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Afg.rmm consideraciones sobre neumatosis quistica
intestinal en la infancia

Reporte de 8 casos

Por los Dres.:

NiEsTor Acosta TiELES) ¥ Juax Disz Sagpury

INTRODUCCION

Presentamos el siguiente trabajo, con
vl ohijeto de hacer algunas considera.
viones solire esta interesante patologia,
aque con frecuencia se ohserva en el
alulto v poco frecuente en el pino, apa-
recicmdo en la literatura un limitado
minero e casos,

Con esta publicacion, tratamos de en-
risjuccer nuestros trabajos con respecto
a e=ta entidad v ademas dar a conocer
una =crie de estudios hechos en nuestro
Departamento de Anatomia Patologica.

La Neuwmatosis Quistica Intestinal, Ha-
mada también “Enfisema Intestinal®™,
“Juisles gaseoszos del Intestine™, “Linfo-
weumatosis Quistica Intestinal”, ete., no
¢= mis que la localizacion de aire en las
jpraredes intestinales, un proceso al pa-
recer poco frecuente en el nido. siendo
i incidenecia en relacién con la forma
atlulta de 7:1.

Con respecto al primer caso publica-
do. existen discrepancias: asi los auto-
res ingleses atribuyen el primer caso
publicado a John Hunter (1728-1793) ;
mientras que los franceses ercen que ¢l
primer caso publicade corresponde a

i*i Responsable del Dpto, de Anstomis
I*atolégiva del Hospital Docente de Santiage
de Cubs, Oriente, Cuba, :

1°*1 Responsable del Dpto. de Radiologia
del Hospital Docente de Samtiago de Cuoba,
Opiente, Cuba,

Duvermoy 117540, Lo cierto es que ol
primer caso hicn deserite v documen-
tado fue hecho por Bang en el aio 1876,
A\ partir de vsa fecha = han ||IIh|ir.l-|lh
mas dle 200 casos. incimvendo los reco.
pilados de la literatura por Koss,' en «l
ano 1952 v los publicados por H. P.
Droub™ 11960 . El primer caso referido
a nines correspomde o Wons P01
Wooee'* (1929, en 2600 necropsias en.
cuenira un tolal de 3 casos. Borsford »
Krakower (19381, publican 6 casos en
ninos de distintas edades. pero wodos
elles por debajo de un aiio de edal

J. Judge v eof, (191 hacen un e
porte de 17 casos, 6 de lo= cvales co
rresponden a nifos recien nacidos v el
resto estabia pror l|r'|l.1jn de 10 meses e
edad. A Wekenzie® 119510 publica 13
casos, Haciendo unag revision de la lite-
ratura. L. Goizeera® V900 pubilica una
estadistica e 20 casos. ¢l maror namero
de casos publicados hasta ©] momento,
el 55°% de los casos correspomden a ni-
fos recien nacidos, S, Schare® (19630,
publica 2 casos. uno de ellos referents
a un nino de 3 dias de nacido. B, E.
Berdon® (19611, estuilia 21 casas di- en
terocolitis necrotizante, la mitad de los
cuales presentaban Newmatosi= Quisti-
ca asociada, L. Borbolly v col® (1962,
publican el primer caso diagnosticado
en vida en Cula,



METODO ¥ MATERIAL DE ESTUDIO

De un 1otal de 151 necropsius, reali-
zadas entre noviembre de 1961 v mavo
de 1965, s¢ tomaron & ninos que presen-
talian nenmatosis quistica intestinal aso.
ciada a otros= procesos, Las edades de
dichos infantes eqtaban comprendidas
entre 12 dias v 4 meses de edad; 5 de los
ninos eran K. N\,

Se hizo un estudio comparativo e la
mucosa v submucosa de otros 10 ninos
fallecidos por otras causas,

Las piczas anatémicas fueron fijadas
en formol al 1o¥:,

Coloracianes r-n:pfﬂnr.fu.l: Hematoxi-
lina-cosina, Van Gieson, Mallory Ver-
hoff ¥ coloracion de Papanicolau.

CASOs CLINICOS
Caso Neo. 1

Sc trata de un nine de 35 dias de na-
cido, con un peso de 8.4 Ihs., que ingre-
sa por manifestaciones neurolégicas, da-
das por convulsiones, fontanela anterior
abombada, sensorio deprimido, con hi-
perextension de los 4 miembros; lHanto
quejumbroso, ademas de trastornos ocu-
lares ¥ marcada palidez de los tegumen.
Tows,

En ¢l examen fisico: RKerning ~
Brudzinski + Abdomen contracturado.
Hizado: 3 ems. por debajo r.c.d.

En los dias de su ingreso el niho se
mantuvo con el mismo enadro, presen:
tando ademis tinte ictérico Jde las mu-
cosas, cosa que se fue haciendo progre-
siva. Dias antes de <u fallecimiento se le
presentaron diarrcas liguidas abundan-
tes, de color masilla: orinas de color
amarillo. El higado estaba 5 cms. por
debajo del roead.

El examen de la autopsia revelé: sep-
six generalizada, con localizacion en las
meninges, dando ¢l cuadro de una me-
ningitis purulenta: en el higado dando
¢l cuadro de una hepatitis con perico-
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langiolitis. Lesiones de enterocolitis, con
newmatosis quistica intestinal de 1odo el
colan,

Casn N® 2

Es un nino de 30 dias de nacido, con
un peso de 3.8 lbhs., aue ingresa por vo-
mitos v diarreas de un dia de evolu-
cign, Como date positive al examen se
conslata un nifo, que ex un nino distro-
fieo, en mal estado general, con signos
ligeros de deshidratacion: presentando
edema palpebral, con abdomen blando
y depresible. No hepatoesplenomegalia.

Durante su evolucién, ¢l nifie s¢ man-
tuvo con diarreas; ademis conjuntivitis
purulenta. El nifio fallece en un enadro
de desequilibrio electrolitico.

Eil examen de la autopsia revels: En-
terocalitis de posible etiologia bacteria-
na: enfisema pulmonar v neumatosis
quistiea intestinal, localizada al colon
transverso v descendente,

Cazo: No. 3

Ingresa en nuestro Centro a la cdad
de 4 meses, con un peso de 10.8 Ibs, pre-
sentando al momento de su ingreso vo-
mitos v diarreas, Dias después se man-
tuve bien, hasta que en una ocasion sc
le aislé una Salmonella T., comenzan-
ilo de nuevo con las diarreas, el ahdo-
men distendido v timpanico; ademas de
endurccimiento de la picl en las extre-
midades. Fallece a los 28 dias después
e su ingreso,

El examen de la necropsin: Hemorra-
gia bilateral de la suprarrenal. Entero.
colitis con neumatosis quistica intesti-
nal v formacién de células gigantes al-
rededor de los quistes. Esclerodermia.

Caso: N7 3

Este pino ingresa a la edad de 30 dias,
con un peso de 7.7 lbs,, ademis cianosis
v tirajes sub e intercostal.

R. C. P
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Il examen fisico: presenta aleteo na-
sal, los tirajes arriba sehialados, ester.
tores hiimedos en ambos campos pulmo-
nares, tamguicardia, abdomen blando v
lepresibile,

En los dias que signiercn @ su ingre-
o, ¢l cuadro ¢ mantuvo en las mismas
vondiciones, presentando 5 dias antes e
su fallecimiento vomitos v diarreas,

El examen d+ la necropsio revela:
bronconcumonia hilateral, enterocolitis
von formaecidn de bulas adreas a nivel
e la porcion vexunal del intestino.

Caso N7 5

Este nine ex remitide de Maternidad
a los 16 dia= de nacido, con el diagnas.
tieo de cardiopatia congenita,

Al momento de su ingreso liene un
peso de 6.4 Ihs.. prrntl'lt.nlln ademas
cianosi= v tiraje infraintercostal, Tiene
una FC de 140/ mt. v una FR de 140/ mt.
Durante su estancia n el Hospital e
mantuvo con la misma simtomatologia
aque al ingreso. Tres dias antes de su fa-
Necimiento. el nifo presents deposicio-
nes liguidas en nimero de 9 al dia: el
vientre  distendido con escasos ruidos
hidroacrens,

La autopsin revelo: enterocolitis ne-
crobiganle con pewmalosis quisticn fevrar-
lizeedda @ la imtegridad del colon,

Casn No, 6

Se trata de un wino prematuro. con
12 dias de nacido, un peso de 2.5 lbs,
presemtando al momento de su ingreso
rorca vitalidad. En los dias oue siguie-
ron a s=n ingreso, ] nife e mantuvo re-
lativamente bien, hasta 3 dias antes de
su fallecimiento en que comienza con
vomitos oscuros, teniendo  cicrto linte
ictérico de las mucosas, mas tarde los
vomitos s hicieron sanguinolentos; tic-
ne estertores hiimedos en ambos campos
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pulmonares. La vitalidad muoy disminui.
ila.

La necropsia recelo: hronconcumonia
hemorragica hilateral, Entecitis necroti
zante con formacion de pequenas hulas
acreas en la porcion tecminal el ileon
v parte inicial del colon ascendente,

Caso N* 7

Es un uifio producto de un parte nor-
mal de una madre multipara (11 emba:
ragos ). gque ingresa a la edad de 215 me-
ses por diarrcas v vomitos desde 15 dias
antes, Los antecedentes perinatales <in

imporiancia,

Al examen [isico tiene un peso e 7
Ihs.. temperatura de 397 v tinte ictérien
de las esclerdticas. En el aparato respi.
ratorio tiene una FR de 68 'mit. secrecio
nes pasales abundantes, tirajes =uly « in-
tercostal v estertores suberepitantes en
amhbos campos pulmonarcs. En el apa-
rato circulatorio tiene una FC e 2000
mi.

Aparare digestivo: hepatomegalia e
2 ems por dhr.cad. Reao del examen ne-
galive,

Durante =u evalucion el nine == man-
tuve afebril durante los primeross dia-
después la temperatura aleanea hasta
3I8° manteniendose hasta el din de su Ia
Hecimiento. El jctere se mantuve von
izual intensidad, las deposiciones fueron
en ocasicnes de color hlanco v en oca.
stone=s oscuras. El examen odel aprarato
respiratorio s¢ mantuvo en las mismas
condiciones. El dia antes de su falleci-
miento ¢] nino Tuve yOmiilos aecuros, Se
le hizo lavado gastrico, oxtravendosels
gran cantidad de codagulos,

El vxamen de autopara repela: sepesis
generalizada con focos evidentes a pivel
el pu]rmin. dande ¢l cuadra de una
hronconeumonia, en ¢l hizgado con ca-
racleristicas de una hepatitis, intestinoe
delgado, enteritis necrotizante: ademias
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newmatosis gquistica universal del colon
y porcion terminal del ileon,

Caso N7 8

Se trata de un nino de 215 meses de
cdad, producto de un parto normal, que
ingresa por vomitos v diarreas liquidas
en nimero de 4 - 5 al dia. Al examen
fisico presenta signos de deshidratacidn.
Tiene un peso de 8 lhs. Al examen fisi-
co: fomtancla abicrta y deprimida, ojos
alga hundidos, Discreto tiraje intercos-
1al v algunos ruidos transmitidos en am-
hos campos pulmonares,

Durante los dias de su ingreso el nifo
= mantuvo afebril, con deposiciones li-
quidas v grumosas en ocasiones, hasta
el dia de «u fallecimiento.

En ¢l examen de autopsia: Gastroen:
terocolitis. Neuwmarosis quistica del co.
lon desevndente. Neumonitis,

COMENTARIOS

Kevisando la literatura mundial, la
neumatosis quistica intestinal en un he-
cho que con relativa frecuencia se ohb-
serva en el adulto, cosa que se demues-
tra por los casos recopilados de la lite-
ratura por Koss,' en el afio 1952 v mis
tarde por Bilger'™ en cl afo 1956.

Sin embargo, llama la atencidén la es-
casa cantidad de casos que se encuen:
tran publicados referentes a nifios a par-
tir de su primer relate dado a conocer
por Waas, en el ano 1904,

Debemos seinlar algunas diferencias
entee la forma adulla e infamil; ademis
del mimero de casos reportados, mucho
mayor en ¢l adulto que en nifios; esta
entidad se ohserva en el adulto hacia la
dra. & ha. década de la vida: mientras
gque e el nino cerca del 4090 de los
casos corresponden a nifos R, N ¥ otra
sran mavoria estin comprendidos den-
tro del primer afio de la vida, compro-
handose esto por los casos que presenta
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L. Goizueta? siendo este autor el que
mias casuistica ha dado o la Iiteratura.

En ¢l adulio esta entidad, casi siem-
pre estia asociada a aleeciones del drea
||il|'irirn. COMG s00 roceaos estenolicos
de esa zona; otras veces a tleeras v neo-
plasias del estémago (Koss), Se repor-
tan casos, en los cwvales la neumatosis
cstaba acociada a procesos respiratorios,
seialade esto por H. P, Doub Por ¢l
contrario en el nifio mas feecaente se¢ ve
asociada a trastornos diarrcicos agudos.
prematuridad v distrofia, como se de-
muesira en todos nuestro: cacos, en ra-
ras ocasiones se ve asociade a estenosis
hipertrifica del piloro, fibrosis quistica
del pancreas, scgin Mekenzie,® nosotros
por nuestra lade nunca hemos visto esia
asociacion.

Con respecto a la localizacion de los
quistes, en los casox revisados por Koss'
en tolal 213, encontré que en 98 estaba
afectado el intestine delgado, lo enal re-
presenta el 4075, En el nifio, al menos
en pucslros caso=, el inlesline grucso cs.
taba afectado universalmente en cuatro
de los casos (Nos. 1,3 5 v Th, en dos el
colon transverso v descendente (Nos. 4
v 81 v dos casos al intestino delgado
iNos, 2 v 6). Dehemos senalar que tres
ile los casos presentaban enteritis necro-
tizante, =in cmbarge. la neaomatosis fue
de localizacion a nivel del colon,

“irmq:ﬁllirmur.nlr. parece ser  que
en el adulto, los quistes tienen una loca-
lizacion subserosa, aungue la mucosa
tambicn participa del proceso, pero con
menor frecuenciaz en los infantes la sub-
mucosa luce ser la zona mas afectada,
encontrandose envuclta en el 1007 de
los casos reportados por L. Goizacta® y
en todos puestros casos, po hubo otra
localizacion extra-intestinal en los pa-
cientes agqui reportados.

Se ha senalado en ¢l adulio una reac-
cion de tipo erénico, apuntando Koss!

rR. C. P
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los distintos estadios por los que pasa
la lesiom:

I. Formacion de los quistes, con una
pared simple endotelial,

2. Formacion de células gigantes,

3. Keaccion inflamatoria que rodea el
1ejido conectivo.

{. Desaparicion de las eélulas gigantes
por la formacion de tejido  conecti-
vo que rodea el estroma.

5. Disminucion y desaparicion de los
quistes por la formacién de tejido
cicalrizal.

Sin embargo, en ninguno de noestros
casos a pesar de encontrar formacién
de células gigantes en uno de ellos (ca-
so N 31, no hemos podido comprobar
csa secuencia de hechos, siendo la re.
accion inflamatoria escasa o no ha exis-
tidao,

En el adulto, la sintomatologia se
presenta con dolores abdominales vagos,
distension abdominal, vémitos v dia-
rreas en ocasienes, pudiendo a veces es.
tar el tranzito intestinal ocluido por Jos
quistes; otras veces los sintomas son de-
liidos a los procesos que le acompadian,
S¢ han senalado masa« ahdominales a la
palpacion, que u la investigacion qui-
riurgica han resultado ser guistes. Mro
detalle que se sehala, es la presencia de
crepitacion cuando se hace la explora-
cion manual,

En ¢l nifio la neamatosis casi siempre
sc acompaiia de enfermedades gastroin-
testinales y distrofia. Los signos arriba
sefialados no ha sido posible observar-
los en ninguno de los casos aqui pre-
sentados, apreciandose en algunos mar-
cada dilatacion del abhdomen.

De ayuds para el diagnistico o= el
examen radiolégico, en el cual se apre-
cian imagenes de doble contorne, con
cenire radiotransparente, que serian los

R C P
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quistes llenos de aire (Stiennoni., Nos
llama la atencion la localizacion radio-
logica de aire en el sistema venoso por-
tal, cosa ésta que no se encontrd en nin-
guno de nuestros casos. ;Seria esto salo
valido para los casos en que los quistes
son de localizacidon serosa? Para expli-
car la formacion de los quistes afreos,
s¢ han sustentado distintas teorias: la
hacteriana, la gquimica. la neoplasica
v por dltimo la mecanica; ésta ultima
pestula la entrada de aire a los gquistes
por pequenas dlceras o excoriaciones de
la mucosa; estando ¢l aire a presion, <l
cual se difundiria por los linfiticos a
las estructuras vecinas.

Esta teoria recientemente ha sido mo-
dificada por Keyting y colaboradores,
quienes notando la frecuente asociacion
de la peumatosis con enfermedades erd-
nicas pulmonares, usnalmente enfisema
v aplicando ¢l principio de la difusién
del aire de Mackins, postulan v experi-
mentalmente producen diseccion de la
serosa de los vasos mesentéricos v espa
cios subserosos del intestina. Segun eslos
autores, nosolros pensamas que la loca
lizacion subserosa seria la mas frecuen-
te en los ninos, cosa que no sucede asi.

Sobire €l hecho de senalarse a los lin-
faticos como  posibles transportadores
del aire a las estrucluras vecinas, sc evi-
deneia en puesiros casos que los vasos
referidos se encuentran intactos, yva que
los hemos seguido en dos casos, no en-
contrandose dilataciones ni alteraciones
de los mismos. En ¢l caso publicado por
la Dra. Borbolla, se evidencia también
este hecho, de que los vasos linfaticos
de la region subcapsular se encuentran
intactos, a pesar de contener aire el
ganglio.

Por nucstra parle creemos, que los
fquistes estan formados por tejido co-
nectivo propio de la submucosa, al me-
nos en los casos recopilados por nos-
otros, hecho que se demuestra por la
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Fig T—Viste de los quistes en la pegion sulmucoss del colon,

Fig. B Farmacion de células gigontes v ewnio anfiltrads infiomatorio.

fis R. C. P
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gran cantidad de filras coligenas apre-
tadlas que se encuentran rodeando los
quistes v fibras elasticas escasas; nos.
otros pensamos que las eflulas, al pare-
cer endoteliales, no son mas que las fi-
hras conjuntivas cuyo niicleo se encuen-
tra apretudo por ¢l aire contenido en los
guistes v que en su formacion intervie-
nen factores para nosotros desconocidos,

CONCLUSIONES

l. Se presentan 8 nios afectos de neu.
malosis quistica intestinal, 5 de los
cuales estaban comprendidos en el
perioido de R. N,

2. Se hace una revision de la literatura,
encontrando diferencias netas entre
la forma adulta ¢ infantil en lo que
respecta a su incidencia, sintomas,

localizacion v evolucion de las le-
siones.,

3. Del estudio radiolégico, se despren.
de a nuestro entender que otras lo-
calizaciones, como en el area portal.
por ¢jemplo, seria mas hien en aque-
Hos casos en los cuales la localiza-
cion del quiste es subseroso.

1. No ha sido posible, en ninguno de
los casos que presentamos, seguir la
evolucion de las lesiones senaladas
por Koss; y si creemos cn la forma.
cion de los quistes por ¢l mismo te-
jido que forma la submucosa del in-
testino o sea el tejido conectivo,

5. De los mecanismos patogénicos, nin-
guno explica a cahalidaql los hechos:
por 1anto ereemos que esto sigue os-
curo y sin explicacién.
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