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clasica suele ser menor del 2%!. Asimismo, es obligatorio ofre-
cer a estas familias la posibilidad del diagnéstico prenatal en fu-
turos embarazos mediante andlisis directo en tejidos o cultivos
celulares de vellosidades corionicas y el estudio molecular para
el diagnéstico de portadores!.

La forma clésica de EOJA tiene mal prondstico. Sin embargo, si
se realiza el diagnostico y tratamiento precoz puede conseguirse
un desarrollo psicomotor normal entre los 3 y 5 afios de edad'2.

El trasplante hepatico constituye actualmente una alternativa
terapéutica esperanzadora®. Una de sus maximas limitaciones la
constituye la existencia de lesiones neurologicas irreversibles, lo
que vuelve a subrayar la importancia del diagnostico precoz.
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Sindrome
de megavejiga-microcolon-
hipoperistaltismo intestinal

(An Esp Pediatr 2001; 54: 614-615)
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El sindrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltismo in-
testinal puede englobarse dentro de las seudoobstrucciones
intestinales primarias, como una forma de presentacion de una
miopatia visceral'. Como tal seudoobstruccion se caracteriza por
sintomas y signos semejantes a los de una obstruccion intestinal,
pero sin una verdadera obstruccion mecénica.

La anatomia patolégica no es especifica, aunque suele pre-
dominar la degeneracion del musculo liso y la sustitucion por
colageno? como sucede en el caso presentado por Rite et al3.

Las formas de presentacién congénita tienen en general una
mayor afectacion al nacimiento con tendencia a la mejoria o a la
estabilizacion durante los primeros meses de vidal.

Hasta la fecha no existe una prueba diagnéstica especifica de
la seudoobstruccion intestinal. La historia clinica y los hallazgos
radiolégicos (distension abdominal y niveles hidroaéreos) su-
gieren el diagnéstico. La manometria antroduodenal y la biopsia
intestinal abarcando todo el grosor de la pared pueden ayudar
a clarificarlo, pero en la mayoria de casos no modifican el trata-
miento?. Aunque la confirmacion histolégica no es imprescindi-
ble para el diagnéstico, algunos autores, incluyendo la Confe-
rencia de Consenso sobre diagndstico de la seudoobstruccion
intestinal en ninos! proponen obtener una muestra de tejido
aprovechando una laparotomia por cualquier otra indicacion'.

Un adecuado soporte nutricional por via enteral o, si ésta no
es posible, por via parenteral, es imprescindible para conseguir
el crecimiento y desarrollo adecuados. El tratamiento del sobre-
crecimiento bacteriano puede facilitar la mejoria clinica y dismi-
nuir el riesgo de lesion hepitica y de sepsis. Los tratamientos
con procinéticos, en especial cisaprida, eritromicina u octe6trido
proporcionan resultados controvertidos. El trasplante intestinal
constituye una alternativa para los casos con mala evolucion o
con complicaciones graves a causa de la nutricion parenteral©.

La variabilidad de la afectacion puede condicionar un mejor o
peor prondstico. En nuestra corta experiencia (un inico pa-
ciente que se describe a continuacion), la evolucion puede ser
favorable, a diferencia del comunicado por Rite et al® 0 en la
serie de Granata’.

La paciente era una recién nacida a término que fue diagnos-
ticada intrattero de masa abdominal (9 X 6,5 cm), por lo que se
realizo una cesarea en la semana 39. En la laparotomia practica-
da a las 12 h de vida se encontré una megavejiga sin obstruc-
cion uretral. Al segundo dia de vida con el inicio de la alimen-
tacion oral presentd distension abdominal y abundantes restos
gdstricos. Durante el primer mes de vida se produjeron varios
episodios de obstruccion intestinal, en uno de los cuales se rea-
liz6 una nueva laparotomia que demostré un rectosigma de pe-
queno calibre y una gran dilatacion de asas de intestino delgado
y del resto de colon, sin malrotacion ni intestino corto. Se reali-
76 una colostomia de descarga con el diagnéstico inicial (que
luego se comprobé erréneo) de enfermedad de Hirschsprung.
La mala evolucién con nuevos episodios obstructivos llevaron a
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realizar otra laparotomia en la que se obtuvieron muestras de
yeyuno, ileon y colon ascendente que mostraban multiples va-
cuolas perinucleares de tamano variable y un aumento de la
trama fibrosa en la capa muscular longitudinal, compatible con
miopatia visceral.

Durante los cuatro primeros afios de vida la paciente presen-
t6 numerosos cuadros suboclusivos (10 ingresos con una du-
racion total de 21 meses) que se controlaron con tratamiento
conservador que incluy6 nutricion enteral en el domicilio y nu-
tricion parenteral durante los ingresos hospitalarios (11 meses).
A los 4 anos y 2 meses se incluyo en programa de nutricién pa-
renteral domiciliaria, que se suspendié 3 meses después a cau-
sa de un candidemia asociada a catéter. Durante los 3 afios pos-
teriores recibié alimentacion oral fraccionada y nutricion enteral
nocturna con una dieta peptidica. S6lo preciso ingresar en una
ocasion a causa de una arritmia cardiaca por hipopotasemia. En
octubre de 1996 se suspendi6 la alimentacion enteral nocturna y
se le retir6 el botén de gastrostomia. Desde enero de 1998 en
que se diagnostico sobrecrecimiento bacteriano mediante test de
hidrégeno espirado con lactosa, recibe ciclos peridédicos de me-
tronidazol oral. En la actualidad tiene 12 anos y 6 meses, sigue
una dieta libre sin suplementos caléricos. Su peso es de 32,2 kg
(P340 y su talla es de 140 cm (P3_ ), perimetro braquial, de
18,5 cm (P3¢) y pliegue tricipital de 10 mm (P ,5). No presen-
ta signos de desarrollo puberal. Sus resultados académicos son
buenos. En los Gltimos 3 afios no ha presentado ningln episo-
dio suboclusivo. No presentaba alteraciones en la miccion, pero
ecograficamente fue diagnosticada de nefrocalcinosis que actia
como una nefropatia pierde-potasio, por lo que recibe suple-
mentos orales de potasio y magnesio.

El espectro de presentacion de la seudoobstruccion intestinal
cronica es, como puede verse en los casos presentados, muy
amplio. La asociacion del trastorno motor a una malrotacion in-
testinal y a un intestino corto como ocutre en el caso presenta-
do por los autores? conlleva un peor pronéstico. El papel de la
cirugia en la seudoobstruccion intestinal cronica es muy limita-
do: la técnica de Ladd en presencia de malrotacion para preve-

nir un volvulo intestinal y la realizacion de estomas de descom-
presion. Con la eleccion del mejor tipo de soporte nutricional a
domicilio® y el tratamiento médico de los epifenémenos conse-
cuencia de la alteracion grave de la motilidad intestinal pueden
obtenerse evoluciones favorables.

J. M. Moreno Villares
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