria ser la piloroplastia de Heineke-Mikulicz, utilizada en la mayoria de los casos
reportados con buenos resultados.

PALABRAS CLAVE: Obstruccion de tracto de salida géstrico, estenosis de piloro, en-
fermedad de Jodhpur, piloroplastia Heineke-Mikulicz.

Abstract

BACKGROUND: Jodhpur disease is an entity described for the first time in 1997 by
Sharma, in Jodhpur, India. This author modified the classification of gastric obstructions
to include gastric outlet obstruction once any identifiable restriction at the pyloric level
had been ruled out.

CLINICAL CASE: We present 4 cases that presented with recurrent non-biliary vomit-
ing without secondary obstruction of the pyloric lumen treated with Heineke-Mikulicz
pyloroplasty, obtaining remission of the clinical picture. We searched different sources
of medical information for cases grouped as "Jodhpur disease" or clinically coincident,
collecting more than 50, which we compared with our series.

CONCLUSION: With the information obtained, we conclude that this entity is more
frequent in male preschoolers, characterized by vomiting of non-biliary gastric contents
from a few days to 4 years of evolution, frequently associated with abdominal disten-
sion or epigastric mass. We suggest the gastroduodenal esophagus series as an initial
approach study that demonstrates obstruction to the gastric outlet tract, confirmed by
endoscopy, ruling out associated secondary causes. Therapeutic management, once
the hydration and nutritional status of the patient has been corrected, could be the
Heineke-Mikulicz pyloroplasty, used in most reported cases with successful results.

KEYWORDS: Gastric Outlet Obstruction, Pyloric Stenosis, Jodhpur disease, Heineke-
Mikulicz pyloroplasty.
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Jodhpur es una entidad poco
conocida, gradualmente documentada, des-
crita por primera vez en 1997 por Sharma, en
Jodhpur, India." Este autor propuso modificar la
clasificacion de las obstrucciones del tracto de
salida géstrico en nifios para dar cabida a las
causadas primariamente, una vez descartada la
estenosis hipertréfica muscular de piloro y las
secundarias a otras enfermedades como ulcera
péptica o neoplasias. En 2008 reafirmé su pro-
puesta estableciendo una “nueva enfermedad”
que denomind: “obstruccion primaria adquirida
del tracto de salida géstrico durante la infancia
y la nifez.”?

Presentamos cuatro pacientes pediatricos
atendidos entre 2017 y 2020 en un hospital de
concentracién infantil que cursaron con vomito
no biliar recurrente sin obstruccién secundaria.
Todos fueron tratados quirdrgicamente con
piloroplastia de Heineke-Mikulicz (PHM) ob-
teniendo remision del cuadro clinico. Con esta
revision queremos contribuir al estudio y reco-
nocimiento de esta entidad quirdrgica.

CASOS CLiNICOS
Caso 1

Paciente masculino de 3 afios con dolor abdo-
minal y vomito no biliar de 1 mes de evolucién,
sin antecedentes de enfermedades previas. Al
ingreso, 14 kg de peso, 99 cm de talla, abdo-
men blando, doloroso a la palpacién profunda
en epigastrio, peristalsis presente, sin datos de
irritacion peritoneal. La biometria hematica,
quimica sanguinea y tiempos de coagulacién en
rangos normales. La tomografia computarizada
abdomino-pélvica reportd estomago retencio-
nista y lesién a nivel del antro/duodeno. Se
realizé laparotomia exploradora por sospecha
de membrana antral encontrandose estenosis
intrinseca a nivel de piloro por mucosa gastrica
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redundante que se resecd; no habia hipertrofia
macroscopica de la musculatura pilérica; se
realizé6 PHM. Fue egresado 13 dias después de
la cirugia con seguimiento a mas de 2 anos sin
recurrencia.

Caso 2

Paciente femenino de 3 afios con vémito no
biliar de 10 dias de evolucién acompanado de
distensién y dolor abdominal, sin antecedentes
de enfermedades previas. Ingresé con deshidra-
tacion moderada, abdomen distendido, blando,
depresible, peristalsis presente, sin datos de irri-
tacion peritoneal. Peso de 15 kg y talla de 99 cm.
La biometria hemdtica mostr6 leucocitosis con
neutrofilia, electrolitos séricos con hipocalemia,
tiempos de coagulacién normales. La radiografia
simple de abdomen mostré marcada gastrome-
galia, sin aire distal. El ultrasonido abdominal
reporté coleccién heterogénea en epigastrio y
mesogastrio. La tomografia computarizada de
abdomen mostré distension a nivel del estéma-
go con desplazamiento de asas intestinales. En
la serie gastroduodenal se observé el contraste
hasta nivel del estémago, con obstruccion del
tracto de salida. Se realiz6 laparotomia explo-
radora identificindose obstruccion intrinseca vy
mucosa hipertréfica a nivel del piloro. Se realizé
PHM. El reporte histopatolégico fue de edema de
[dmina propia con zona de transicién a epitelio
intestinal, presencia de glandulas caliciformes
mucoproductoras, infiltrado inflamatorio mixto
y presencia de glandulas de Brunner tdbulo-
acinares tipo hiper secretor. Permanecié 17
dias hospitalizada. Seguimiento a un ano: asin-
tomatica.

Caso 3

Femenino de 2 afios con antecedente de hospi-
talizacion a los dos dias de vida por conato de
asfixia, egresada sin complicaciones. 2 semanas
previas a su ingreso presenté vémito no biliar,
en cantidad moderada, que incrementé en fre-
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cuencia hasta la intolerancia completa de la via
oral. Endoscopia extrahospitalaria reporté este-
nosis del piloro, motivo de referencia a nuestro
centro hospitalario. Ingresé con deshidratacion
leve, abdomen blando, depresible, peristalsis
aumentada, sin irritacion peritoneal. Biometria
hematica, electrolitos séricos y tiempos de
coagulacion normales. Ultrasonido abdominal
reporté abundante gas en cdmara gastrica y
asas intestinales. Serie es6fago-gastro-duodenal
report6 gastromegalia y nulo paso de contenido
hacia duodeno. Estudio endoscépico corrobord
estenosis pilérica. Se realiz6 laparotomia explo-
radora y PHM con hallazgo de hipertrofia de
mucosa en piloro. Permanecié hospitalizada por
10 dias y se egres6. Un mes después la paciente
presento recurrencia del vémito y pérdida pon-
deral de 1.5 kg. Serie esofago-gastro-duodenal
demostré obstruccién del medio de contraste en
region pildrica, la endoscopia confirmé estenosis
a nivel del piloro. Se reintervino quirdrgicamente
encontrando piloroplastia incompleta por lo que
se repiti6 la PHM. La paciente se egresé a los
10 dias con seguimiento a mas de un afo sin
reincidencia.

Caso 4

Femenino de 2 afos. Ingresé con diagnéstico de
intolerancia crénica a la via oral y desnutricion
severa. Pérdida de peso de 3 meses de evolu-
cién (5 kilos). Historia de vomitos no biliares
15 minutos después de la ingesta de alimentos,
distension y dolor abdominal. Peso de ingreso de
7 kg, talla 92 cm, abdomen doloroso a la palpa-
cién profunda sin datos de irritacion peritoneal.
Biometria hematica con anemia, desequilibrio
hidroelectrolitico con hiponatremia, pruebas
de funcién renal y funcién hepaticas normales,
tiempos de coagulacidén en rangos normales.
Radiografia de abdomen mostré gastromega-
lia. Ultrasonido abdominal reporté distension
gastrica con hepatomegalia, vesicula con lodo
biliar, asas intestinales distendidas y peristalsis
disminuida. Serie eséfago gastro duodenal con

INV

reflujo gastroesofagico grado 1V, gastromegalia y
obstruccién a nivel de piloro. Endoscopia: Gas-
tritis no erosiva, piloro excéntrico con estenosis
concéntrica, imposibilidad de pasar a duodeno.
Se realiz6 PHM laparoscépico. La paciente cursd
el postoperatorio con picos febriles, enfisema
subcutaneo y distension gastrica, por lo que se
realiz6 laparotomia exploradora encontrdndose
dehiscencia de plastia y fuga de anastomosis. Se
realizo sutura de la dehiscencia y colocacion de
drenajes tipo Penrose. Se mantuvo en terapia
intensiva por 3 dias, pero por sospecha de nueva
fuga de anastomosis, se reintervino por tercera
vez donde se encontr6 perforacién intestinal a
nivel del yeyuno atribuida a lesion inadvertida
de trécares para observacion laparoscopica; se
cerr6 la perforacién y se liberaron adherencias
intestinales. 4 dias posteriores se realizé cuar-
ta cirugia para derivacion ileal a dos bocas y
colocacion de drenaje tipo Penrose debido a
gasto por cicatriz umbilical. Pudo egresarse con
estomas funcionales con cita pendiente en la
consulta externa.

DISCUSION

La obstruccién al vaciamiento gastrico u obs-
truccion del tracto de salida es una entidad
patolégica en la que se interrumpe el trayecto
normal del bolo alimenticio del estémago hacia
el intestino. En la infancia se debe, en muchos
casos, a la estenosis hipertréfica muscular de
piloro como entidad nosolégica bien definida y
conocida. Se estima una incidencia de 4 a 5 por
cada 1000 nacidos vivos con predileccion por el
género masculino.? El tratamiento quirdrgico es
curativo y es la cirugia abdominal mas frecuente
en lactantes menores de 2 meses.* Por arriba
de esta edad, la obstruccion al tracto de salida
gastrico es una condicion rara con incidencia
de 1 en 100,000 nacidos vivos.>®

A raiz de un ndmero limitado de casos, Sharma
en 1997 propuso modificar la clasificacion de
obstruccién al vaciamiento gastrico agregando
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una causa adquirida, en oposicion a las aplasias, La razoén para considerarlo una entidad diferente
atresias y diafragmas del antro o del piloro que  fue debido a la imposibilidad de encajar en la
son congénitas, y ademds primaria, es decir, clasificacion existente. Les [lamé la atencién los
no secundaria a alguna causa extrinseca como pocos reportes en la literatura médica, atribuyén-
enfermedad 4cido-péptica, neoplasias o lesion  dolo a la carencia de una clasificacién adecuada
quimica."? Cuadro 1'% y proponiendo el término: “enfermedad de Jo-

Cuadro I. Clasificacion de Sharma para las obstrucciones al tracto de salida géstrico? (continta en la siguiente pagina)

Autor Afio de publicacién Género Edad Evolucién Tratamiento

Desde el naci-

Sharma' 1997 Femenino Escolar
miento

Sharma' 1997 Masculino Preescolar 6 meses PHM

Sharma' 1997 Masculino Preescolar 1 ano PHM

Nazir'® 2005 Masculino Adolescente 7 anos PHM

Hameury'® NR Adolescente Meses PHM

Hameury'® NR Lactante mayor NR PHM

Dilatacién neumatica

Lin'® 2007 Masculino Preescolar 1 mes L.
endoscopica (2)

Sharma? 2008 Masculino Escolar 3 afnos PHM

Sharma? 2008 Masculino Recién nacido 5 dias PHM

Patel'® 2011 Masculino Escolar 3 afos Piloroplastia Jaboulay

Aggarwal’® 2012 Femenino Preescolar 6 meses PHM

Aguirre? Masculino Lactante mayor 1 mes PHM

PHM (después de
Jiménez*' 2015 Femenino Preescolar 3 meses intentar Fredet-Ram-
stedt sin éxito)

Bartlett* 2018 Masculino Adolescente 4 anos PHM

https://doi.org/10.18233/apm.v45i2.2645
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Cuadro 1. Clasificacién de Sharma para las obstrucciones al tracto de salida gastrico? (continuacién)

Afio de publicacién Género Edad Evolucién Tratamiento

Takrouney** 2018 Masculino Lactante menor 1 mes PHM

Borkar® 2019 Masculino Preescolar 2 meses PHM

Gastroyeyunostomia
retrocélica

Lone? 2019 Masculino Preescolar NR

Gastroyeyunostomia

Lone* 2019 Masculino Preescolar NR o
retrocolica

Komakech?® 2020 Femenino Preescolar 2 semanas PHM

Lopez*” Masculino Preescolar 1 mes PHM

Carballosa? 2022 Masculino Lactante mayor 1 mes PHM

Antropiloroplastia por
Pathak'® 2022 Femenino No reportado NR avance de colgajo
en Y-V

Piloroplastia en dia-

Pathak'® 2022 Masculino No reportado NR .
mante Ken Kimura

Piloroplastia Jaboulay
con anstomosis late-
rolateral del estémago
al duodeno

Quero®® 2022 Femenino Preescolar 2 semanas

Sanchez 2023 Femenino Preescolar 3 meses PHM

Sanchez 2023 Masculino Preescolar 1 mes PHM

Tomado de Sharma y colaboradores. 2008. Fuente: Blsqueda en linea y recopilacion de casos. PHM: Piloroplastia Heineke-Mikulicz. NR:
No reportado.
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dhpur” como un vocablo neutro para “agrupar
todos los casos diferentes, pero relacionados”.?

Decidimos realizar una bdsqueda en linea en
PubMed, Google Académico, Research Gate,
Open Knowledge Maps, Connected Papers y
referencias de articulos ya identificados, para
reunir los casos coincidentes con la descripcién
de enfermedad de Jodhpur propuesta por Shar-
ma y comparar la informacién epidemioldgica,
clinica y terapéutica con nuestros casos. Los
términos usados para la bdsqueda en inglés y
su traduccién al espanol fueron: enfermedad
de Jodhpur, obstruccién al tracto de salida gas-
trico, obstruccion al tracto de salida gastrico de
inicio tardio, estenosis pilérica no hipertrofica y
acalasia pildrica.

Encontramos cerca de 80 casos y descartamos
alrededor de 30 secundarios a una patologia
identificable, aunque en los reportes corres-
pondientes se incluyeron como enfermedad de
Jodhpur. Quedaron 47 y anexamos los 4 motivos
de este reporte (Cuadro 2). Hay algunas publica-
ciones donde no se incluyé el género, la edad o
el tiempo de evolucion de los sintomas; tratamos
de contactar a los autores via correo electrénico
para recabar los datos faltantes sin éxito.

2024; 45 (2)

Con la informacién obtenida podemos resumir
que esta entidad es mds frecuente en el género
masculino (Figura 1), la edad de inicio abarca
todo el margen pediatrico (desde recién nacido
hasta los 17 afios) pero es mds comdn en pre-
escolares (Figura 2) y la evolucién varié desde
unos dias hasta 4 afios. El sintoma omnipresente
es el vomito de contenido géstrico, no biliar,
por lo general postprandial inmediato. A la
exploracion muchos de estos nifios ingresaron
desnutridos y deshidratados y se aprecié una
masa epigdstrica con ondas peristalticas durante
los vomitos. Las anormalidades mas comunes de
laboratorio fueron la anemia y la hipocalemia. El
estudio de imagen mds usado fue la serie eséfago
gastro duodenal que en la mayoria de los casos
reporté gastromegalia y retardo o nulo vacia-
miento gastrico. El ultrasonido, en los casos en
los que se efectud, varid entre reportes normales
y diagnéstico de hipertrofia de la muscular del
piloro; en la mayoria de los casos document6 la
longitud y el grosor de las paredes del piloro. El
hallazgo mas comdn en las endoscopias fue la
incapacidad de pasar el endoscopio al duodeno.
En algunos casos fue (til para tomar biopsias y
descartar enfermedad acido-péptica o tumores
y excluir otras causas secundarias de obstaculo,
asi como el intento de dilatacién con balon para

Cuadro 2. Consolidado de casos reportados en la literatura médica coincidentes con la descripcion de “enfermedad de

Jodhpur” de Sharma y colaboradores

a. Aplasia

1. Obstruccién congénita  b- Atresia
intrinseca del antro y piloro. ¢ Diafragmas y bandas

d. Obstruccién luminal (valvas mucosas, pancreas heterotrofico, etc.)

2. Estenosis infantil hipertré-
fica del piloro

a. Primaria

i) obstruccién primaria adquirida de la salida géstrica durante la infancia y la nifiez

3. Adquirida b. Secundaria

i) Enfermedad acido-péptica (tlcera duodenal crénica duodenal o juxtapilérica)

ii) Neoplasia

iii) Lesion quimica (ingestion de dcidos, causticos y otros irritantes como carbonato de potasio)

https://doi.org/10.18233/apm.v45i2.2645
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65%

B Masculino ] Femenino [O No reportado

Figura 1. Proporcién por género de los casos repor-
tados en la literatura médica como enfermedad de
Jodhpur.

Fuente: Busqueda en linea y recopilacién de casos.

resolver la obstruccion. En pocos casos se realizo
tomografia computarizada de abdomen'y, en un
par, resonancia magnética. Los reportes de estos
estudios fue el tamafio agrandado del estémago.

La gran mayoria de los pacientes fueron ma-
nejados con PHM con éxito (Figura 3) y se ha
reportado la realizacion por via laparoscépica.”?
Esta piloroplastia consiste en una incisién lon-
gitudinal desde el antro distal hasta el duodeno
proximal, cerrada transversalmente, lo que per-
mite ampliar el didmetro del piloro.® Los casos
manejados con dilatacién endoscépica con
bal6én no fueron exitosos y requirieron nuevas
dilataciones o cambiar a tratamiento quirdrgico.
1012 | os casos tratados con piloroplastia de Jao-
buley o Finney tuvieron buenos resultados. La
gran mayoria de los casos reportados no tuvieron
estudio histopatolégico.

B Recién nacido

[] Prescolar
[ Lactante mayor

[ Escolar
@ Adolescente

[l No reportado
[ Lactante menor

Figura 2. Distribucién por grupo etario de los casos
reportados en la literatura médica como enfermedad
de Jodhpur.

Fuente: Blsqueda en linea y recopilacion de casos.

Comparados con los casos recopilados, nuestros
pacientes presentaron un cuadro clinico seme-
jante consistente en vomitos de contenido no
biliar de dias a meses de evolucion. La explora-
cion al ingreso y el abordaje diagndstico también
fue similar. El tratamiento que utilizamos fue la
PHM. Elegimos esta opcién de tratamiento por
ser una técnica bien conocida en cirugfa, utili-
zada en otras patologias de obstruccién al tracto
de salida géstrico de tipo congénito y estenosis
secundarias a Ulceras gastricas o quemaduras por
causticos con buenos resultados.''* Aunque,
como se menciond, se ha reportado el abordaje
laparoscopico con tiempos de recuperacion mas
rapidos, nosotros no contamos con la experien-
cia suficiente y optamos por el abordaje abierto
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Bl PHM

[ Otras piloplastias

[ Dilatacién endoscépica [] Otro

Figura 3. Tratamiento de eleccion de los casos repor-
tados como enfermedad de jodhpur en la literatura
médica.

Fuente: Blsqueda en linea y recopilacion de casos.

en tres de los casos. A diferencia de los casos
recabados, el género mas comun en nuestra serie
correspondi6 al género femenino. No tenemos
una explicacién para este hallazgo epidemio-
[6gico. Cabe mencionar que el primer paciente
de nuestra serie, en su momento, se considerd
anecdético e inusual, pero no se relacioné con
nada sino hasta incrementarse el nimero de
casos. En ese paciente se puede notar que no
se us6 endoscopia como abordaje diagnéstico
porque el médico tratante no la solicité. El mismo
comentario va al hecho de carecer de reportes
de medicion de la musculatura pilérica por
ultrasonido o a la toma de biopsias durante el
transoperatorio en todos los pacientes. El agrupar
estos casos nos permite protocolizar mejor el
abordaje diagnostico y terapéutico.

2024; 45 (2)

Dos de los casos presentaron complicaciones
quirdrgicas. El caso 3 por piloroplastia incom-
pleta en la primera intervencién que se resolvié
en un segundo tiempo quirdrgico. El caso 4
tuvo mas complicaciones, probablemente por el
estado nutricional de la paciente y el abordaje
laparoscépico.

CONCLUSIONES

Las obstrucciones al tracto de salida gastrico
no asociadas a estenosis hipertréfica muscular
de piloro ni secundarias a otras patologias,
se han estado reportando gradualmente en la
literatura médica englobadas como “enferme-
dad de Jodhpur”. Pudimos recopilar mas de 50
casos (incluyendo los nuestros) para empezar
a conocer semejanzas y diferencias al menos
epidemioldgicas y clinicas; documentando esta
entidad nosoldgica.

Con la experiencia adquirida y la revisién de
los reportes de casos similares podemos suge-
rir que todo paciente mayor a dos meses con
vomitos progresivos de tipo gastrico, no biliar,
sin causa secundaria asociada, se considere
probable portador de enfermedad de Jodhpur.
La presencia de distensién abdominal o masa
epigastrica, aunado a detectar ondas peristal-
ticas durante los vomitos, debe incrementar el
indice de sospecha. El estudio inicial debiera
ser la serie es6fago gastro duodenal con medio
de contraste hidrosoluble que demuestre la obs-
truccién del tracto de salida géstrico y que al
mismo tiempo ayude a descartar la presencia de
otras causas secundarias de obstruccion; siendo
el estudio confirmatorio una endoscopia alta
donde se demuestre la falta de paso del endos-
copio a través del piloro. Con este diagndstico
preliminar sugerimos la PHM como tratamiento
de eleccion ya sea con abordaje abierto o la-
paroscopico previo manejo nutricional de los
casos con desnutricién severa.
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