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Resumen

La neumatosis quistica intestinal es una afeccion rara,
benigna, caracterizada por quistes intramurales, loca-
lizados principalmente en la pared intestinal, de la cual
aiin no se conoce una causa definida, pero en su mayo-
ria asociada otra enfermedad sistémica.

Se presenta el caso de una mujer anciana con esta pa-
tologia, quien recibid tratamiento quirirgico y cuyos
hallazgos macroscopicos y microscdpicos fueron com-
patibles con una neumatosis quistica intestinal. Ade-
mds, se realiza una revision actualizada de la literatu-
ra, incluyendo patogénesis, diagndstico y opciones de
tratamiento.

Introduccion

La neumatosis quistica intestinal (NQI) es una patolo-
gia poco comun, de etiologfa desconocida, que puede
afectar la pared de todo el tracto gastrointestinal. Se
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clasifica en: primaria (como patologia aislada), o se-
cundaria, cuando se asocia a otra enfermedad, ya sea
de origen inflamatorio, obstructivo, infeccioso o
traumdtico. La mayoria de los casos son asintométicos
y su hallazgo es incidental. El tratamiento no esta defi-
nido con certeza. Para la forma primaria se han inten-
tado diferentes métodos como el oxigeno hiperbarico,
antibiéticos, dieta y cirugia. Para la secundaria, el tra-
tamiento se dirige basicamente a la patologia de base.

Describimos el caso de una mujer anciana con diag-
noéstico de NQI primaria manejada quirdrgicamente.
Motivados por lo inusual de la patologia, decidimos
realizar la presente revision.

Caso clinico

Mujer de 85 afios, quien consulté por cuadro de dolor
abdominal tipo cdlico, gravativo, acompafiado de dis-
tension y paro de fecales de diez dias de evolucién, sin
otro sfntoma gastro o extraintestinal importante. Au-
sencia de antecedentes personales patologicos y/o qui-
rirgicos. Al examen fisico, abdomen doloroso,
timpénico, pero sin signos claros de irritacion peritoneal.
Se tomaron radiografias de térax y abdomen, que reve-
laron gran neumoperitoneo, por lo que se decidio lle-
varla a cirugia, donde se encontr$ un neumoperitoneo a
tension, marcada dilatacion del colon, con lesiones
quisticas intramurales, distribuidas a todo lo largo del
mismo hasta el recto y comprometiendo ademds apén-
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dices epiploicos, las mds grandes de ellas localizadas
en el sigmoides (con didmetros mayores de 20 cm), sin
masas ni otro tipo de patologia que explicara los ha-
llazgos. Se realiz6 sigmoidectomia mds colostomia. El
informe patolégico final fue de una NQI (figura 1).
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Hallazgos radiologicos y de patologia

FiGurA 1. Rayos x simple de abdomen. Se observa gran distension

de asas intestinales de colon.

Discusion

La NQI es una patologia poco comtin, caracterizada por
la presencia de quistes intramurales (submucosos o
subserosos), llenos de gas, ubicados en la pared del
tracto gastrointestinal y de etiologia desconocida. Di-
chos quistes contienen mezclas variables de hidrégeno,
nitrégeno, oxigeno, diéxido de carbono, butano, propa-
no, metano, etano, argén‘+9.

El primer caso fue descrito por Du Veroni en 1730,
pero s6lo hasta 1835 recibié el nombre actual de
neumatosis quistica intestinal, por Mayer. El primer
reporte en un ser vivo fue hecho por Hahn en 189969,

La incidencia es desconocida, con un rango de edad
entre 25-60 afios, aunque Koss y Jamart observaron un
pico médximo entre los 40 y 50 afios; también se han repor-
tado casos en edades extremas como 12 dias y 81 afios ©.

Se presenta en ambos sexos, pero con mayor fre-

cuencia en hombres, con una relacion de 1.9-3.5:1, res-
pecto al sexo femenino®.
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Los sitios anatémicos mds comunes de presentacion
son intestino delgado 42% (yeyuno 60%, duodeno 30%,
ileon 10%), colon 36% y mixtos 22%9,

Su patogénesis es desconocida; sin embargo, se plan-
tean varias teorias que podrian explicarla®,

Mecanica

Se basa en el paso del gas intraluminal a la pared del
intestino (submucosa y/o subserosa) produciendo quis-
tes de contenido gaseoso. Todo esto facilitado por una
lesién anatémica en la mucosa que puede tener origen
en tlceras, cirugias, biopsias, heridas trauméticas o
iatrogénicas, obstruccion, etc., e incluso, factores como
la inmunosupresién que altera la permeabilidad de. los
linfaticos y contribuyen también al paso y transporte
del gas dentro de la pared intestinal.

Sin embargo, no parece ser esta una teoria que ex-
plique completamente la patogénesis de esta enferme-
dad como factor tinico, dada la cantidad de endoscopias
y anastomosis que se realizan sin que se produzca
neumatosis.

Bacteriana

Se ha comprobado que el gas producido por bacterias
se compone principalmente de hidrégeno. En la com-
posicion de los quistes de la NQI, mds del 50% equiva-
le a hidrégeno, mientras que el gas intestinal normal
s6lo contiene un 14% de este gas .

Por lo tanto, se postula que en patologias de tipo
inflamatorio o donde se facilita el sobrecrecimiento
bacteriano (como en la obstruccion o inmunosupresion),
hay lesiones de la mucosa que permiten la entrada de
gas y bacterias, principalmente a la submucosa, llevan-
do a la formacién de quistes.

Actualmente es la teorfa méds aceptada, ya que los
pacientes con NQI tienen pruebas de aliento positivas
para hidrégeno, lo que a su vez sugiere, actividad
bacteriana aumentada. Esta prueba se negativiza tan
pronto se resuelven los quistes. Ademads, un gran por-
centaje de pacientes mejora con tratamientos basados
en oxigeno hiperbdrico y antibiéticos.



Pulmonar

Pacientes con EPOC, asma, enfisema, ventilacién me-
cénica, por aumento en la presion intratordacica pueden
presentar la ruptura de alvéolos, el aire pasa a la pared
mediastinal, disecando retroperitonealmente, alcanza el
espacio perivascular y a través del mesenterio llega a la
serosa intestinal. Es una teoria muy discutida por la gran
cantidad de personas con EPOC y ventilacién mecani-
ca sin NQI.

Quimica y dietaria

La deficiencia de disacaridasas y el aumento en los
niveles de dcido lactico por la dieta pueden alterar el
metabolismo de los carbohidratos, lo que incrementa
la fermentacién bacteriana, en produccion de gran-
des volimenes de gas, aumento de la presién
intraluminal y difusion de gas a los tejidos, favorecien-
do la formacién de quistes. Ademads, a su vez puede,
disminuir la absorciéon normal del diéxido de carbono,
el cual se reabsorbe por los canales linfaticos, produ-
ciendo obstruccidn, dilatacion y formacion de quistes a
este nivel.

En cuanto a la clasificacién de la NQI, se conocen
dos tipos: primaria y secundaria®®:

Primaria: explica el 15% de los casos, de etiologia
desconocida. Generalmente limitada a la submucosa del
colon izquierdo o al mesenterio, y a menudo de distri-
bucién segmentaria.

Secundaria: el 85% restante. Compromete la
subserosa y puede abarcar estdmago, intestino delgado
y colon derecho; con patrén segmental o generalizado.
En general, asociado con otra patologia, ya sea de tracto
gastrointestinal o extraintestinal. ’

En adultos casi siempre es un hallazgo incidental,
con quistes subserosos, submucosos o ambos y por lo
regular es de curso benigno. Hay una forma fulminante
que se asocia a enterocolitis seudomembranosa.

En nifios la mayoria de las veces son submucosos y
si se asocia a enterocolitis necrotizante es agresiva y
fulminante'".

NEUMATOSIS QUISTICA INTESTINAL

Patologias Asociadas
Son miiltiples “%, entre ellas:

« Inflamatorias: enfermedad inflamatoria intestinal,
apendicitis, enteritis aguda o crdnica, colitis
seudomembranosa, peritonitis, enfermedad celiaca,
receptores de trasplante.

» Obstructivas: ileo calculoso, adherencias, hernias,
vélvulos, cdncer, intususcepcidn, estenosis esofdgica
o pildrica, malrotaciodn intestinal, ileo meconial, ano
imperforado, seudoobstruccion intestinal.

» Infecciosas: tuberculosis, parasitos, citomegalovirus,
HIV, rotavirus, criptosporidium.

* Trauma abdominal cerrado o abierto.
» latrogenia con procedimientos endoscopicos.

» Isquemia intestinal: enterocolitis necrotizante, trom-
bosis mesentérica, colitis isquémica, insuficiencia
cardiaca congestiva.

+ Extraintestinales: EPOC, leucemia mielocitica agu-
da, diabetes, enfermedades del coldgeno, fibrosis
quistica, linfosarcomas, esteroides, quimioterapia,
quemaduras por cdusticos.

* Misceldneas: enfermedad de Hirschsprung, enferme-
dad de Whipple, sindrome del intestino corto.

Cuando se hace estudio anatomopatoldgico, los quis-
tes se ven macroscOpicamente iguales en intestino del-
gado y colon; son suaves, de paredes delgadas,
difusamente distribuidos, aislados o en cimulos, pero
sin comunicarse entre si, con diferentes tamafios(de mm
a cm). Pueden tener apariencia polipoide o simular
linfangiomas. Si hay proceso inflamatorio desarrollan
adherencias a su alrededor .

También se presentan en estructuras extraintestinales
como en los ligamentos gastrohepético y falciforme,
peritoneo, mesenterio, omento, adenopatias, vesicula
biliar, vejiga y vagina.

Microscépicamente'® estdn integrados por laminas
de células endoletiales, elongadas a cuboides, forman-
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do epitelio columnar, con nucleos pequefios, redon-
dos y oscuros, y citoplasma eosinofilico. Puede haber
células gigantes multinucleadas o ausencia de estas,
sueltas en el lumen del quiste. El grado de inflama-
cidén es variable.

La evolucion natural del quiste es quiste con ldmina
endotelial simple; reaccién inflamatoria, fibrosis, dis-
minucién de tamafio del quiste hasta fibrosis completa
con su desaparicion.

Presentacion clinica®®

La mayoria son asintomadticos, aunque puede haber sin-
tomas inespecificos como diarrea o estrefiimiento, vo-
mitos, distension abdominal, flatulencia, dolor o
malestar abdominal, sangrado rectal™.

En la neumatosis secundaria, generalmente la enfer-
medad de base enmascara cualquier sintoma de la NQI.

Al examen fisico no hay hallazgos tipicos de
la enfermedad, pero en caso de ruptura de un quis-
te, puede haber timpanismo con neumoperitoneo
(sin peritonitis) o incluso llegar a neumoperitoneo
a tensidén. Ocasionalmente se podrd palpar masa
crepitante.

Diagnéstico

Ain no se sabe cudl seria la mejor técnica”®. La ma-
yoria de las veces es un hallazgo incidental y puede
hacerse con:

» Radiografia simple de abdomen y térax, donde pue-
den observarse los quistes o el neumoperitoneo.

+ Tomografia de abdomen.
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» Colonoscopia o colon por enema.
* Ecograffa.
* Sonoendoscopia.

* Histologia.

Dentro de los diagnésticos diferenciales deben te-
nerse en cuenta”® las patologias quisticas de tracto
gastrointestinal como: gastritis enfisematosa, enfisema
intestinal, enteritis aguda, quistes enterégenos, necrosis
granulomatosa, colitis quistica, enfermedad de Whipple,
entre otras.

Tratamiento

Adn no se ha definido con certeza®®. Sin embargo, en
general es médico y se realiza con:

» Oxigeno hiperbarico.
* Antibiéticos tipo metronidazol, ampicilina.
* Dieta elemental.

* Se discute el uso de sonda nasogastrica y de
escleroterapia.

El tratamiento quirdrgico raramente se utiliza, a me-
nos que haya diagnéstico de complicacion como vélvulo,
sangrado severo, obstruccién, neumoperitoneo a tension.

Cuando la neumatosis es secundaria, el tratamiento
se dirige principalmente a la patologia de base .
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Abstract

Pneumatosis intestinalis is a rare benign entity, characterized by intramural cysts located mainly in the intestinal
wall; its cause has not yet been elucidated, but generally it appears associated with a systemic disease.

We present the case of an elderly woman with this pathology who underwent surgical treatment and whose
macroscopic and microscopic findings were compatible with pneumatosis intestinalis or cystic pneumatosis. We

also present a brief literature review, focusing on the pathogenesis, diagnosis and treatinent options.

Key words: pneumatosis cystoides intestinalitis, pneumoperitoneum, enterocolitis.
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