Neumatosis quistica intestinal

Por los doctores:
Liane BorsoLra, [(*) Liia oE Armas, (%)
Exzo Duefas (*) ¥ Eovarno Berras (*)

La neumatosis quistica intestinal es
una enfermedad caracterizada por la
formacién de quistes llenos de gas den-
wre de la pared del tractus digestivo es-
pecialmente del intestino,

Esta curiosa afeccién también llamada
“enfisema intestinal” o “guistes gaseo-
so8 del intestino®, es maés frecuente en
¢l adulte que en el nific en una propor-
cién de 7:1. Al parecer Bang! fue el pri-
mero en describirla en el humano en
1876. Después Turnure? revisa 50 casos
en su mayoria adultos. Judge, Cossidy v
Rice* en 1949 publican un trabajo de
newmatosis quistica intestinal en 17 lae-
tantes con historia de vémitos y diarreas.
Mac Kenzie' a su vez reuane 13 pacien-
tes casi todos menores de 12 meses. Los
casos esiudiados por Koss® suman 235,
31 de los cuales son nifios. Moore® esti-
ma que la frecuencia de la enfermedad

en autopsias es de 4 x 260.

Hemos tenido oportunidad de ver va-
rios lactantes com mneumatoszis quistica
intestinal, todos hallazgos neerépsicos,
pero en el caso que presentamos nos fue
posible hacer el diagndstico en vida, mo-
tivo por el cual creemos que sea de in-
terés. También hemos revisado la lite-

(*) Trabajo del Servicio de Pediatria del Hos-
pital Docente “Cte. Fajardo™.
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ratura cubana no encontrando hasta el
presente minguna publicacién al res-
pecto.

Nuestro Caso.

I.F.G, H. C.: 322417, nifioc de 2 me-
ses de edad, procedente de La Habana,
ingresa en el Servicio en mayo 19 de
1961, por diarreas, con una historia de
deposiciones liquidas y semiliquidas
abundantes, numerosas, de color ama-
rillo, sin sangre, acompafiadas de fie-
bre de 38° C., de un dia de evolucién.
Desde que comenzé con este cuadro, no
ha querido tomar alimento,

Antecedentes prenatales: Embarazo
de 7 meses, no patologia durante el
mismo.

Antecedentes Neonatales: Pesé al na-
cer 4 libras 14 onzas, parto domiciliario,
no cianosis, no iclero, ne convulsiones,

Antecedentes patolégicos familiares:

Sin importancia,

Examen Fisico General: Nifio prema-
turo que pesa 434 libras; talla 46 cms.
circunferencia cefdlica 33 cms., vitali-
dad conservada, llanto fuerte, paniculo
adiposo dismipuido, ligera palidez de
piel y mucosas. Temperatura: 37.5°C.



Examen Fisico Regional ¥ por Apara-
tos: Cabeza: supuracién de ojo derecho,
examen otoscdpico negative. Cuello: na-
da a senalar, Tronco: Aparato Digesti-
vo: lesiones de moniliasis oral, mucosa
bucal seca, abdomen: deprimido, plie-
gue de deshidratacidén ligero, percusidn
negativa, higado rebasa el reborde cos-
tal un través de dedo, bazo ni percuti-
ble ni palpable. Aparato Circulatorio:
taquicardia, tonos bien golpeados, pul-
sos radiales y femorales presentes. Apa-
rato Respiratorio: nada a seiialar, Ex-
tremidades: no alteraciones. Sistema
Nervioso: reflejos normales, tone mus-
cular alge aumentade, Moro y succidn
presentes.

Evolucién: Se hidrata a su ingreso, se
indican los eximenes complementarios
de rutina y coprocultive y se trata con
tetraciclina y mezcla de sulfas solubles,
[évmula lictea hipograsa e hipocaléri-
ca los primeros dias, complejo B v vita-
mina C, Para la moniliasis oral, cura lo-
cal con solucién de violeta de genciana
v nistatina oral. S¢ nota una mejoria du-
rante los 4 primeros dias, disminuyendo
en niimero las deposiciones.

Al 50. dia, tiene referidas varias dia-
rreas liquidas, se continia con el mismo
tratamiento y se¢ hidrata. A pesar de la
terapéutica impuesta en los dias siguien-
tes aumeéntan las deposiciones en mi-
mero y cantidad presentando ademas vo-
milos alimenticios y uno con sangre;
manticne signos de deshidratacidn, el
peso es estitico y  la temperatura de
35" C.

El nifio muestra gran palidez y las
diarreas son mds sanguinolentas; se no-
ta expulsion de sangre por la hoca. Se
plantea enteritis necrotizante vy brongo-
neumonia hemorrigica. Se suspende to-
da alimentacién oral, manteniendo hi-
dratacién parenteral y se administra clo-
romicetina ¥ vitamina K. Al dia siguien-
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te de los nuevos planteamientos diag-
nosticos, doz dias antes de la muerte, ¢l
paciente presenta distensién abdominal
y timpanismo a la percusién. Se piensa
en la existencia de una peritonitis, in-
dicando placa de abdomen simple, :c
hace puncién abdominal extrayéndose
un liguide amarillo cetrino, bacteriolé-
gicamente estéril. Se realiza aspiracion
sdstrica ¥ se coloca sonda rectal. Se mi-
de el liquido géstrico aspirado para los
cilenlos de las pérdidas de agua y elec-
trolitos sumindole las necesidades de
acuerdo con la edad y peso del pacien-
te. La placa abdominal muestra image-
nes tipicas de nenmatosis quistica intez-
tinal, aspecto de “doble contorno™ de
las aszas intestinales, lo que permite ha-
cer el diagndstico de esta afeecién du-
rante la vida del enfermo, Nos pasamos
largo rato buscando el signo de la cre-
pitacién abdominal, descrito en la neu-
matosis intestinal y lo encontramos tam-
hién, siendo otro dato a faver de nmne:-
tro planteamiento. Las condiciones ge-
nerales del nifio se agravan considera-
blemente a partir de este momento ¥y
muere con la misma sintomatologia a los
12 dias de ingresado.

Exdamenes complementarios.

Hemograma: Hemoglobina: 115 gm.
por 100 ml., hematies: 3.750.000, leuco-
citos: 18.000, conteo diferencial: seg-
mentados: 50 por 100 ml., linfocitos: 46
por 100 ml., monocitos: 2 por 100 ml.,
cosindfilos: 2 por 100 ml., olizocromia:
X. (20/5/61)

Heces fecales: negativo, Gram en he-
ces fecales: Bacilos gram positives 759,
bacilo: gram negativos: 25%. (20/5/61})

Coprocultive: Colonias de Coli Co-
mm:_lis.

Hemograma: Hemoglobina: 845 om.
por 100 ml., hematiesz: 4.200.000 Jeueo-
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citos: 19,000, conteo diferencial: seg-
wmentados: 43 por 100 ml. linfocitos: 44
por 100 ml, monoecitez: 4 por 100 ml,
cosinéfilos: 4 por 100 ml., stabs: 5 por
160 ml., sligocromia: X. (30/5/61)

Eritrosedimentacién  (Westergreen) :
20 a la lra. hora.

Uren: 20 mg. por 100 ml., glicemia: 89
myg. por 100 ml.

Orina: normal,

Gram en heces fecales: pgérmenes
sram positivos: 407, gram negativos:
605 (30/5/61).

Placa simple de abdomen: Se obser-
van imfgenes con aspecto de “apillo do-
bile” que representan la lue radiotrans.
parente intestinal, la mucosa intestinal
radiopaca ¥ en la periferia una banda
radictransparente caracteristica Jde neu-
matoziz intestinal, en muchas aszas in-
testinales, especialmente el colon (Fig,
1.

Fig. I.— Placa simple de obdomen. S5¢ observa
los wsns intestinafes Henos de gos, rodiotrans-
parentes, v mucosa intestinal forma un con-
torno radiepacs v en la periferin wna banda
radiotransparente rodes dichas asas. Aspecto
de “anille doble” que representa el gos conte
wmisly denira de Ia pared del intestina,
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Protocolo de Autopsia: Habito exter-
no: Cadiver de un Jactante varén de cs-
caso desarrollo con palidez de piel ¥
mucosas con salida de liquido sanguine-
lento por la boca y nariz, estando dismi-
nuido el paniculo adiposo. Cavidad cra-
neal: Los érgancs que encierra esta ea-
vidad no presentan alteraciones. Cavi-
dad toriciea: pada a sefialar. Pulmo-
nes: ambos estdn congestivos y de ma-
nera difusa se aprecian pequeiias zonas
de aspecto hemorrdgico diseminadas por
ambos parenquimas especialmente en el
lado derecho. Timo: Estd disminuido
de tamaiio. Corazén: no alteraciones,
Cavidad abdominal: La serosa perito-
neal ha perdido su brillo natural, apre-
cidandose disereto exudade fibrinoso ¥
adherencias laxas entre las asas delga-
da: v groesas. Higado: No muestra al-
teraciones de la forma, consistencia, co-
for ni peso. Al corte se nota coler ama-
rillento. Bazo y péncreas: no alteracio-
nes. Estémago, duedeno y yveyuno: Na-
de o sefialar. Tleon y colon: Diseminadas
por toda la superficie, e encuentran
matltiples lulas que contienen gas, de
lecalizacion sub-mucosa, que hacen pro-
minenciz hacia la lug, que varian entre
2 mms. v 25 mms. de didmetro. Algu-
nas de ellas coalescen formande bulas
policiclicas ¥ son més numerosas en ge-
neral a nivel de] ciego y poreidn termi-
nal del ileon. (Fig. 2).

Mo se aprecia por lo demds nlceracidon
ni ohstrneeién intestinal. Al corte, no
s¢ observan bulas a nivel de las capas
musculare: ni serosa.

Deseripeién microscépica: Intestine:
En Ia silhmumau, ge encueniran cavida-
des de diferentes tamaiios, a veces lo-
culadas, que disecan el tejido conjun-
tivo vy levantan la muocosa con la mus-
culeris; dichas cavidades se notan va-
ciaa: en cicrtas zonas hay pérdida par-
cial ¥ a veces casi total de la mucosa.

11



Fig. 2.~Me y Colon. Adspecto de la superficie mucmrjuu muestra bulas goseosus dise-
mingdas. Obsérvese un segmenio de ilean relotivamente indemne,

En la loz mezelado con material fecal correspondientes a monilias. (Figs. 3,
se ven hifas de hongos probablements 4, 3 ¥ 6).

Fig, 3—Corte longitudinal panardmico de intestines. Se ven 3 bulas guseosay submucosis
con profrocidn hacia lo lus.
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Fig. 4.—~Intestings,

Oire  aspecto
infiltrado inflamotoria crénico inespecifico sin formacidn de célulos gigantes.

idéntico al anterior a menor aumento Existe ademds un

Fig. 5.— Intestino, corte transversal en la periferia, la mucota estd rechazada
tes geseoses. En la parte ceniral, se ve contenido intestinal y reduccidn de

por.Los auie
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Fig. 6, —Ganglio mesentérico, Obsérvese los bulos goseosas supcasulores numerosas. En
&l seno de la formacidn, bulas de mayor tamaio.

Pulmones: marcada congestidn vascu-
lar, miltiples zonas de hemorragias y
edema intra-alveolar. Higado: En for-
ma difusa se ven hepatocites con vacuo-
las intracitoplasmasticas de grasa y dis-
creta congestién sinusoidal.

El resto no presenta alteraciones.
Coneclusiones: neumatosis quistica intes-
nal, congestién pasiva y hemorragia pul-
meonar, esteatosis hepitica, edemn cere-
bral.

Comentarios

Llama la atencién en la neumatosis
quistica intestinal del nific varios he-
chos que son en primer lugar la edad,
la mayoria son pequefios lactantes me-
neres de 14 meses, Todos tienen histo-
ria de distrofia o prematuridad, deten-
cién del peso y manifestaciones digesii-
was de vémitos y diarreas, a menudo san-
gninolentas, a veces verdaderas entero-
rragias’,
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Se asocian frecuentemente enfermeda-
des respiratorias agudas, otitis media pu-
rulenta, mastoiditis, rinofaringitiz, neu-
moenia o bronconeumonia. La afeccién
puede coexistir con malfermaciones con-
génitas del aparato digestivo: estenosis
hipertrsfica del piloro, malrotacién in-
testinal, duplicacién intestinal, fibrosis
pancredtica quistica y obstrueeion bi-
liar intrahepética de acuerdo con Mae-
Kenzie', En el adulte, la neamatosis
quistica intestinal acompafa prinecipal-
mente la estenosis o ulceracion piléric..

Al examen fizico, se nota distension
abdominal ¥ a la palpacién puede ha-
ber crepitacién como en nuestro pa-
ciente, dato de gran valor, pero lo ha-
bitual es que no exista nada que haga
sospechar la enfermedad especialmente
en formas localizadas a8 un segmento cor-
to de inicstine. Rara vez zon vistoz los
quistes gascozos al examen proctoscd-

R. C. P.
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pice®. Stiennon® seiala la importancia
del examen radiolégico para el diagnos-
tico en vida: en la placa simple de ab-
domen, se visualizan imagenes de dohle
contorno, de centro radiotransparente
que representan las paredes intestinales
infiltradas por el gas, recordando la som-
bra un doble amillo. También se wven
imagenes en “rosario”, pequefias, radio-
transparentes, redondeadas, dentro de
la pared intestinal que corresponden a
las hulas gaseosas. Se ha encontrado
azociado neumoperitoneo’ y en el adul-
to enfisema mediastinal®. Otro signo ra-
diolézico deserito hace pocol® es la pre-
zencia de gas en el sistema venoso por-
tal que se dibuja en forma de ramillete
o arbolito dentre de la sombra hepdti-
ca en formas avanzadas preagénicas de
In enfermedad. Las complicaciones mds
frecuentes son la obstruccidn intestinal
v el neumoperitoneo gque ya hemos re-
foride. Es excepeional la muerte por per-
foracién intestinal®.

Anatémicamente, los quistes son de
tamaiio variable desde algunos mms.
hasta 3 cms. de didmetro. En los nifios,
son wds pequeiios y de distribucién
uniforme.

Se encuentran en orden de frecuen-
cia en ileon terminal, ciego, colon ¥
veyuno®, La variedad infantil se carac-
teriza por la localizacién principalmen-
te submucosa de los quistes gaseosos
mientras que en el adulto son subsero-
sos. Las bulas de gas respetan casi siem-
pre la muscularis mucosae y la muscu-
laris ¥ se han extendido a veces al me-
senterio epiplon mayor y ganglios me-
sentéricos (Fig. 6). En un caso de Bets-
ford! la cisterna de Pecquet y el con-
ducto toricico estaban distendides por
gas. Células aplanadas que parecen en-
doteliales forman la pared de los quis-
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tes que serian linfaticos dilatades Uenos
de gas. En el adulte, en la veriferia de
los quistes hay signos de inflamacién,
fibrosis periquistica y células gigantes
macrofagicas polinucleadas, a “cuerpo
extraiio”. Estos eambice inflamatorios
indican cronicidad de] proceso y son mi-
nimos o ausentes ¢n el nifie. A veces es
apreciable una hemorragia sub-mucosa,
consecutiva a los quistes segin Hola-
day', El contenido gaseoso esti a ten-
sion y bajo presion digital estalla la
pared delgzada de las bulas. Segiin Mas-
son'? la composiciin del gas es variahle
y cita los siguientes datos tomados de
Urbant4:

nitrégeno .. .. .. .. .. 13-90%
OXIEETO 0 ve v o0 0s 0o 5209
anhidrido carbénico.. .. 0.15%
Mewano .. .. .. .. .. .. 0-T.66%
hidrégenoe .. .. .. .. 0-0.7%

Gagnon y Rheault’® han hallado en
5 lactantes lesiones histoldgicas de timo,
higado, hazo, adrenales y ganglios lin-
fiticos gque indican agotamiento mar-
cade del organismo. También sefialan
eosinofilia en la pared intestinal y gan-
glios mesentéricos con cristales de Char-

cot-Leyden,

De acuerdo con la tesis de estos au-
tores, la eosinofilia tisular estaria pro-
ducida por agotamiento suprarrenal, in-
capaz la glindula de elaborar suficiente
cantidad de adrenocorticoides para dis-
minuir la eosinofilia. {j Agotamiento por
stress erdmico? ). Siempre hay signos de
enteritis a menudo ulcerativa pere nun-
ca se han encontrado hacterias en la ca-
vidad de los quistes, Monnet’® en 65 ca-
sos de neumatosis quistica intestinal se-
iiala la frecuencia de las lesiones paren-
terales sobre todo pulmonares, éticas y
peritoneales.
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La patogenia de la enfermedad no es-
td afin aclarada. Muchas teorias se han
propuesto, citaremos las mis conocidas:
l.—teoria mneoplistica:' sefialaba el
caricter neoplistico de las eélulas gque
rodean los quites gaseosos ¥ suponia gue
éstas han adquirido la propiedad de for-
mar gas. Esta tesis ha sido totalmente
abandonada, en realidad no se conoce
ningin tumor productor de gas.®.

La tecoria quimica: las células no tu-
morales tendrian la facultad de fabricar
gas, el contenido intestinal seria écido
siendo absorbide por los capilarcs lin-
faticos y se formarfan gases por la ac-
cién de este material dcido sobre los
carbonatos presentes en la linfa. Estos
gases se mezelan después con los de la
sangre por difusién a través de la pared
capilar’®. En los pescados existen efec-
tivamente células que tienen el poder
de excretar oxigeno en las vejigas res-
piratorias pero hemos visto que la com-
posicién del gas contenido en los quistes
es mixta y muy variable.

Por estos motivos esta teoria es poco
aceptada, La teoria bacteriana: ha teni-
do adeptos, pero nunca se ha aislado mi-
croorganismo alguno dentro de las bu-
las gascosas y =i se han encontrado eran
bacterias no formadoras de gas. La teo-
ria ¢que prevalece es la mecénica: se es-
tima que son necesarias dos condiciones,
existencia de gas a presién en la luz in-
testinal como se ve en estémago, bulbo
duodenal, ileon terminal y colon® e hi-
perperistaltismo intestinal que efectiva-
mente estd presente en diarreas, esteno-
sis pilérica y vileera pilérica, con presen-
cia de uleeracién de la mucosa lo que
permite el escape de gas dentro de la
pared.

En ocasiones, la ulceracién es sola-
mente microsedpica o puede ser que no
se encucntre ninguna pero entonces, el
gas contenido en la luz intestinal pasa-
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ria dentro de la pared por un trastor-
no de permeabilidad de la mucosa,

Con estas condiciones previas, gas a
presién, hiperperistallismo, ulceracién
de la mucosa o trastorno de la permea-
bilidad de esta, el gas penetraria en la
pared intestinal abriéndose paso a tra-
vés de los linfiticos aleanzando luego
los ganglios mesentéricos, Hegando a ve-
ces hasta la cisterna de Pecquet, con-
ducto tordcico y sistema portal. Stien-
non® refiere que no se ha sefialado nun-
ca embolia gaseosa cn la afeccidn. Mu-
chos hechos tedavia no estdn aclarados
por la teoria mecdnica que no explica
por ejemplo por qué las bacterias no se
encuentran en los quistes ni por qué la
neumatosis quistica es rara en la obs-
truccién intestinal a pesar del hiper-
peristaltisme y de la distensién gaseosa®.
Sefialaremos ademis que los experimen-
tos en animales han fracasade en su in-
tento de reproducir la enfermedad.
Koss® se muestra partidario de la teoria
formulada por los veterinarios. En los
cerdos se observa neumatosis quistica
intestinal asociada a enteritis catarral
y se ha reproducido la afeccién median-
te dictas carenciales a base de arroz
decorticade curande ésta cuando se le
da a loz animales una dieta normal.
Por tante habria que considerar tam-
bién en la patogenia de la enfermedad
un factor dietético hasta ahora desco-
nocido. En el humane nos luce muy
probable si nos fijamos en las enferme-
dades que acompaifian a la neumatosis
quistica, tlcera gastroduodenal en los
mavores, distrofia y prematuridad en
los nifios, vemos que efectivamente en
cllas existen deficiencias dietéticas en
relacién con el regimen impuesto en la
primera ¥ e¢n los otros mo mecesitamos
insistir sobre este hecho.

R. C. P
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En concluzién, estimamos que la afee.
cién debe ser el resultado de una com-
binacién de estos factores, No existe tra-
tamiento; en el adulto se han hecho re-
secciones intestinales® o punturaz  de
log quistes en algunos caszos sin mucho
éxito, Se ha sefialade después de la la-
paratomia exploradora Ia curacién de
la neumatosis quistica intestinal,

Resumen

Se presenta un easo de neumatosis
fjuistica intestinal en un laclante pre-
mature de 2 meses de edad, La afeccidén
fue diagnosticada en vida del paciente
por los datos clinicos: poco peso del
nifie, historia de diarreas sanguinolen-
tas, distensidn abdominal, crepitacién ala
palpacién abdominal ¥y aspecto redio-
‘légico: imdgenes de doble contorno
de las asas intestinales que representan
el gas contenido dentro de la pared. Es-
timamos que el diagndstico descansa en
la suma de todos estos signos, no tenien-
do valor uno aislado. Se hacen algunas
consideraciones sobre la patogenia poco
conocida. Se piensa que un conjunto de
hechos: trastornos nutritivos graves, de-
ficiencias vitaminicas, estado de agota-
micnlo del organisme exprezade por
atress cronico, infeccién intestinal ente-
ral de cardeter ulcerativo, combinados
con hiperperistaltismo ¥ aumento de la
presion del gas dentro de la luz intes-
tinal llevan a la aparicién de la enfer-
medad

La mayor frecuencia de la neumatosis
rfuistica intestinal en estos Wiltimos afios
asi come de la enteritis necrotizante del
lactante es otro hecho aue seilalamos.

Resume

Nous présentons un cas de pneumatose
kystique intestinale chez un nourrisson
prématuré agé de deux mois. L' affec-
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tion ful diagnostiquée avent la mort de
I' enfant para les donnéees cliniques: le
poids réduit du malade, les antécédents
de diarrhées sanglantes, Ies troubles res.
piratoires, la distensién abdominale, la
erépitation 4 la palpation abdominale
et 1' aspect radiologique: Images avec
contour double des anses intestinales
qui représentent le gaz renfermé dans
la paroi.

Nous estimonz que le diagnostic re-
poze sur la somme de tous ces signes un
senl isolé n' ayant aneune valeur. Nous
faisons quelques considérations sur la
pathogénie qui est peu connue. Nous
penson que plusicurs faits: les troubles
mutritifs graves, les déficits vitamipi-
ques, I état d’ épuisement de I’ orga-
nisme qui se manifeste para le stress
chonique, I' infection intestinale enté-
rale de caracter uleératif associés 4 T
hyperperistaltisme et & 1 augmentation
de la pression du gaz downs la lumiére
intezlinale conduisent & 1’ apparition de
la maladie. L’ augmentation de Ia fré-
quence de la pneumatose kystique intes.
tinale et de I' entérite nécrotisante du
naurrilson est un autre fait que nous
signalons,

Summary

One -case of premortem diagnosed
pneumatosis intestinalis in a child pre-
maturely born aged 1wo months is pre-
senterd. The clinical signs which may
lead to diagnosis of poeumatosis intes-
tinalis are: little wight of patient, vo-
miting and diarrhea with or without
blood, abdominal distention, crepita-
tion and radiclogic signs: doble ring
shadow. The diagnosis can he made
when all the signs are present, specially
radiologic examination. To explain the
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development of pneumatosis it seems
necessary the association of dietary defi.
ciency and an uleerative disease of the
gastrointestinal tract with hyperperis-

taltism and gas under pressure in intes-
tinal lumen, The relative inerense of the
dizease in recent vearse and necrotizing
enteritis of infants is alse signaled.
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