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Y  Reporte de caso

Malrotacion intestinal congénita con

vélvulo
Carrillo LMa, Herrera-Victor FJ°, Mora-Montoya CE°, Loépez-Mincitar M°,
Ornelas-Alvarez VM’

Resumen

La malrotacion intestinal con volvulo es una urgencia quirtrgica que de no ser tratada tiene un
desenlace fatal. Se presenta el caso de un recién nacido quien horas posteriores al parto presenta datos
de sepsis y clinica de obstruccion intestinal completa: gasto de drenaje biliar a través de la sonda
orogastrica, peristalsis presente y gasto fecal disminuido, cabe mencionar que no presento distension
abdominal. Se realiza abordaje diagnostico como abdomen agudo con estudios clinicos y radiologicos,
corroborandose malrotacion intestinal con volvulus realizandose intervencion quirargica.

En mas del 93% de los casos el diagndstico se realiza por estudio de imagen. Se discutiran las
caracteristicas clinicas, abordaje diagndstico por estudio de imagen y tratamiento. Es imprescindible
determinar si existe volvulo con isquemia, en cuyo caso debe realizarse laparotomia de urgencia. Es
clave para mejorar el pronostico y reducir las complicaciones.

Palabras clave: abdomen agudo, malrotacion intestinal, vélvulo.

Congenital intestinal malrotation with volvulus
Abstract

Intestinal malrotation with volvulus is a surgical emergency that if not treated has a fatal outcome. We present the case
of a newborn who, hours after childbirth, presents data on sepsis and clinical signs of complete intestinal obstruction.:
biliary drainage through the orogastric tube, peristalsis present and decreased fecal output, it should be mentioned that
he did not have abdominal distension. The diagnostic approach was performed as acute abdomen with clinical and
radiological studies, corroborating intestinal malrotation with volvulus, performing surgical intervention.

In more than 93% of cases, the diagnosis is made by imaging. The clinical characteristics, diagnostic approach by
image study and treatment will be discussed. It is essential to determine if there is volvulus with ischemia, in which case
emergency laparotomy should be performed. It is key to improve the prognosis and reduce complications.
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Introduccion

La malrotacion intestinal (MI) es una entidad caracterizada
por la rotacién y fijacién andémalas del segmento medio del
intestino primitivo, generando con esto una variedad de
manifestaciones clinicas.' La malrotacién estd acompafiada
por un mesenterio corto con movilidad anormal y fijacion
anormal del intestino a través de las bandas de Ladd, esto
predispone a la torsién y volvulo del intestino medio. ™’

Los factores que predisponen su desarrollo se clasifican en
anatémicos, fisioldégicos y mecanicos; los anatbmicos mas
comunmente asociados son una fijacién anormal al
mesenterio y errores congénitos en la rotacion del intestino
medio; los fisiologicos incluyen un impedimento distal para la
defecacion como estrefiimiento cronico, elongacién y
redundancia del colon, y un estrecho punto de fijacion al
mesenterio; en los factores mecanicos, el mas comun es la
obstruccion del colon sigmoide que puede ser secundaria a
neoplasia, o secuelas de diverticulitis, siendo generalmente
mas frecuente en adultos.*

Se presenta en 1/500 nacimientos produciendo
sintomatologia solo en 1/5000. La clinica aparece el 75% de
las veces en el primer mes y hasta en un 80-90% en el primer
afio de vida.” Segin el momento en el que se produce la
interrupcion del desarrollo del intestino se clasifican los
diferentes tipos: IA no hay rotacion, ITA falta de rotacion del
duodeno; rotacion normal del colon, IIB rotacion inversa del
duodeno y colon, IIC rotacion inversa del duodeno; rotacion
normal del colon, IITA rotaciéon normal del duodeno; falta de
rotacién del colon, IIIB fijacion incompleta del angulo
hepatico del colon, ITIC fijaciéon incompleta del ciego y su
mesenterio y ITID hernias internas.’

Clinicamente hay dos tipos de vélvulo dependiendo del
tiempo en que se instala. El vélvulo prenatal, que es mas raro;
hasta 1999 sélo se habian descrito 10 casos de los cuales 4
sobrevivieron. Sucede semanas o meses antes del parto,
ocasiona que el contenido intestinal pase a la cavidad
peritoneal y forme un pseudoquiste, una peritonitis
fibroadhesiva y posteriormente calcificaciones o atresia
intestinal que se detecta al momento del nacimiento.’

La otra variedad es el volvulo perinatal, una complicacién
infrecuente, potencialmente grave que ocurre en el primer
mes de vida, especialmente en la primera semana y tiene
elevada morbilidad. En un acumulado de casos publicados
entre 1976 y 2002 se reportaron 1,294 casos de nifios con
malrotacion intestinal, de los cuales 326 se acompafiaron de
volvulo, siendo unicamente 30 casos en la etapa neonatal.
Ocurre pocas horas o pocos dias antes o después del parto,
caracterizado por isquemia intestinal y su posterior necrosis,
fiebre y respuesta inflamatoria sistémica aguda como
consecuencia de la perforacion del tramo intestinal afectado. °
Esta eslavariedad que se presenta.

Los pacientes con vdlvulo intestinal requieren un alto
indice de sospecha. La presentacién clinica clasica de
malrotacion en un recién nacido es vomito biliar con o sin
distension abdominal. Su complicacién mayor, el volvulo de
intestino medio, da como resultado obstruccién intestinal
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proximal y compromiso agudo de la vascularizacion regional,
que ocasionalmente puede presentarse con heces
sanguinolentas, por lo que es necesario un estudio de imagen
a la brevedad posible en neonatos que presentan estos
sintomas.”’

Dentro de la evaluacion por estudio de imagen del recién
nacido con MI y volvulo, en primer lugar se encuentra la
radiografia simple de abdomen, mostrando en la mayoria de
los casos datos inespecificos. La ecografia es una herramienta
de deteccidn rapida y de bajo costo, con el inconveniente de
ser operador-dependiente, por lo que puede pasar
desapercibido el diagndstico en manos poco experimentadas.

Actualmente se realiza el diagnostico a través de la serie
gastrointestinal superior guiada por rayos X o por tomografia
computarizada (TC) con reconstrucciones tridimensionales.
Ambos métodos permiten la visualizacién de la unidén
duodeno-yeyunal en una posicion andémala y, por extension,
del ligamento de Treitz, asi como el signo en sacacorchos;
dato patognoménico del volvulo intestinal.” La presente es la
descripcién de un caso de MI congénita con vélvulo perinatal
haciéndose énfasis en la presentaciéon clinica, metodologia
diagnostica y pautas terapéuticas.

Presentacion del caso

Recién nacido masculino de 36 semanas de gestacion sin
antecedentes familiares de importancia. Adecuado control
prenatal, ultrasonidos prenatales a partir de la semana 24
reportados normales, obtenido via abdominal por estado fetal
no tranquilizador peso 2820g, talla 48 cm, APGAR 0/5,
Silverman-Anderson 6.

Se recibe hipotonico, cianotico, hiporreactivo, frecuencia
cardiaca de 60 latidos por minuto y sin esfuerzo respiratorio.
Se intuba, se da un ciclo de ventilacion con presion positiva y
se aspira abundante liquido gastrico y pulmonar, se realiza
segundo ciclo de ventilacion restableciéndose la frecuencia
cardiaca hasta 120 latidos por minuto, presentando esfuerzo
respiratorio, por lo que se decide extubar y se proporciona
oxigeno a flujo libre, encontrando saturacion de oxigeno del
96%, se pasa a sala de terapia neonatal con signos vitales
estables.

El abdomen se encontr6 sin distension, peristalsis presente.
Cursando desde el nacimiento con gasto fecal disminuido y
gasto de drenaje biliar a través de la sonda orogastrica. Se
toma radiografia toracoabdominal observando imagen de
“doble burbuja” y ausencia de gas distal (Figura 1), motivo
por el cual se realiza enema evacuante con solucién salina al
0.9% sin evidencia de tapon de meconio.

Setomd serie esofago-gastro-duodenal con doble contraste
(oral y endovenoso) guiada por tomografia computarizada
(TC) que muestra una imagen en “sacacorchos” (Figura 2).
Una reconstruccion 3D de la TC evidencia objetivamente
volvulo a nivel duodenal (Figura 3). Con lo anterior se realiza
laparotomia exploradora mas procedimiento de Ladd de
urgencia. Su evolucion postquirtrgica fue satisfactoria, con
adecuada tolerancia a la via oral y posterior alta en un lapso de
10 dias.
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Discusiony conclusiones

La malrotaciéon intestinal con vélvulo es una urgencia
quirurgica que de no ser tratada tiene un desenlace fatal. La
presencia de vomitos biliares en el periodo neonatal es un
signo primario de obstruccion intestinal, entre sus causas
encontramos atresia duodenal, atresia yeyuno-ileal,
malrotacién del intestino medio y voélvulo, enterocolitis
necrotizante e ileo meconial.”

La MI comprende un espectro de anomalias del desarrollo
del intestino medio por rotacién de las asas o fijaciéon del
mesenterio anomalas. Es un factor predisponente para el
volvulo y obstruccion en el periodo neonatal y en la infancia; ®
hasta un 75% se puede presentar en el primer mes y el 80-90%
generalmente ocurre durante el primer afio de vida. Un
diagnostico precoz es de suma importancia para conseguir un
buen pronéstico.’

Para entender de mejor manera la fisiopatologia y los
mecanismos de la MI es necesario conocer el desarrollo
embriologico normal del intestino; éste se desarrolla a partir
de un pequeno saco localizado inicialmente fuera de la
cavidad intestinal a la que se reintegra entre la semana 5y 10
efectuando una rotacion en sentido antihorario en torno al eje
dela arteria mesentérica superior.

Esta rotacion cubre tedricamente tres fases sucesivas a los
90°, 180° y 270°." Conseguida ésta, tiene lugar la fijacion y
estabilizacidn definitiva del intestino medio resultando en la
union duodenoyeyunal y la unién ileocecal, puntos de
fijacion del mesenterio. El proceso de rotacion y fijacion
anteriormente descrito puede interrumpirse en cualquiera de
las fases. Si estos puntos de anclaje no estdn debidamente
situados, como sucede en el paciente malrotado, el
mesenterio suele tener una base estrecha (un pediculo)."

Considerando lo anterior se clasifica a la MI en 8 tipos
diferentes (Tabla 1) de los cuales, las formas mas frecuentes
son el tipo IA y el IITA, encontrando en nuestro paciente ésta
ultima y, aunque la incidencia de casos sintomaticos
disminuye con la edad, los patrones atipicos de malrotacion
aumentan proporcionalmente.’

Otro aspecto anatomico de interés es que la MI se asocia a
bandas peritoneales de tejido fibroso (bandas de Ladd), las
cuales pueden ser consideradas intentos para compensar la
inadecuada fijacion mesentérica y extenderse de un lado a
otro a través del duodeno, entre el ciego mal posicionado y la
superficie del higado, el peritoneo posterior o la pared
abdominal facilitando el desarrollo de hernias internas y
contribuyendo a la obstruccion intestinal.'

Los sintomas pueden aparecer a cualquier edad, aunque la
mayoria de las malrotaciones sintomaticas se presentan
durante el primer mes de vida, especialmente durante la
primera semana, y experimentan una variedad de sintomas
como vomitos biliares, distension abdominal, hematoquecia,
congestion linfatica y venosa, y a menudo un diagnostico
errébneo de apendicitis en un apéndice anormalmente
posicionado.*’

Existen algunas anomalias congénitas asociadas, las cuales
se encuentran en aproximadamente 30% a 60% de los casos y
pueden incluir atresia intestinal o red (la anomalia asociada
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A B

C D

Figura 1. A). Radiografia abdominal en bipedestacion. Imagen de "doble burbuja” que corresponde al
duodeno (D) dilatado y a la camara gastrica (CG) distendida. B) Serie gastrointestinal guiada por
tomografia realizada con contraste hidrosoluble. Notese el duodeno (D) y camara gastrica (CG)
dilatados. Signo del “sacacorchos” (flecha blanca). C) Reconstruccion 3D de serie gastrointestinal con
doble contraste (oral y endovenoso) guiada por TC. Signo del “sacacorchos” (flecha blanca). D)
Laparotomia exploradora. Apéndice (flecha negra) del lado izquierdo. Malrotacion intestinal y el
voélvulo (flecha blanca).

mas comun), diverticulo de Meckel, invaginacion intestinal,
enfermedad de Hirschprung, quiste mesentérico, anomalias
cardiacasy del sistema biliar extrahepatico.""

La obstruccidn intestinal completa es mas comun entre los
recién nacidos y puede atribuirse al volvulo del intestino
medio, a la presién extrinseca por las bandas de Ladd o a
ambas, como en nuestro caso. Mientras que en el nifio mayor
la obstruccion generalmente es parcial.”

Ante datos clinicos compatibles con volvulo intestinal debe
realizarse una radiografia de abdomen como primer estudio
complementario,1,5 debe destacarse si enfrentamos la
distribucion intestinal normal del gas,® aun incluso en
presencia de volvulo, ya que los vomitos pueden haber
descomprimido el estdbmago y duodeno.'

Se sugiere que todo neonato con vomitos biliosos y una
radiografia simple de abdomen con signos de obstrucciéon
duodenal, sea intervenido inmediatamente sin necesidad de
recurrir a otros estudios de imagen.'

Por otro lado, se ha catalogado que el estandar de oro para el
diagnostico es el transito gastrointestinal, con una
sensibilidad del 93-100% para la malrotacion intestinal y una
sensibilidad de 79% para el vélvulo intestinal."***'" El
hallazgo mas especifico de MI en éste es la posicidn andmala
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de la unién duodeno-yeyunal, pudiendo observarse como el
angulo de Treitz se encuentra ubicado a la derecha y como
todo el duodeno y el yeyuno se alojan igualmente en el
hemiabdomen derecho.*"

Siguiendo un abordaje diagnostico sistematico del
abdomen agudo el primer objetivo en estudios de imagen es la
radiografia simple de abdomen, la cual revel6 una imagen de
“doble burbuja” (que hace referencia al aire en la camara
gastrica y en el duodeno proximal) y sin gas intestinal distal
(Figura 1) lo cual hace evidente una obstruccion intestinal
completa pero indistinguible de la atresia duodenal.’ Por lo
cual fue necesario realizar estudios complementarios.

El siguiente paso es la realizacién de una serie esofago-
gastro-duodenal que en nuestro caso fue guiada por TC,
aunque también se puede realizar por rayos X. La misma
mostré una estrechez de la luz intestinal con obstrucciéon
completa, clasicamente conocida como imagen en
“sacacorchos” o “remolino”, (Figura 2) siendo
patognomonico del vélvulo de intestino medio.

Otra prueba util y accesible es la ecografia abdominal,
encontrando el signo del remolino, > el cual es el resultado de
la envoltura de la vena mesentérica superior y sus afluentes, de
la grasa mesentérica y de las ramas de la arteria mesentérica
superior alrededor de ésta.” Es una herramienta de deteccion
rapida y de bajo costo, con el inconveniente de ser operador-
dependiente, por lo que puede pasar desapercibido el
diagnostico en manos poco experimentadas.

En los recién nacidos con sintomas oclusivos e imagen
patognomonica, la investigacién por otros métodos es
innecesaria, ya que con estos hallazgos se puede asegurar el
diagn6stico para planificarla cirugia de urgencia.’

El estudio del colon por enema de bario ha caido en desuso
como modalidad diagnostica, debido a que el ciego puede
estar situado normalmente en hasta el 20% de los pacientes
con malrotacion. (1,2,6,9) Se ha determinado que en cuanto a
eficacia diagnostica el transito gastrointestinal es superior al
colon por enema, 41% vs 34% respectivamente.'

La TC y la resonancia magnética no suelen utilizarse
rutinariamente para diagnosticar la malrotacion, pero pueden
ser muy utiles en casos dudosos para confirmar el diagnostico
o excluir otros procesos, la TC no solo permite precisar la
existencia de una malposicion intestinal, sino que ademas es
capaz de reconocer anomalias extraintestinales no
detectables con la radiologia convencional.

En 1936 William Ladd, “el padre de la cirugia pediatrica”,
describid la técnica que actualmente se emplea y que lleva su
nombre, misma que ha cambiado poco desde entonces."'""
Este procedimiento se ha considerado el tratamiento de
elecciéon parala M1y consiste en la lisis de las bandas de Ladd,
el ensanchamiento de la base del mesenterio, la
apendicectomia y la reubicacién del duodeno en la fosa iliaca
derecha y el ciego en el cuadrante superior izquierdo.™® El
abordaje laparoscopico para la M1 fue reportado primero por
Van Der Zeey Bax en 1995, y se ha hecho mas popular a través
de los afios. En 1996 el abordaje laparoscopico se describio en
el manejo de un caso de malrotacion sin vélvulo. Aunque
inicialmente hacia 1998 algunos autores no recomendaban la

Malrotacién intestinal congénita con vélvulo

Tabla 1. Tipos de malrotacion intestinal

Tipo Defecto Efecto clinico
IA No rotacién Volv_ulo del inestino
medio
A Falta rotacion dudodeno; Obstruccion duodenal

rotacion colon normal por bandas

FU Obstruccion colon
Rotacion inversa de duodeno
11B transverso por

colon .
¥ mesenterio duodenal

Rotacion inversa del Bolsa mesenperica

fic duodeno; colon rota normal derecha (obstruccion)
Rotacion normal del Voélvulo de intestino
IIIA .
duodeno; colon no rota medio
B Fijacion incompleta del Obstruccion por bandas
angulo hepatico del colon de Ladd
e . Volvulo de ciego,
IIIC Flgicggséﬁi::ﬁ)plem del ciego invaginacion (Sindrome
y de Waugh)
111D Hernias internas Hernia paraduodenal

Tomado y modificado de Ballesteros-Gomiz eral, 2015.°

realizacion de la correccion laparoscopica de la malrotacion
con volvulo del intestino medio debido a la fragilidad del
intestino isquémico, a la posibilidad de lesionarlo durante la
manipulaciéon y a las dificultades técnicas propias del
procedimiento."™"

En la actualidad lo que se propone es que la via
laparoscopica es apropiada en el vélvulo subagudo con
moderado estrés vascular, siempre y cuando se evalien
claramente los riesgos y se cuenten con las condiciones
optimas, es decir, estabilidad hemodinamica y sin
alteraciones en la ventilacion ante el riesgo relacionado con la
insuflacion del CO2, sin perforacion intestinal y sin signos
ecograficos de isquemia intestinal severa (engrosamiento de
la pared intestinal, interrupcion completa y abrupta del flujo
mesentérico, distensién importante y asas fijas)."®

Inicialmente hay que considerar que el vélvulo con
compromiso vascular severo impone una reduccion urgente
por laparotomia, tal y como sucedié en nuestro caso. (Figura
4) Las condiciones hemodindmicas, respiratorias y
metabolicas imposibilitaron un abordaje de minima invasion.

Los resultados para los nifios con malrotacién y vélvulo del
intestino medio dependen del grado de isquemia intestinal y
la necesidad de reseccion intestinal. Si la isquemia intestinal
es extensa y/o el nifio presenta sepsis abrumadora, el
resultado habitual es la muerte. Si se realiza una reseccion
masiva y el nifilo sobrevive, el resultado depende del
tratamiento de la falla intestinal resultante." El riesgo de
mortalidad es alto cuando se pierde >75% del intestino.’ Los
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niflos sobrevivientes con volvulo del intestino medio que
tienen una longitud adecuada de intestino delgado, y aquellos
sin volvulo del intestino medio, tienen un resultado favorable
después del tratamiento. La tasa de obstruccion intestinal por

Malrotacién intestinal congénita con vélvulo

postoperatorias.'®

bandas postquirtrgicas es del 10 al 15%, que puede ser menor

sise utiliza un abordaje laparoscopico.
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