CASO CLINICO

Revista de la Facultad de Medicina
Universidad Nacional de Colombia
1996 - Vol.44 N° | (Pags. 24-27)

Miopatia visceral en un recién nacido con pseudoobstruccién intestinal

Lilia Maria Sdnchez Baracaldo, MD, Instructora Asociada; Diana
Palacios Ortiz, MD, Residente. Departamento de Patologia.
Jestis Antonio Nifio Salcedo, MD, Instructor Asociado, Departamento

de Cirugia.

Facultad de Medicina. Universidad Nacional de Colombia.

INTRODUCCION

Se presenta el caso de unarecién nacida
a término con un cuadro clinico de
pseudoobstruccion intestinal secundario
aunamiopatia infantil de viscerahueca,
enquien inicialmente se penso se trataba
de unaenfermedad de Hirschsprungoun
colon izquierdo hipopldsico, entidades
vistas con mayor frecuencia. La base del
diagndstico definitivo fueron los
hallazgos histopatolégicos.

Se presentd obstruccion intestinal
completa o parcial cuando existié una
causaestructural intrinseca o extrinseca
que ocluyé completa o parcialmente la
luz intestinal. En el sindrome de
pseudoobstruccionintestinal se presentd
el cuadro clinico y radioldgico de
obstruccionintestinal pero no se encontro
una causa estructural mecdnica que la
explicara: sino una causa funcional.
Hubo trastornoen la propulsionintestinal
debido a una alteracién muscular,
nerviosa, endocrina o metabdlica.
Desafortunadamente, en nuestro medio,
a la obstruccidn intestinal parcial se le
llama a menudo pseudoobstruccién
intestinal.

La miopatia visceral, también conocida
como miopatia de viscera hueca, es una
causa de pseudoobstruccion idiopdtica
aguda o crénica, a menudo familiar,
encontrada en adolescentes y adultos
jovenes (1). Recientemente se describio
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una forma infantil, idéntica
patologicamente, a las anteriores, pero
que sdélo se encontrd en neonatos (2, 3).

CASO CLINICO

Recién nacida de 39 semanas de edad
gestacional, con peso de 3.500g; madre
de 22 afios G3 P3 AO y padre de 33 afios
sin antecedentes de malformaciones
congénitas, ni vinculos de
consanguinidad. Embarazo controlado,
sin complicaciones, ni exposicion a
teratégenos. Parto por cesdrea por
presentacion de pelvis y laterocidencia
del cordon. Extraccion dificil. Apgar 4
al minuto y de 8 a los cinco minutos.
Requirié administracion de oxigeno con
presion positiva. En el periodo neonatal
inmediato present6 signos de dificultad
respiratoria. Se manej6 con oxigeno en
cdmara y fenobarbital con mejoria.
Aceptod la via oral y evacuo todos los
dias. A los tres dias presentd distensién
abdominal. Los Rx y la ecografia de
abdomen evidenciarondistension de asas
y edema de pared, cuadro hemidtico
sugestivo de infeccién. Se inicid
netilmicina, ornidazol y se trasladé a la
Unidad de Aislamiento Especial con
diagndstico de enterocolitis necrosante
vs. obstruccion intestinal y sepsis. Al dia
siguiente tuvo aumento clinico y
radiolégico de la distensién abdominal,
se le practicé colon por enema
visualisdndose colon izquierdo pequefio
con zonade transicion anivel del dngulo

esplénico y dilataciéon del colon
transverso. Se hizo impresién
diagnéstica de enfermedad de
Hirschsprung vs. colon izquierdo
hipopldsico. El dia quinto se llevé a
laparotomia evidencidndose distension
del colon transverso, transicioén en el
dngulo esplénico; colon descendente,
sigmoide y recto de calibre normal: se
realizé reseccion de la transicion y
colostomia tipo Hartmann; evolucioné
satisfactoriamente.

Otros examenes: los Rx de vias
digestivas altas mostraron reflujo
gastroesofdgico I1I y barrido lento.

Patologia. Macro: segmento de intestino
grueso que tenia 4.5 cm de longitud y 1
a 1.3 cm de didmetro. La pared tenia un
espesor que oscilé ente 0.1 y 0.3 cm.
Micro: pared de intestino grueso que
mostré alteraciones de lamuscular propia
caracterizados por cambios
degenerativos en la capa interna de
miusculo liso con vacuolizacion
citoplasmadtica y pérdida segmentaria
delacapamuscularexternasinevidencia
de inflamacioén ni fibrosis. Las células
ganglionares de los plejos mientérico y
submucoso visibles.

Los hallazgos clinicos de obstruccion
intestinal en el recién nacido fueron:
antecedente de polihidramnios, vémito,
distension abdominal, falta de
evacuacion e ictericia indirecta. El caso
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revisado presentd tinicamente distensidn
abdominal, evacud diariamente y no
vomitd. La radiografia inicial mostré
distension de asas intestinales, sin signos
de enterocolitis necrosante (neumatosis,
portograma o neumoperitoneo) (Figura
1). Estos hallazgos se interpretaron como
distension abdominal secundaria a la
administracion de oxigeno con presién
positiva durante la reanimacién. La
evolucionclinicay radiolégicaevidencio
aumento de ladistensién abdominal, por
lo que se practico colon por enema que
mostré dilatacion del colon transverso,
transicion (disminucion del calibre del

Figura 1. Radiografia simple de abdomen
inicial.

colon) a nivel del dnguloesplénicoy gran
disminucion del calibre del colon
descendente, recto y sigmoide (Figura 2).

Se diagnostic6 enfermedad de
Hirschsprung de segmento largo o de
sindrome de colon izquierdo hipopldsico.
LLa enfermedad de Hirschsprung
(aganglionosis) en el recién nacido se
manifestd con sintomas y signos de
obstruccion intestinal  distal
principalmente falta de evacuacion,
distensién abdominal y vémito. Alcolon
por enema, la transicion se encontrd en
¢l 75% de los casos en el rectosigmoide

Figura 2. Colon por enema.

(Hirschsprung clisico). El sindrome de
colon izquierdo hipopldsico también se
presenté con obstruccion intestinal
distal; el colon porenema mostré notoria
disminuciondel calibre del colon a partir
del dngulo esplénico hasta el ano. Estos
pacientes tienen el antecedente de
diabetes materna.

Los hallazgos durante la laparotomia
fueron los siguientes: notoria distension
del colon hasta el dngulo esplénico en
donde disminuia de calibre (zona de
transicion), colon descendente, sigmoide
y recto de didmetro normal, sin
hipoplasia. y con meconio (Figura 3).

Estos hallazgos son “tipicos” de
enfermedad de Hirschsprung porlo cual
se hizoreseccion de lazonade transicion
y colostomia terminal en el colon
transverso.

El diagnostico quirdrgico final fue de
enfermedad de Hirschsprung de
segmento largo con transicion a nivel
del dngulo esplénico. Sinembargo, el
andlisis microscopico del especimen
patologicoreveld una miopatia visceral
(Figuras 4A.4B.5,6A.6B).Seinterrogd
a la familia sobre la presencia de casos
similares, siendo estonegativo y se hizo
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ecografia abdominal para estudiar
dilatacion deltractourinario, éste examen
fue normal, y estudio baritado de vias
altas en busca de
megaesdfago. gastroparesia o
megaduodeno, observando un reflujo
gastroesofdgico grado Il (regurgitacion
del contenido gastrico hasta la carina)
con barrido (limpieza del material
regurgitado) lento.

digestivas

A los tres meses de edad. la paciente
estaba en buen estado general, el
crecimiento y desarrollo era normal, no
presentd sintomatologia de reflujo
gastroesofdgico y tenia una colostomia
que funcionabaen formaadecuadaenel
extremoizquierdodel colontransverso.,

DISCUSION

La pseudoobstruccién intestinal
comprende un grupo de enfermedades
del peristaltismo intestinal en las cuales
no hay lesiones anatomicas estructurales
que causen obstruccion mecdnica de la
luz intestinal. La presentacién clinica
puede seraguda o cronica y laetiologia
desconocida (primaria o secundaria) a
una enfermedad local o sistémica (1).

El sindrome de pseudoobstruccion
intestinal en la infancia es raro v su
etiologia variada. Dentro de las causas
se encuentran las
degenerativas del plejo mientérico
denominadas neuropatias viscerales y
las alteraciones primarias del musculo
liso conocidas como miopatia visceral
(2,3).Enelrecién nacido se deben tener
varias entidades en el

alteraciones

én cuenta
diagndstico diferencial entre las cuales
s¢ incluyen la enfermedad de
Hirschsprung y los trastornos pseudo-
Hirschsprung que comprenden la
aganglionosis zonal. lahipoganglionosis,
la displasia neuronal colénica, el
sindrome de colonizquierdo hipoplisico,
ladestruccion de los plejos mientéricos
secundaria a una infeccidon por
citomegalovirus v el sindrome de
microcolon-megavejiga, e
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Figura 3. Hallazgos laparotomia. Figura 4A. Colon A. Muscular propia con sus dos capas.

Figura5. Vascuolizacion de la capa muscular interna y ausencia
de la capa muscular externa.

Figura 6A. Ausencia casi completa de la muscular externa y Figura 6B. Células ganglionares inmaduras normales.
plejo nervioso mientérico en proximidad a la serosa.

hipoperistaltismo intestinal (4-6). subdivideencincosindromesdiferentes  compromiso del tracto gastrointestinal y
basdndose en el patrén de herencia, la  genitourinario, y la presencia de
La miopatia visceral primaria se distribucién y naturaleza del  problemas asociados (2, 7).
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CLASIFICACION CLINICO-
PATOLOGICA DE LA MIOPATIA
VISCERAL PRIMARIA

1. Miopatias viscerales familiares.

a.Tipo I (autosémica dominante).

b.Tipo II (autosdmica recesiva, con

ptosis y oftalmoplejia).

¢.TipoIIl (autosémicarecesiva, con

dilatacidn gastrointestinal total).

Miopatia visceral esporadica.

3. Miopatia congénita, en recién
nacidos y lactantes.

!\J

En la forma familiar y esporddica el
compromiso es similar, sélodifieren por
lapresenciaoausenciade laafecciénen
otros miembros de la familia. Ambas
formas se caracterizan por degeneracion
vacuolar y fibrosis del musculo liso y,
usualmente, se manifiestan en
adolescentes y adultos jovenes. La
ocurrencia en la infancia es rara. En el
afio 1983 Puri etalla reconocié asociada
aun sindrome de microcolon megavejiga
e hipoperistaltismo intestinal (8).

En 1988, Schuffler et al (2) describid
cuatro pacientes (tres nifias y un nifio),
que presentaron sintomatologia de
pseudoobstruccion intestinal con
distensién abdominal y vémito, dos al
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nacimiento y dos dentro de las tres
primeras semanas de vida, enquienes se
hizo inicialmente el diagndéstico clinico
de enfermedad de Hirschsprung, tres de
los cuales, ademds, tenian compromiso
del tracto genitourinario. Los hallazgos
histopatologicos en el tracto
gastrointestinal y genitourinario fueron
los de la miopatia de viscera hueca,
idéntica a las formas esporddica y
familiar pero con una edad de
presentacién mds temprana, por lo cual
consideraron se trataba de una forma
infantil. Por la época de presentacion se
pensé que la degeneracion del misculo
liso comienzain-iitero. Aunque sucausa
fue desconocida, no se descartd que su
origen fuera infeccioso. toxico,
metabdlico o genético (2).

Posteriormente, en 1992, Nonaka et al
(9) informé siete casos de miopatia
visceral en ninos, entre 11 mesesy 13
afios, de los cuales seis fueron nifias y
tres de ellos tenian compromiso
uroldgico. En 1994, De Pini et al (10)
informaron sobre cuatro nifias, entre los
cuatro meses y los siete anos, con
miopatia visceral sin compromiso
urinario.

Para el estudio anatomopatoldgico es
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suficiente una biopsia que incluya el
espesor de la pared. Sinembargo, se
recomienda realizar resecciones
segmentarias de una o mds dreas del
intestino para tener el material suficiente
que permita descartar alteraciones
posibles en los plejos mientéricos, pues
se ha visto que esto ocurre con mayor
frecuencia (2).

El diagnostico de pseudoobstruccion
intestinal en la infancia se sospechd con
base en los hallazgos clinicos,
radiolégicos y los estudios de motilidad.
Se confirmé en la laparotomia y en el
estudio histolégico del tejido. El
tratamiento requiere, a veces, nutricion
parenteral a largo plazo (2).

Lapaciente en mencion fue el inico caso
de miopatia visceral visto en el
Departamento de Patologiadel Instituto
Materno Infantil en los dltimos cinco
afios. Como la mayoria de los casos de
miopatia visceral congénita-infantil,
presenté signos de pseudoobstruccion
intestinal desde el nacimiento v fue del
sexo femenino. Aunque puede existir
compromiso del tracto urinario ¢ historia
familiar, ésto no es unaconstante y en la
paciente, hasta el momento no se ha
documentado.
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