medigraphic Avlemigs

CASO CLINICO PATOLOGICO

Sindrome de hipomotilidad intestinal y malrotacion

Hypomotility syndrome and malrotation

Jaime Nieto-Zermeho!, Ricardo Ordorica-Flores?,
Susana Elizalde-Vazquez’, Marfa de Lourdes Cabrera-Munoz*

ISubdireccion Quirtirgica, *Servicio de Cirugia Endoscopica, *Servicio de Radiologia, *Departamento de Patologia,

Hospital Infantil de México Federico Gomez, México, D. F., México.

Resumen de la historia clinica
(Caso: 776592)

Femenino que a los cinco meses de edad fue en-
viada por evolucion torpida y deterioro del esta-
do nutricio. Madre de 30 anos, sana, escolaridad
primaria. Padre de 29 ahos, sano, con primaria,
albanil, tabaquismo positivo. Un hermano de cin-
co ahos, sano. Producto de G 11, con control pre-
natal, dos ultrasonidos normales. Parto hospita-
lario a las 36 semanas de gestacion, peso 3 040
g, valoracion de Apgar 7/8. Se le detectd oclu-
sion intestinal, y en una primera laparotomia se
encontrd malrotacion intestinal y bridas de Ladd.
Después de ayuno por cinco dfas, presentd vo-
mito y evacuaciones explosivas de aspecto me-
conial y se transfundi6. Serie esofagogastroduo-
denal (SEGD): paso libre de medio de contraste,
duodeno en espiral y disminucion del calibre de
yeyuno. Por mala evolucion se transfirio a hospi-
tal de segundo nivel, donde se administro nutri-
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cion parenteral total (NPT) por catéter yugular
interno por puncion. Segunda laparotomia (08-
03-05): solo liberacion de bridas. Tercera lapa-
rotomia por oclusion intestinal (29-03-05), dila-
tacion del duodeno y obstruccion por brida fuerte
en yeyuno distal; se fijo colon. Cuarta laparoto-
mia (20-04-05) por oclusion intestinal, biopsias
de {leon y colon; gastrostomia y sonda yeyunal.
Patologia: “agangliosis de fleon proximal y dis-
tal, hipogangliosis de colon”. Present6 dos cua-
dros de sepsis. Hemocultivos: Klebsiella sp. Cul-
tivo de punta de catéter: Staphylococcus epidermidis.
Se manejo con ceftriaxona/amikacina por 14 dfas,
clindamicina/amikacina por 24 dfas, y cefotaxi-
ma por 14 dfas.

Se refirid al Hospital Infantil de México Federico
Gomez por incapacidad para alimentarla. A su in-
greso: alerta, irritable, palida, pupilas isocoricas y
normorrefléxicas, narinas permeables, mucosas
bien hidratadas, paladar ojival. Campos pulmo-
nares bien ventilados, ruidos cardiacos normales
y sin fendbmenos agregados. Abdomen globoso, con
cicatriz quirtrgica supraumbilical transversa de 6
cm, sonda de gastrostomfa drenando abundante
material gastrobiliar, la pared era blanda y depre-
sible. Genitales y ano normales. Extremidades hi-
potroficas (Cuadro 1).
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Cuadro 1. Datos somatométricos y de laboratorio al ingreso

Peso Talla FC FR TA Temperatura PC PA Llenado capilar
3400 ¢ 54 cm [ 50/min 48/min  90/55 mm Hg 36.2° C 35cm 39 cm 2 seg
Hb Hto Leuc Seg Linf Plaq TP TTP Na K Cl
9.5g/dL  275% 8500/mm? 61%  29.4% 340 000 /mm? [3.8" 30.7" 140 mEq/L 52 mEqg/L 103 mEq/L
BD Bl BT TGO TGP
0.22 mg/dL  0.20 mg/dL 0.42 mg/dL 38U 34U

Manejo: alfaré 15% 17 mL por sonda, solucio-
nes de base 50 mL/kg/dfa, glucosa/kilo/minuto de
6 g, sodio y potasio 3 mEq/kg/dfa, ceftriaxona a
75 mg/kg/dia, amikacina a 22.5 mg/kg/dfa.

El dfa 24 de junio de 2005 se increment6 alfaré
a 130 mL/kg/dia (15%) en infusidn continua por
yeyunostomfa. Por re-interrogatorio: evacud has-
ta el quinto dfa de vida, meconio por 20 dfas y
solo por medio de supositorio. Sonda de gastros-
tomfa pinzada 1 x 2 horas.

Para los dfas 27-30 junio de 2005, catéter en
yugular interna derecha. Manometrfa anorrectal:
ano protruido, con pujo y movimiento que difi-
cultaron el estudio. No se identifico relajacion del
esfinter interno.

Los dfas 3-4 de julio de 2005: frecuencia car-
diaca (FC) 140/min, frecuencia respiratoria (FR)
45/min, tension arterial (TA) 90/60 mm Hg. Pi-
cos febriles, aumento del perimetro abdominal de
29 a 38 cm, con peristalsis, sin dolor a la palpa-
cion, salida de material biliar por sonda de gas-
trostomfa. Manejandose en ayuno y NPT, inicio
piperacilina/tazobactam a 300 mg/kg/dfa, y gen-
tamicina 5 mg/kg/dosis.

Durante los dias 6-13 de julio de 2005: hemo-
cultivo periférico positivo a cocos grampositivos.
Catéter venoso central sin retorno y con eritema.
Inici6 meropenem a 100 mg/kg/dia, vancomicina
40 mg/kg/dfa, gentamicina 5 mg/kg/dosis, omepra-
zol 2 mg intravenoso (IV) cada 12 horas, lopera-

mida 4 mg/kg/dosis via oral (VO).
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Del 14 al 20 de julio de 2005, presentd picos
febriles. Hemocultivo central: levaduras, anfote-
ricina 1 mg/kg/dfa. Gammagrama renal (Tc-99m-
DTPA): filtracion glomerular 55.1 mL/min, con
afeccion de funcion bilateral y simétrica, aparen-
temente por retencion del trazador en ambos pa-
rénquimas y no en los sistemas colectores.

El dia 20 de julio de 2005, quinta laparotomia,
con mltiples bridas y des-funcionalizacion distal,
evidencia de Alexander Hill con apendicoplastia.
Se tomaron biopsias multiples, ileostomfa y se
coloco catéter venoso central subclavio derecho.

Para el 25 de julio al 4 de agosto de 2005 se
cambio de catéter a la yugular interna derecha.
Iniciando metoclopramida, seis dias después se
cambio por cisaprida. Liquidos a 120 mL/kg/dfa.
Ciclados, NPT y acido ursodesoxicodlico a 30 mg/
kg/dia; se realizaron estudios de laboratorio

(Cuadro 2).

Los dias 13-21 de septiembre de 2005: peso
3 020 g; catéter puerto permanente al primer in-
tento en subclavia derecha. Inici6 deilem al 15%.

Del 4 al 7 de octubre de 2005: hipotermia e
hipotension, aumento de perimetro abdominal de
38 a 46 cm, abdomen doloroso. Inici6 piperacili-
na/tazobactam a 300 mg/kg/dia, gentamicina 7.5
mg/kg/dia (21 dfas). Presentd hipoglucemias; se
realizo perfil tiroideo (Cuadro 3).

Durante los dfas 3 al 15 de noviembre de 2005:
peso 4 250 g deilem al 15% tolerando hasta 1 mL/

kg/hora. Al sexto dfa presentd vomito biliar, ma-
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Cuadro 2. Examenes de laboratorio

BUN Creat Na K Ca P BD Bl
10 mg/dL 0.3 mg/dL 37 mEg/L 3.8 mEg/L 100 mEgq/L 85 mg/dL  52mg/dL 499 mg/dL  0.91 mg/dL
BT FA TGO TGP DHL Alb Proteina total Colesterol Triglicéridos
5.90 mg/dL 215U 368 U 270U 317U 2.5 g/dL 5.9 g/dL 136 mg/dL 213 mg/dL
EGO
pH DU Prot Eritrocitos Leucocitos Tamiz neonatal ampliado
7 | 005 Neg 0-1/c 0-1/c Normal

Cuadro 3. Resultado del perfil tiroideo

T T, T,L

\ TSH
175 ng/dL 139 ng/dL 1.33 ng/dL

402 U

nejandose en ayuno y con NPT. Desarrollo ede-
ma en cara y miembros superiores, con redes ca-
pilares en mejillas, ademés de hipotermia leve.

Los dfas 16-30 de noviembre de 2005, reini-
ci6 deilem al 15% en varias ocasiones con mala
tolerancia por distension abdominal, vomitos y
gasto biliar por sonda de gastrostomfa. Evolucio-
nando también con varias hipoglucemias y se

suspendid NPT.
Del 1 al 9 de diciembre de 2005: peso: 5 020 g,

fiebre hasta 39° C, tumefaccién a nivel del tambor
del catéter, leucocitosis y bandemia. Se inici6 cef-
tazidima 150 mg/kg/dfa, vancomicina 40 mg/kg/dfa.
Se indicaron sellos de vancomicina por 12 dfas.

Para los dfas 23-30 de enero de 2006, ileogra-
ma distal que mostro: fuga hacia la cavidad en
escasa cantidad. Se dio estimulacion enteral con
Pepti Junior, retirado por vomitos y gasto biliar
por sonda; se realizaron estudios de laboratorio

(Cuadro 4).

Del 11 de abril al 8 de septiembre de 2006, peso:
4 400 a 4 600 g. Ocho sepsis relacionadas a caté-
ter y cuadros repetidos de trombocitopenia, ane-
mia, sangrado por ileostomfa. Hemocultivos cen-
trales y periféricos: S. epidermidis. Hemocultivo
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central: levaduras. Hemocultivo periférico: Pseu-
domonas aeruginosa. Completd esquemas antimi-
crobianos con vancomicina, sellos de vancomici-
na, cefepima, amikacina, rifampicina y fluconazol
de acuerdo a la sensibilidad de las cepas, se man-
tuvo con ayuno y NPT, se transfundioé en malti-
ples ocasiones.

Los dias 8-18 de septiembre de 2006: peso
4 450 g, talla 60.5 cm, PCT 3.2 mm, PB 9 cm.
Infectologia: hemocultivos centrales (4) con co-
cos grampositivos. Se contraindico el uso de se-
llos de etanol al 70%. Se sugiri6 retirar el catéter
a pesar del dificil acceso vascular; se realizaron
examenes de laboratorio (Cuadro 5).

El dfa 26 de septiembre de 2006 se realizo se-
sion conjunta del Comité de Bioética-Cirugia-Gas-
troenterologfa-Infectologfa. Por dificil acceso vas-
cular e infeccion relacionada a catéter se acordd
utilizar sellos de vancomicina.

Los dfas 25 a 28 de septiembre de 2006 pre-
sentd infecciones recurrentes de catéter por S.
epidermidis, a pesar de sellos de vancomicina y van-
comicina IV. Evoluciond con taquicardia, polip-
nea, aleteo nasal, tiros intercostales bajos, diso-
ciacion toracoabdominal, broncoespasmo,
sangrado por sonda de gastrostomia y estoma, epis-
taxis y gingivorragia, acidosis metabolica descom-
pensada e hiperlactatemia. A pesar del manejo
intensivo continud con acidosis metabolica des-
compensada. Presentd paro cardiorrespiratorio sin
respuesta a maniobras avanzadas de reanimacion.
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Cuadro 4. Examenes de laboratorio de enero 2006

TP TTP BUN Creatinina  Ac. drico
139" 264" 50mg/dL 0.3 mg/dL 3.4 mg/dL
BD BI FA TGO TGP
3.63mg/dl  589mg/dl 249U 507U 258 U

Cuadro 5. Resultados de laboratorio de septiembre 2006

BD Bl FA TGO

[3.46 mg/dL

En resumen:

1. Permaneci6 cinco meses en otros hospitales
y un aho tres meses en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez (su vida completa).

2. Se usaron todas las venas conocidas para
colocaciéon de catéteres centrales, ademas de
dos catéteres extraordinarios (higado, vena
cava inferior).

3. Presentd multiples sepsis relacionadas a ca-
téter, rescates con sellos de vancomicina, eta-
nol, heparina, etc.

4. Tuvo numerosos intentos de alimentacion en-
teral (sin tolerar mas de 2-3 mL/kg/hora), NPT,
parenteral periférica, variada, ciclada, etc., sin
conseguir un incremento de peso adecuado (in-
gres6 con 3 400 g y fallecid con 4 600 g).

5. Se le efectuaron cinco laparotomias e
ileostomias.

6. Presentd miltiples cuadros de enterocoli-
tis y sepsis abdominal (mas de 10) al intentar
incrementar la alimentacion enteral.

Es decir, falleci6 sin lograr alimentarla por via
enteral de ninguna manera y sin poder mantener-
la bien nutrida con alimentacion parenteral.
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3.64 mg/dL 310U 432U

Na K Cl Ca P
138 mEg/L 43 mEg/L 104 mEg/L 83 mg/dL 3.6 mg/dL
DHL Alb Glob Colest Triglic
299 U 2.7¢g/dL 2.8g/dL 145 mg/dL 685 mg/dL
TGP DHL Albumina

306 U 243U 2.3 g/dL

Desarrollo de la sesion

Dr. Jaime Nieto Zermefio (Subdireccion Quirtrgica).
Muchas gracias y buenas tardes. Aunque no me
gusta hacer aclaraciones sobre el resumen, desafor-
tunadamente tengo que hacerlo, debido a que
desaparecio, por razones que ignoro, una nota del
dfa 5 de agosto de la sesion conjunta entre Pato-
logfa y Cirugfa Pediatrica, donde se concluyd que
en todas las biopsias existfan células ganglionares,
algunas de diferente tamano y distribucion anor-
mal, ademas habia hipertrofia e hiperplasia de la
capa muscular circular. Le pido al comentarista
que tome en cuenta esta aclaracion.

Comentarios de Radiologia

Dra. Susana Elizalde Vazquez (médico adscrito al
Departamento de Radiologia e Imagen). Vamos a
ver algunas de las im4genes representativas de los
mdltiples estudios que tiene esta paciente. Esta es
una placa simple de abdomen del 4 de junio, en
donde existe una distribucion anormal del gas en
el tracto intestinal, con asas dilatadas de paredes
engrosadas y en las porciones mas inferiores no hay
aire, es decir oclusion intestinal. Esta imagen se
mantiene en las maltiples placas de abdomen que
se le tomaron durante su vida, es decir, desde ju-

nio de 2005 a septiembre de 2006 (Figs. 1, 2y 3).
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20-10-05 12-11-05

Figura 1. Placas simples de abdomen.

23-01 - 06 . 25-01-06

Figura 2. Placas simples de abdomen.

El dia 26 de junio de 2005 se realizd una
SEGD que mostro: esdfago de aspecto y mo-
tilidad normal, estomago dilatado, con plie-
gues gruesos y el duodeno en una mala po-
sicion y dilatado de forma generalizada

(Fig. 4).
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En el colon por enema del 1 de julio de 2005 se
aprecio un ciego alto, y aunque el contraste tuvo
un paso satisfactorio, no lo evacu6d de manera es-
pontanea y se tuvo que extraer manualmente (Fig.
5). El ultrasonido abdominal del 12 de octubre de
2005 mostrd un higado normal, estbmago dilata-
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do y duodeno elongado. Ademas de dilatacion de
los célices y la pelvicilla derecha, con liquido li-
bre en la cavidad abdominal que se encontraba
entre las asas mal distribuido (Fig. 6).

Estudio Doppler de cuello: trombosis de yugular
derecha, la izquierda permeable. En la angiotomo-
graffa, las venas yugulares parcialmente permea-
bles, con multiples trayectos colaterales, ectasicos,
principalmente del lado derecho; los trayectos de
salida del ventriculo derecho e izquierdo eran nor-
males, lo mismo que el arco aortico (Fig. 7).

26-02-06

Figura 3. Placa simple de abdomen.

Figura 4. Serie estfago-gastro-duodenal.
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En conclusion, se tratd de un paciente que pre-
sento pseudoobstruccion y obstruccion intestinal
cronica intermitentes, con lo cual tenemos la obli-
gacion de pensar en alguna alteracion de la moti-
lidad funcional y descartar también la presencia
de una neuropatia intestinal; ademas de trombo-
sis de las venas del cuello.

Discusion del caso clinico
Dr. Ricardo Ordorica (Jefe del Servicio de Ciru-

gfa Endoscopica). Gracias por permitirme discu-
tir este caso tan interesante, se trata de un caso
semiabierto, ya que al leerlo llegamos al diag-
nostico de sindrome de pseudoobstruccion intes-
tinal (SPI) de alta morbilidad y mortalidad. Se
puede definir como una alteracion en la motili-
dad intestinal de origen multiple, que sugiere una
oclusion y, que a diferencia con el cuadro oclu-
sivo real, no hay ninguna causa mecéanica. Es im-
portante mencionar que esta enfermedad tiene
una expresion variable, se dice que mientras mas
temprana es la presentacion clinica peor es el
pronostico, y mas graves las complicaciones, des-
conociéndose su prevalencia. En el Comité de
Enfermedad de Hirschsprung y de Pseudoobstruc-
cion Intestinal de la Sociedad Americana de Pe-
diatria, se considera que anualmente existen 100
casos nuevos de esta enfermedad en Estados Uni-
dos de Norteamérica.

Figura 5. Colon por enema.

Bol Med Hosp Infant Mex



Sindrome de hipomotilidad intestinal y malrotacion.

Figura 6. Ultrasonido abdominal,
[2-10-05.

Figura 7. Angiotomografia de cuello.

Se debe analizar la evolucion de esta niha des-
de su nacimiento, aunque no estaba en este hos-
pital. No tiene ningn antecedente de importan-
cia, presentd un buen peso al nacer (3 kg), con
una calificacion de Apgar de 7-8, y desde los pri-
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meros dias manifestd oclusion intestinal, disten-
sion abdominal, ausencia de evacuaciones y vo-
mitos, lo que obligo al cirujano a realizar una pri-
mera laparotomia exploradora, donde se encontrd
una malrotacidon intestinal con bandas de Ladd.
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La malrotacion intestinal es una malformacion
que se presenta en 1/6 000 recién nacidos vivos,
consiste en una alteracion anatdmica secundaria
a una alteracion del regreso del intestino hacia la
cavidad abdominal fetal. Por la presencia de ban-
das de Ladd, debemos sospechar que se trato de
una malrotacion tipo 1A 6 3B; el tratamiento qui-
rrgico consiste en fijar el intestino delgado del
lado derecho y el intestino grueso del lado izquier-
do con la técnica de Alexander Hill, para evitar
un vdlvulo del intestino delgado. Lo que al pare-
cer hicieron, ya que la SEGD postquirargica mos-
tro al intestino delgado a la derecha y al colon del
lado izquierdo. Seguramente pasaron cuatro o cin-
co dfas y el nifo segufa con distension abdominal,
vomito biliar o drenaje biliar por la sonda, por lo
que decidieron una segunda laparotomia, ya que
pensaron en una malrotacion intestinal que no
progresaba en forma adecuada, y encontraron Gni-
camente bridas, las cuales liberaron. Unos dfas
después realizaron una tercera laparotomia por
mala evolucion y persistencia de oclusion intesti-
nal, supuestamente encontraron una brida fuerte
que explicaba la oclusion, ya habia que sospechar
quiza alguna otra alteracion. Se realizo una cuarta
laparotomfa porque la paciente no mejord, toman-
dose biopsias del intestino por parte del cirujano,
pensando seguramente no solo en una enferme-
dad de Hirschsprung sino en algo mas complica-
do, se le realizo gastrostomia y derivacidon intesti-
nal. El reporte histopatologico de ese hospital fue
agangliosis de ileo proximal y distal.

Por todo lo anterior, la paciente se traslado al
Hospital Infantil de México Federico Gomez, lle-
gando estable; sin embargo, posteriormente pre-
sentd varios cuadros de sepsis, relacionados a ca-
téter y se requirieron varios cambios de catéteres
centrales, también tuvo complicaciones de la ali-
mentacion parenteral, como hipoglucemias. Per-
sisti6 con oclusidn intestinal y en cuanto mejord
de todos estos cuadros, fue sometida a una quinta
laparotomfa, con la idea de conocer exactamente
cuales eran las condiciones morfologicas del in-
testino; ademas, se le realizo una ileostomfa, por-
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que esta reportado en la literatura que pueden
mejorar la funcion al romperse la presion causada
por la valvula ileocecal; es decir, podria ser el
manejo més adecuado en un paciente con pseu-
doobstruccion intestinal.

La pseudoobstruccion intestinal puede ser pri-
maria, secundaria y también idiopatica, en la cual
no podemos identificar ninguna de las lesiones
conocidas. Es primaria cuando encontramos alte-
raciones del masculo liso intestinal y puede ser
sustituido por fibrosis. Por alteraciones de los
plexos nerviosos, hay ocasiones en que vemos de-
generacion de las neuronas sin inflamacion y otras
veces lo vemos con inflamacion. En la revision de
la bibliograffa encontramos Ginicamente reportes
esporadicos en muchas partes del mundo; llama
la atencion que dependiendo del pafs es la lesion
que se encuentra en el intestino en estos pacien-
tes. Por ejemplo, los japoneses la refieren mucho
asociada a alteraciones del 6xido nitrico, ellos,
como sabemos, se han especializado mucho en el
oxido nitrico; otra posibilidad es la entidad rela-
cionada con las células intersticiales de Cajal, es-
tas células se encuentran desde el esdfago inferior
hasta el ano, y su funcién es como una especie de
marcapasos o intermediarias en las células ganglio-
nares. Las alteraciones de las células ganglionares
se pueden relacionar con pseudoobstruccion in-
testinal cronica y que, probablemente, ya con el
reporte histopatologico que tenemos, donde exis-
tian plexos ganglionares hipertroficos con células
ganglionares y células ganglionares ectopicas, lo
debemos de sospechar. No es rara la asociacion
de pseudoobstruccion intestinal con otros trastor-
nos degenerativos, en una de las series mas gran-
des que existen de 44 pacientes del Dr. Spitz de
Londres, algunas las relacionan con enfermedades
degenerativas neuromusculares, pero en nuestro
paciente aparentemente no habfa datos para apo-
yarla, aunque sospechamos que tenfa alguna otra
alteracion, ya que las vias urinarias mostraban cla-
ra dilatacion que sugerfa una alteracion del mis-
culo liso. Dentro de las causas primarias también
se han descrito algunas relacionadas con la heren-
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cia autosomica, pueden ser mutaciones nuevas. No
hicimos ningin otro procedimiento quirtirgico en
esta niha, simplemente la manejamos en forma
conservadora con alimentacion parenteral y tra-
tando los mualtiples cuadros de sepsis. En cuanto
al tratamiento, primero la sospecha de la enfer-
medad es la mas importante, en este caso se pensd
en ella hasta la cuarta laparotomfa, quiza la se-
gunda y tercera eran laparotomfas que no estaban
muy bien indicadas. Se le tratd de investigar una
anomalfa anorrectal pero los hallazgos no son con-
cluyentes.

Llama la atencion lo que se mencion6 en rela-
cion al colon por enema, que no vacié de manera
esponténea y que fue necesario evacuar el medio
de contraste manualmente para evitar que se que-
dara ahfi, lo cual es acorde con hipoperistalsis.

No hay que olvidar que estamos frente a un
paciente gravemente desnutrido, que naci6 con 3
kg de peso, y lo mas que logramos incrementar,
después de 18 meses, fue a 4.45 kg, lo que signifi-
ca un aumento promedio de 77 g por mes. El tra-
tamiento que instituimos fue encaminado a mejo-
rar los sintomas, y mantener o mejorar en lo posible
su nutricion, de hecho siempre recibi6 alimenta-
cion parenteral y se hicieron, junto con el Depar-
tamento de Gastroenterologfa y Nutricion, un sin-
namero de combinaciones y variedades de
alimentacion enteral sin ningan éxito. Ademas,
fue notable la gran cantidad de cuadros de ente-
rocolitis o enfermedad isquémica con neumatosis
que desarrollo en clara asociacion con el incre-
mento de la via oral, lo que nos obligaba también
de manera repetitiva a nuevos periodos de ayuno,
colocacion de sondas, antibioticos, manejo de las
descompensaciones metabolicas e hidroelectroli-
ticas, y al empleo de procinéticos como cisaprida
y eritromicina sin ningan resultado.

Para el tratamiento de sus multiples cuadros de
sepsis se le dieron todos los esquemas de antibioti-
cos con que cuenta el Hospital Infantil de México;
se identificaron varios gérmenes, siendo el Gltimo
S. epidermidis, que seguramente fue la causa de su
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muerte. Como ya mencioné, ocurrieron todas la
complicaciones que se conocen por alimentacion
parenteral, siendo lo més importante la colocacion
de aproximadamente siete catéteres centrales, in-
cluso algunos catéteres extraordinarios como lo fue
un transhepatico; ademas de hiperglucemias, hipo-
natremias, hipocalcemias y colestasis. Por otro lado,
se realizaron cinco laparotomias antes de estable-
cer el diagnostico de SPI; ese intestino jamas se
movio. Cabe la reflexion de que a pesar de que en
nuestro hospital existe una vigilancia y manejo es-
tricto de los catéteres intravasculares, tal vez sea
necesario, en los casos como esta niha que depen-
dfa practicamente de la alimentacion parenteral,
ser un poquito mas estrictos. Tuvo sindrome de vena
cava superior, simple y sencillamente porque du-
rante estos 18 meses nos fuimos acabando poco a
poco todos los accesos vasculares.

Las Gltimas palabras que se mencionaron en el
resumen yo creo que son muy claras, después de
18 meses, que fue toda su vida, nunca salio del
hospital, nunca pudimos hacer que el intestino
funcionara, nunca realmente comi6, nunca la pu-
dimos nutrir adecuadamente, requiri6 muchos
catéteres, desarrollo muchas sepsis y trombosis
venosa profunda del cuello.

Diagnosticos finales:

1. Pseudoobstruccion intestinal créonica con
todas las complicaciones ya referidas.

2. Sepsis relacionadas a catéteres extraordi-
narios, la Gltima por S. epidermidis.

3. Trombosis de venas del cuello. NPT pro-
longada.

La causa de muerte: sepsis y choque.

Hallazgos anatomopatologicos

Dra. Ma. de Lourdes Cabrera Muioz (Departamen-
to de Patologia). Al ingreso de la paciente se re-
cibieron laminillas histologicas y un bloque de pa-
rafina, en los cortes de las laminillas enviadas y en
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los nuevos cortes realizados tehidos con HE y tri-
cromico de Masson se observaron biopsias trans-
murales de intestino delgado y colon. Los plexos
mientéricos presentaban células ganglionares de
tamafo normal y sin alteraciones (Fig. 8). Las biop-
sias fueron tomadas a los cinco meses de edad, y la
presencia de células ganglionares descart6 el diag-
nostico de agangliosis, establecido en el hospital
de origen. Para identificar las células ganglionares,
ademas de las técnicas habituales, se pueden utili-
zar técnicas auxiliares de inmunohistoquimica para
demostrar la presencia de neuronas y alteraciones
en los nervios.

En los nihos con alteraciones de la motilidad
intestinal, en los que se piensa en un problema de

los plexos nerviosos, morfologicamente podemos
encontrar: 1. Ausencia; 2. Disminucion en el n-
mero; y 3. Aumento en el ntimero de células gan-
glionares y localizacion ectopica (Fig. 9). En el
material enviado existian células ganglionares de
tamaho y namero normal, por lo que la niha no
era portadora de enfermedad de Hirschsprung; se
habfa informado que algunos ganglios de colon
tenfan disminucion de células ganglionares vy, por
lo tanto, se establecid el diagnostico de hipogan-
gliosis, el cual puede ser un hallazgo aislado o for-
mar parte de la enfermedad de Hirschsprung. Si el
paciente presenta células ganglionares aumenta-
das (hipergangliosis) o localizadas en sitios ecto-
picos, se conoce como displasia neuronal intesti-

Figura 8. Biopsias extrainstitucio-
nales transmurales de fleon y colon.
A. Colon con plexos mientéricos nor-
males. B. Ganglio del plexo mientéri-
co con células ganglionares en nime-
ro y morfologia normal (Hy E).

los ganglios

Plexos nerviosos intestinales. Espectro morfoldgico de

Ausencia de
células ganglionares

Disminucién de
células ganglionares

J J

Hipogangliosis

Agangliosis .

Aumento de
células gnaglionares

Disgangliosis

I

Células ganglionares inmaduras

v U

Enfermedad Hipogangliosis
de Hirschsprung

U
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Figura 9. Espectro morfologico de
los plexos nerviosos intrinsicos in-

intestinal

LCM. Departamento de Patologia, HIMFG  testinales.
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nal (DNI). Para establecer el diagnostico de DNI
es importante la edad del niho al diagnostico, ya
que hay que recordar que los nihos menores de un
ano tienen células ganglionares inmaduras y po-
demos ver la migracion de las células gangliona-
res a diferentes niveles y establecer un diagnosti-
co erroneo de DNI, por lo que el diagnostico debe
realizarlo un patologo pediatra con experiencia.

/Qué hicieron aqui en la quinta laparotomia?,
como es lo indicado, se tomaron multiples biop-
sias transmurales (mapeo) de colon e {leon a 20
cm de la valvula ileocecal. Histologicamente, en
todas las biopsias se observaron plexos submuco-
sos y mientéricos; no habfa aumento en el tamano
de las unidades de los plexos nerviosos que se co-
nocen como ganglios y presentaban células gan-
glionares (Fig. 10), tampoco habfa degeneracion
o fibrosis de la pared muscular, lo que descartaba
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Figura 10. Plexos submucosos con células gan-
glionares sin alteraciones y tamaho adecuado para
edad en fleon (A) y colon (B). C. Ganglio del plexo
mientérico con células ganglionares y capas muscu-
lares sin alteraciones. D. Expresion de proteina S-
100 en nervio del plexo mientérico. E. Célula gan-
glionar con expresion citoplasmica de enolasa (NSE).
F. Células de Cajal decoradas con CDI17. G. Ex-
presion normal de actina de mUsculo liso en capa
muscular.

miopatia visceral. Posteriormente se reviso el caso
en sesion interdepartamental y se concluyd que,
en la biopsia de ileon, los nervios intrinsecos esta-
ban engrosados, y algunas neuronas se localizaban
entre las fibras musculares, por lo que se estable-
cio6 el diagnostico de DNI.

La DNI puede ser focal o difusa, generalmente
se acepta que las que causan enfermedad son las
difusas. Es importante recordar que la nina se diag-
nostico en el ano 2005; no habfa un consenso para
el diagnostico de DNI y los criterios actuales se
informaron en 2006. Entre los criterios mas im-
portantes esta el que las biopsias para diagnostico
deben ser transmurales, mayores de 1 cm, y tener
por lo menos 25 ganglios en los plexos submuco-
sos valorables; la mayorfa de los ganglios son gran-
des o gigantes y deben tener mas de ocho células
ganglionares cada uno, y el criterio mas impor-
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tante es que el paciente debe ser mayor de un aho.
Criterios que no se cumplen en nuestra paciente.

En la autopsia se encontro abdomen distendido
con red venosa colateral en cuello y abdomen,
multiples cicatrices de las intervenciones quirr-
gicas y una ileostomfa. Se observo rosario costal
y, en la cavidad abdominal, maltiples adherencias
firmes; el colon estaba reflejado del lado izquier-
do, el duodeno parecia estar malrotado, ya que
fue dificil su evaluacion por las adherencias. El eso-
fago y estobmago sin alteraciones. El intestino del-
gado estaba dilatado y presentaba aplanamiento
de las vellosidades. El colon era tubular, con zo-
nas de menor calibre que alternaban con otras de
calibre mayor sin engrosamiento de la pared. No
encontramos oclusiones mecanicas. El estudio
microscopico del intestino mostrd mucosa apla-
nada, muscular de la mucosa sin alteraciones, los
plexos nerviosos submucosos eran de tamano nor-
mal con células ganglionares y no habfa aumento
en el namero; los plexos mientéricos también
mostraban morfologfa conservada con células gan-
glionares maduras. No se identificaron neuronas
ectOpicas. La niha cuando fallecid tenfa datos de
choque y con cambios hipdxicos en la muscular
propia, pero lo que es muy importante es que no
tenfa fibrosis sugestiva de miopatia visceral.

Las reacciones de inmunohistoquimica compro-
baron la presencia de las neuronas con patron
normal en los plexos, troncos nerviosos intrinse-
cos sin alteraciones y expresion normal de actina
en las dos capas musculares; también se realizod
CD-117, que se expresa en las células de Cajal, y
se consideraron en ntimero normal, ya que se ha
descrito en algunos casos de pseudoobstruccion
intestinal que estan aumentadas; la reaccion para
CD-27 (Bcl-2), para descartar alteraciones en la
maduracion de las neuronas, fue negativa.

Los rihones presentaron dilatacion de los cali-
ces y las pélvices renales (Fig. 11). El estudio his-
tologico de la vejiga no mostro fibrosis.

Las causas de pseudoobstruccidn intestinal son
primarias y secundarias y se clasifican en idiopati-
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cas, neuropaticas y miopaticas; por estudio mor-
fologico no encontramos alteraciones en las célu-
las ganglionares, en las células intersticiales de
Cajal, no habfa alteracion en el muasculo liso ni
nervios, por lo que en ausencia de alteraciones
morfologicas el diagnostico es de pseudoobstruc-
cion intestinal idiopatica.!1°

La pseudoobstruccion intestinal idiopatica se ha
asociado a malrotacién intestinal, dilatacién de
calices y pelvis renal como nuestra paciente.

Otros hallazgos fueron: peritonitis, esplenome-
galia congestiva y ascitis. Como parte del acceso
vascular para el tratamiento se utilizaron las ve-
nas de sitios habituales y no habituales; las venas
estudiadas microscopicamente fueron anormales,
algunas mostraban ectasia de la luz y, otras, gra-
dos variables de fibrosis de la pared y oclusion de
la luz (Fig. 12). El corazon no presentaba trombos
y los cardiomiocitos estaban adelgazados pero con
cambios de hipertrofia.

Como complicacion de la alimentacion paren-
teral se encontrd hepatomegalia y colestasis, ha-

Figura 11. Rifones al corte. Notese la dilatacion de los calices
y pélvices. Los ureteros y vejiga sin alteraciones.
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bfa una imagen de proliferacion de conductos, y
aumento de infiltrado inflamatorio en los espacios
porta y fibrosis, con formacion de tabiques incom-

pletos que unfan varios espacios porta, semejante
a lo que se ve en la obstruccion parcial de flujo

biliar (Fig. 12).

La paciente al final estaba infectada, desa-
rrollo neumonia de focos maltiples bacteriana.
Los rifiones tenfan microabscesos, nefritis tu-
bulointersticial cronica y nefrocalcinosis. El
cerebro se observd con atrofia del parénquima
y dilatacion “ex vacuo” de los ventriculos late-
rales y leptomeningitis (Fig. 13). Los cultivos
post mortem desarrollaron Klebsiella pneumoniae.
La causa de muerte esta relacionada con la in-
feccion.

Diagnosticos anatémicos finales

Pseudoobstruccion intestinal cronica idiopatica
asociada a malrotacion intestinal y dilatacion del
sistema colector renal.

Desnutricion cronica grado I11.
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Figura 12. A. Pared venosa con
engrosamiento irregular por fibrosis.
B. Obliteracion de una vena, note-
se la ausencia de estructuras nor-
males y el reemplazo por nodulo fi-
broso. €. Higado con colestasis
intensa. D. Fotomicrografia de un es-
pacio porta con expansion fibrosa y
proliferacion de colangiolos.

Obstruccidn parcial al flujo biliar y fibrosis por-
tal moderada secundaria a alimentacion parente-
ral prolongada.

Esclerosis y pérdida de venas secundario a mal-
tiples accesos vasculares.

Sepsis nosocomial por K. pneumoniae.

Comentarios

Dra. Erika Valencia (residente de tercer aho de Pe-
diatria). Como pediatras es muy importante que ha-
gamos una evaluacion completa del recién nacido,
poner atencion en los antecedentes prenatales; sa-
bemos que el polihidramnios puede asociarse a obs-
truccion intestinal congénita, también debemos in-
vestigar cuando se presentd la primera evacuacion,
la cual siempre debe ser dentro de las primeras 24
horas y en un prematuro hasta las 48 horas. Esta pa-
ciente tardd en evacuar cinco dias, lo cual es anor-
mal. Por otro lado, la clinica con exploracion fisica
meticulosa es fundamental, ya que nos permite de-
tectar distension abdominal al nacimiento e identi-
ficar la progresion del perimetro abdominal.
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Dr. Salvador Villalpando (médico adscrito a
Gastroenterologia). Me parece que debemos agre-
gar el diagnostico de insuficiencia intestinal; la
mayoria de las alteraciones de la motilidad intes-
tinal no cursan con insuficiencia intestinal. Creo
que dentro de todas las complicaciones que pre-
sento, la insuficiencia intestinal acabd matando-
la, y es un garbanzo de a libra. Las alteraciones de
motilidad son muy desesperantes, porque a pesar
de estudiarlos no se encuentra la causa, si las cé-
lulas estan muy grandes, si estdn muy chicas, etc.
El hecho de que no se mueva el intestino impide
su alimentacion enteral y es muy dificil en nues-
tro medio que sobrevivan con alimentacion pa-
renteral prolongada o domiciliaria.

Dra. Tamara Gongzaley (Servicio de Hematolo-
gfa). Quisiera hacer hincapié en que el diagnosti-
co de trombosis en un paciente pediatrico no debe
ser tomado a la ligera. Actualmente es un proble-
ma en ascenso debido a que sobreviven mas pa-
cientes y muchas veces con métodos artificiales
intrahospitalarios. Existen métodos de laborato-
rio sensibles y accesibles en nuestro hospital para
identificar los pacientes que tienen riesgo para
desarrollar trombosis, lo que permite, incluso, la
administracion profilactica de anticoagulantes.
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Figura 13. A. Cerebro por la
convexidad con meninges amari-
llentas de aspecto edematoso vy
congestion vascular. B. Infiltrado
inflamatorio mixto en leptomenin-
ges (Hy E).

Dra. Cruz (residente de primer aho de Pedia-
tria). Los cirujanos que primero operaron a la niha,
mencionan una malrotacion intestinal y es sola-
mente sobre ese diagnostico en que realizan el
manejo. Se les olvido otras como enfermedad de
Hirschsprung, atresia duodenal, atresia yeyunal y
atresia ileal que pueden presentarse con frecuen-
cia asociadas a la malrotacion. En relacion a la
enfermedad de Hirschsprung, quiza ellos no abor-
daron el padecimiento de forma integral, ya que
uno de los datos clave es la hipertension del esfin-
ter anal.

Dr. Ordorica (Cirugia General). Quiza, después
de la primera laparotomia que estuvo bien indi-
cada y realizada, para la segunda ya deberia ha-
berse sospechado algo mas y no seguir realizando
mas laparotomfas.

Dr. Nieto Zermefio: el SPI cronica pone a prue-
ba a cualquier hospital, esta paciente incluso se
presentd en el Comité de Etica para analizar la
decision de manejo minimo en un paciente termi-
nal. Debo resaltar la posicion heroica de la maméa
en la lucha por su hija, y ademés mencionar que
la paciente recibi6 la atencion de una gran canti-
dad de especialistas de esta Institucion.
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Le solicito un comentario al Dr. Bracho Blan-
chet, puesto que no es el primer caso que tene-
mos en la Institucion: ;qué mensaje podemos trans-
mitir?, ;hasta donde debemos llegar con estos
pacientes? La experiencia no es muy basta ya que
muchos son casos anecdoticos.

Dr. Eduardo Bracho Blanchet (Jefe del Departa-
mento de Cirugia General). Estos son los casos que
desde hace muchos ahos los guardamos en un ca-
jon llamado pseudoobstruccion intestinal y que
uno quisiera que tuvieran alguna causa quirtrgica
para poder resolverla. Terminan con el cirujano
porque manifiestan oclusion intestinal, sin embar-
go, es desesperante no encontrar causa anatdomi-
ca. Aparentemente han existido muchos supues-
tos avances en esta enfermedad a lo largo de los
anhos, sin embargo, ni los mismos patdlogos se han
puesto de acuerdo en los criterios, y la concor-
dancia entre ellos para diagnosticar las disgangliosis
y displasia intestinal es pobre.

Yo creo que ésta es la cronica de una muerte
anunciada, todos sabfamos cuél iba a ser el desen-
lace. Solicitamos la autopsia para tratar de con-
tribuir un poquito al conocimiento médico, des-
afortunadamente seguimos quedandonos con el
diagnostico clinico, ya que histologicamente no
tenemos las bases. No conocemos la fisiopatolo-
gfa, y mucho menos algGin tratamiento efectivo.

Quiza serfa interesante mencionar que en el pri-
mer mundo se cuenta con nutricion parenteral por
tiempo muy prolongado, inclusive domiciliaria,
cosa que en nuestro medio es imposible, con no
muy buen pronostico, ya que a la larga desarro-
llan insuficiencia hepatica por la alimentacion
parenteral prolongada y terminan en trasplante
hepatico/intestinal, con una supervivencia de
aproximadamente 50%.

Tal vez los residentes nuevos y los internos que
estan en esta sesion, cuando tengan nuestra edad,
van a conocer lo que realmente es la pseudoobs-
truccion intestinal; sin embargo, hoy por hoy,
como dijo el Dr. Salvador Villalpando, es muy frus-
trante desde cualquier punto de vista.
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Dr. Pablo Lezama del Valle (Jefe del Servicio
de Cirugia Oncolbgica). La nutricion parenteral,
iniciada hace 30 ahos, trajo consigo un gran de-
sarrollo en los accesos vasculares, ha evolucio-
nado la técnica de aplicacion, los catéteres, dis-
positivos de larga permanencia e, incluso, algunos
totalmente implantables, etc. En este hospital
somos lideres en la instalacion y manejo de estos
dispositivos. Como cirujanos oncologos los utili-
zamos mucho, también nos hacemos cargo de los
accesos vasculares para nutricidon parenteral cro-
nica, ponemos tanto las vias profundas tradicio-
nales como los llamados extraordinarios; sin em-
bargo, esto por un lado nos enorgullece, pero
también nos avergiienza, porque detras de la ne-
cesidad de usar accesos extraordinarios estan las
pérdidas de los accesos tradicionales, a pesar de
que se utilizan sistemas de administracion de he-
parina para disminuir la trombosis, como men-
cionaba la Dra. Gonzalez, y de que se hace un
seguimiento muy estricto en la clinica de catéte-
res, la verdad es que nuestros catéteres no duran
lo que deben durar y hay que reflexionar al res-
pecto; el poder colocar un catéter de manera efi-
ciente, no garantiza su permanencia. Yo creo que
antes de pensar en nutricion parenteral prolon-
gada hospitalaria, o ambulatoria, o trasplante
intestinal, hay que insistir primero en que los
catéteres deben durar mas.

Dra. Liliana Worona (Departamento de Gas-
troenterologfa y Nutricion). Lo primero en un
caso como éste, es sospechar la pseudoobstruc-
cion intestinal cronica, ya que después de haber
detectado y corregido una malrotacion, como fue
en esta nifa, si persiste la obstruccion o suboclu-
sion, vomitos, dificultad para expulsar las heces,
etc., nos tiene que inducir a pensar en pseudo-
obstruccién intestinal cronica. Es importante in-
terrogar si hay otros casos en la familia, hoy en
dfa hay muchas causas conocidas, neuropatias y
miopatfas familiares o esporadicas. Aunque des-
de el punto de vista terapéutico hay muy poco,
s{ podemos hablar del pronostico e informar de
ello. Debemos tomar en cuenta que entre mas
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cirugfas tenga el paciente la motilidad empeora,
los trastornos inflamatorios e infecciosos también
la aumentan.

Desde el punto de vista del manejo, una vez
descartadas causas anatdmicas obstructivas, tene-
mos que pensar en las posibilidades mas comunes
como enfermedad de Hirschsprung, hacer el diag-
nostico diferencial con trastornos musculares y
viscerales. Ver si estan afectados otros 6rganos,
como el sistema urinario, que puedan integrar un
sindrome de megavejiga, microcolon y trastorno
de motilidad.

Bésicamente el manejo es alimentacion paren-
teral, intentar la via enteral con pequehos esti-
mulos para favorecer el trofismo intestinal, yeyu-
nostomfa para descomprimir y alimentar de manera
continua, y proquinéticos como cisaprida/eritro-

micina. La mayorfa de estos nifos en primer mun-
do terminan en trasplante intestinal y hepatico.

Dr. Nieto Zermefio. Aunque no tengo datos es-
tadisticos precisos y, solo para recalcar lo poco
frecuente que es este padecimiento, creo que en
los casi 30 ahos que tengo de laborar en esta no-
ble institucion, habremos visto entre cuatro y seis
casos. Debo mencionar, y en descarga a los ciruja-
nos que manejaron a esta niha, que en la literatu-
ra esta claramente documentado que 100% de las
pseudoobstrucciones intestinales tienen varias la-
parotomias antes de llegar al diagnostico.

Finalmente, quiero darles las gracias a todas las
personas que participaron en el tratamiento de la
paciente, insistir en lo raro y desafortunado del caso,
y ademas hacer un reconocimiento a esta madre que
luch6 de manera incansable y estoica por su hija.
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