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INTRODUCCION

Se presenta eJ casode una recien nacida
a terrnino con un cuadra c1fnico de
pseudoobstrucci6n intestinal secundario
a una miopatfa infantil de viscera hueca,
en quien inicialmente se pens6 se trataba
de una enfermedad de Hirschsprung 0 un
colon izquierdo hipoplasico, entidades
vistas con mayorfrecuencia. La base del
diagn6stico definitivo fueron los
hallazgos histopatol6gicos.

Se present6 obstruccion intestinal
cornpleta 0 parcial cuando existio una
causa estructural intrfnseca 0 extrfnseca
que ocluyo completa 0 parcial mente la
luz intestinal. En el sindrome de
pseudoobstruccion intestinal se presento
el cuadro c1fnico y radiologico de
obstruccion intestinal pem no seencontro
una causa estructural mecanica que la
explicara; sino una causa funcional.
Hubo trastomoen la propulsion intestinal
debido a una alteracion muscular,
nerviosa, endocrina 0 metabolica.
Desafortunadamente, en nuestro medio,
a la obstruccion intestinal parcial se Ie
llama a menudo pseudoobstruccion
intestinal.

La miopatfa visceral, tambien conocida
como miopatfa de vfscera hueca, es una
causa de pseudoobstruccion idiopMica
aguda 0 cr6nica, a menudo farniliar,
encontrada en adoJescentes y adultos
jovenes (I). Recienlemente se describio
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una forma infantil, identica
patologicamente, a las anteriores, pero
que solo se encontro en neonatos (2, 3).

CASO CLINICO

Recien nacida de 39 sernan as de edad
gestacional, con peso de 3.500g; madre
de 22 afios G3 P3 AOYpadre de 33 afios
sin antecedentes de malformaciones
congenitas, 111 vfnculos de
consanguinidad. Embarazo controlado,
sin complicaciones, ni exposicion a
teratogcnos. Parto por cesare a por
presentacion de pelvis y laterocidencia
del cordon. Extraccion diffcil. Apgar 4
al minuto y de 8 a los cinco minutes.
Requirio administracion de oxigeno con
presion positi va. En el periodo neonatal
inmediato presento signos de dificultad
respiratoria, Se manej6 con oxfgeno en
camara y fenobarbital con mejoria.
Acepto la via oral y evacuo todos los
dias. A los tres dias presento distension
abdominal. Los Rx y la ecograffa de
abdomen evidenci aron distension de asas
yedema de pared, cuadro hematico
sugestivo de infecci6n. Se inici6
netilmicina, ornidazol y se traslad6 a la
Unidad de Aislamiento Especial con
diagn6stico de enterocolitis necrosante
vs. obstruccion intestinal y sepsis. AI dia
siguiente tliVO aumento clfnico y
radiologico de la distension abdominal,
se Ie practico colon par enema
visualisandose colon izquierdo pequeno
con zonade transici6n a ni vel del angu 0

e splenico y di lataci on del colon
trans verso. Se hizo i rn pre s ion
diagno stica de enfermedad de
Hirschsprung vs. colon izquierdo
hipoplasico. EI dia quinto se llevo a
laparotomia evidenciandose distension
del colon trans verso, transicion en el
angulo esplenico; colon descendente,
sigmoide y recto de calibre normal; se
realize resecci6n de la transicion y
colostomfa tipo Hartmann; evoluciono
satisfactoriamente.

Otros examenes: los Rx de vias
digestivas altas mostraron reflujo
gastroesofagico III y barrido lento. •

Patologia. Macro: segmentode intestino
grueso que tenia 4.5 em de longitud y 1
a 1.3 ern de diarnetro. La pared tenia un
espesor que oscilo ente 0.1 y 0.3 ern.
Micro: pared de intestino grueso que
mostr6 alt.eraciones de la muscularpropia
caracterizados por cambios
degenerativos en la capa interna de
musculo Iiso con vacuolizaci6n
citoplasmatica y perdida segmentaria
de laeapa muscularexterna sin evidencia
de inflamacion ni fibrosis. Las celulas
ganglionares de los plejos mienteric.o y
submucoso visibles.

Los hallazgos clfnicos de obstruccion
intestinal en el recien naeido fueron:
antecedente de polih.idramnios, v6mito,
distension abdominal, falta de
evacuaci6n e ictericia indireeta. EI caso
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revisado presento tinicarnente distension
abdominal, evacuo diariamente y no
vomito. La radiograffa inicial mostro
distension de asas intestinales, sin signos
de enterocolitis necrosante (neurnatosis,
portograma 0 neumoperitoneo) (Figura
I). Estos hallazgos se interpretaron como
distension abdominal secundaria a la
administracion de oxfgeno can presion
positiva durante la reanirnacion. La
evolucion clfnicay radiologica evidencio
aumento de la distcnsion abdominal, por
10 que se practice colon por enema que
mostro dilatacion del colon trans verso,
transici6n (disminucion del calibre del

Figura 1. RadiogIY(/,a simple de abdomell
illicial.

colon) a nivel del anguloesplenico y gran
disminuci6n del calibre del colon
descendente, recto y sigmoide (Figura 2).

Se diagnostico enfermedad de
Hirschsprung de segmento largo 0 de
sfndrome decolon izquierdo hipoplasico.
La enfermedad de Hirschsprung
(aganglionosis) en el recien nacido se
manifesto con sfntomas y signos de
obstruccion intestinnl distnl
principal mente falta de evacuacion.
distension abdominal y vornito. AI colon
POl'enema, la transicion se encontro en
e175% de los casos en el rectosigmoide

Figura 2. Caton por en ell/a.

(Hirschsprung clasico). EI sfndrome de
colon izquierdo hipoplasico tambien se
presento can obstruccion intestinal
distal; el colon por enema mostro notoria
disrninucion del calibre del colon a partir
del angulo esplenico hasia el ana. Estos
pacientes tienen el antecedente de
diabetes materna.

Los hallazgos durante la laparotomfa
fueron los siguientes: notoria distension
del colon hasta el angulo esplenico en
donde disminufa de calibre (zona de
transicion), colon descendente, sigmoide
y recto de di,1metro normal, Sll1

hipoplasia, y con meconic (Figura 3).

Estos hallnzgos son "tfpicos" de
enfermedad de Hirschsprung pOl'10cual
se hjzoreseccion de lazona detransicion
y colostomfa terminal en el colon
trans verso.

EI diagnostico quirurgico final fue de
enfermedad de Hirschsprung de
segmento largo can transicion a nivel
del angulo esplenico. Sinembargo, el
analisis microscopico del especimen
patologico revelollna ll1iopatfa visceral
(Figuras 4AAB, 5, 6A, 6B). Se intelTog6
a la familia sobre la presencia de casas
simi lares. siendo esto negali vo y se hizo
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ecograffa abdominal para estudiar
dilatacion del tracro urinario, este examcn
fue normal, y estudio baritado de vias
digestivas altas en busca de
meg ae sofa g o , g astroparesia 0

megaduocleno, observando un reflujo
gastroesofagico grado III (regurgitacion
del contenido gastrico hasta la carina)
can barrido (Iimpieza del material
regurgitado) lento.

A los tres meses de edad, la paciente
estaba en buen esrado general, el
crecimienro y desarrollo era normal, no
presento sintornatologia de reflujo
gasrroesofagico y tenfa una colostomia
que funcionaba en forma adecuadaen el
extreme izquierdo del colon transverse.

D1SCUSION

La pseudoobstrucci6n intestinal
comprende un grupo e1eenfermedades
del peristaltismo intesti nal en las cuales
no hay lesiones anaromicas estrucrurales
que causen obstruccion mecanica de la
luz intestinal. La presentacion clfnica
puede ser aguda 0 cronica y la etiologfa
desconocida (primaria 0 secunclaria) a
una enfermedaellocal 0 sistemica (I).

EI sfndrome de pseudoobstrucci6n
intestinal en la infancia es raro y su
etiologfa variada. Dentro de las causas
se encuentran las alteraciones
degenerativas del plejo mienterico
denominadas nClIropatfas viscerales y
las alteraciones primarias del l11usculo
lisa conocidas como miopatfa visceral
(2,3). En el reciennacido se deben tener
en cuenta varias entidades en el
diagnostico diferencial entre las cuales
se incluyen In enfermedad de
Hirschsprung y los Irastornos pseudo~
Hirschsprung que comprenden la
nganglionosis zonal, la hipoganglionosis.
la displasia neuronal colonica. el
sfndromc decolon izqllierclo hipoplasico.
la destruccion de los plejos mientericos
seclindaria a una infecci6n par
citolllegalovirus y el sfndrome de
microcolon-megavejiga. e

25



L.M. SANCHEZy o;ob.

Figura 3. Hallatgos ktparototnia,

Figura 4B. Ausencio de /a capo muscular eXfema.

Figura 6A. Ausencia casi coniplera de /a muscular enema )'
p/ejo nervioso nnenterico ell prosinndad a /a serosa.

Figura 4A. CO/Oil A. Muscular propia COIl SIIS dos capas.

Figura 5. vnscnoltracion de fa capo muscular interna y ausencia
de /a capo muscular externo.

Figura 68. Celulas ganglionares unnaduras nonnoles.

subeli vide en ci nco sfndromes di ferentes
basandose en el patron de herencia, la
disuibucion y naturaleza del

hipopcristaltismo intestinal (4-6).

La rniopat ia visceral primaria se
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compromiso del tracto gastrointestinal y
genitourinario, y la presencia de
problemas asociados (2, 7).
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CLASIFICACION CLINICO-
PATOLOGICA DE LA MIOPATIA
VISCERAL PRIMA RIA

I. Miopauas viscerales farniliares.
a.Tipo I (uutosornica dominante).
b.Tipo 11(autos6mica recesiva, con
ptosis y oftalmoplejfa).
c.Tipo III (autos6mica recesiva, con
dilatacion gastrointestinal total).

2. Miopatia visceral esporadica.
3. Miopatfa congenita, en rec icn

nacidos y lactantes.

En la forma familiar y esporadica el
cornprorniso es similar, s6lodifieren par
la presencia 0 ausencia de la afecci6n en
otros miernbros de la familia. Ambas
formas secaracterizan por degeneracion
vacuolar y fibrosis del musculo lisa y,
usualmente, se manifiestan en
adolescentes y adultos j6venes. La
ocurrencia en la infancia es rara. En el
aiio 1983 Puri et alia reconoci6 asociada
a un sfndromede microcolon megavejiga
e hipoperistaltislllo intestinal (8).

En 1988, Schuftler et al (2) describi6
cuatra pacientes (tres ninus y un njno),
que presentaron sintomatologfa de
pseudoobstrucci6n intestinal con
distension abdominal y v6mito, dos a1
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Gastrointestinal and Genitourinary
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8. Puri P, Lake B, Gorman F. O'Donnell B.
Nixon H. Megacystis Microcolon
Intestinal Hypoperistalsis Syndrome: A

nacimiento y dos dentro e1e las tres
pri meras sernanas e1evida, en qu ienes se
hizo inicialmente el diagnostico eli nico
e1eenfermedad de Hirschsprung, tres de
los cuales, adernas, ten fan compromise
del tracto genitourinario. Los hallazgos
his topatolog icos en el tracto
gastrointestinal y genitourinario fueron
los de la rniopatia de vfscera hueca,
identica a las formas esporadica y
familiar perc con una edad de
presentaci6n mas ternprana, por 10 cual
consideraron se trataba de una forma
infantil. Poria epoca de presentaci6n se
pens6 que la degeneraci6n del nuiscu!o
liso comienza in-Litera. Aunque Sll causa
fue desconocida, no se descart6 que su
origen fuer a infecc ioso;. t o x ico,
metab6lica 0 geneiico (2).

Posteriormente, en 1992, Nonaka et al
(9) inform6 siete casas de rniopatia
visceral en niiios, entre 11 meses y 13
anos, de los cuales seis fueron ninas y
tres de ellos ten fan compromiso
urol6gico. En 1994, De Pini et al (10)
infonnaron sobre cuatro ninas, entre los
cuatro meses y los siete anos, con
miopatfa visceral sin compromiso
unnano.

Para el estudio anatomopatol6gico es
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suficierue una biopsia que incluya el
espesor de la pared. Sinembargo, se
reco mi e nd a realizar resecciones
segmentarias de una a I1U\S areas del
intestino para tenerelmaterial suficiente
que perrnita descartar alteraciones
posibles en los plejos mientericos, pues
se ha vista que esto ocurre can mayor
frecuencia (2).

El diagn6stico de pseucloobstrucci6n
intestinal en la infancia se sospech6 con
base en los hallazgos clfnicos,
radio16gicos y los estudios de motilidad.
Se confirm6 en la laparotomfa y en el
estudio histol6gico del tejido. EI
tratamienro requiere, a veces, nutricion
parenteral a largo plazo (2).

La pacienteen menci6n fueel unico caso
de mi opa tf a visceral visto en el
Departamento de Patologfa del Instituto
Materno Infantil en los iiltimos cinco
anos. Como la mayorfa de los casos de
miopatfa visceral congenita-infantil,
present6 signos de pseudoobstrucci6n
intestinal desde el nacimiento y fue del
sexo femenino. Aunqlle puede existir
compromiso del tfaclo urinarioe historia
familiar, esto no es una constante y eilia
paciente, hasta el momento no se ha
documentado.
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