Cartas al Editor

Sindrome de
megavejiga-microcolon-
hipoperistaltismo intestinal.
A proposito de un caso

de supervivencia prolongada

Sr. Editor:

Hemos leido con interés el trabajo publicado en el nimero de
abril de su revista por ST Jiménez Gil de Muro et al! titulado
“Sindrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltismo intesti-
nal. A propésito de un caso de supervivencia prolongada”, y nos
gustaria hacer una serie de consideraciones.

El sindrome de megavejiga-microcolon-hipoperistalsis, descri-
to inicialmente por Berdon et al?, es un cuadro de comienzo
habitualmente intratdtero (hallazgos ecograficos de distension de
via urinaria) que se manifiesta en el periodo neonatal inmedia-
to con una uropatia obstructiva sin causa mecdnica que precisa
sondaje o descarga quirtrgica y con una hipo o aperistalsis in-
testinal que imposibilita la alimentacion por via enteral, con dis-
tension abdominal y vémitos biliosos ante los intentos de ali-
mentacion e, incluso, con el paciente a dieta absoluta. De
manera adicional, los estudios radiolgicos muestran la presen-
cia de un microcolon de todo o del colon izquierdo y, en oca-
siones, malposiciones intestinales o del microcolon y acorta-
miento intestinal. Su prondstico es malo, con fallecimiento de
gran parte de los pacientes durante el primer ano de vida, ge-
neralmente por causas relacionadas con el establecimiento de
un catéter central permanente y una nutricién parenteral pro-
longada3>.

Creemos que el caso presentado no se ajusta a la descripcion
clasica de esta forma de miopatia visceral infantil. En primer lu-
gar, aunque la afectacion urinaria comienza antes del nacimien-
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to, su evolucioén posterior no es la tipica del sindrome de Ber-
don, con escasa sintomatologia, necesidad de sondaje durante
solo 2 meses de vida y, al parecer, sin afectacion de la funcion
renal. En segundo lugar, no existe hipo ni aperistalsis digestiva,
ya que la paciente recibe alimentacién normal con lactancia ma-
terna sin problemas durante los primeros 6 meses de vida. En
tercer lugar, salvo que los autores no hayan mencionado el dato
en el trabajo, no se ha demostrado la existencia de megavejiga
ni de microcolon durante el periodo neonatal, condiciones que
parecen necesarias para realizar el diagnéstico de sindrome de
Berdon, ademas de los datos clinicos sugestivos.

En la descripcion del caso clinico parece asociarse la coinci-
dencia del inicio de la sintomatologia digestiva con la introduc-
cién del beikost. Sin embargo, leyendo el articulo parece claro
que los vomitos se producen al séptimo mes de vida por un vol-
vulo intestinal que precisa cirugia. La evolucion posterior, con
crisis intermitentes de obstruccion intestinal, podria ser secunda-
ria a adherencias y bridas posquirdrgicas que, de hecho, motivan
la realizacion de cinco intervenciones, sin necesidad de que exis-
ta un trastorno motor subyacente que, por otra parte, no se ha
demostrado de manera objetiva en ningin momento de la evo-
lucion. El inico dato objetivo que apoyaria la existencia de un
trastorno de motilidad serfa el hallazgo de la fibrosis de la capa
muscular externa colénica, hallazgo que, incluso, podria ser se-
cundario a la obstruccion y dilatacion crénica intestinal®”.

En todo caso, el cuadro publicado nos pareceria mas sugesti-
vo de una seudoobstruccion intestinal miégena de comienzo
durante la lactancia que, como es frecuente, se ha asociado con
patologia de via urinaria y con malrotacion intestinal®’, y que no
debe ser confundido con el sindrome de megacistis-microco-
lon-hipoperistalsis intestinal3. El hecho de existir megavejiga no
nos parece condicion suficiente para hacer el diagndstico de
sindrome de Berdon!®.

Por ltimo, nos gustarfa hacer algin comentario sobre el tra-
tamiento descrito. Resulta insélito que quiera asociarse la bue-
na evolucion de la paciente presentada con el hecho de que
haya recibido lactancia materna exclusiva durante los primeros
6 meses de vida, hecho que no responde a ninguna explicacion
fisiopatologica y que, hasta donde sabemos, nunca ha sido re-
ferido en la bibliografia. Tampoco entendemos el porqué de fa-
vorecer el uso de alimentos sélidos vy frios frente a los liquidos
y calientes. Sin embargo, mis perplejos nos deja ain el comen-
tario de que una de las bases del tratamiento sea la “estimula-
ci6n de la motilidad intestinal con medidas mecanicas (ejercicios
para potenciar la musculatura abdominal, masajes abdominales
y posturas que favorecen el vaciamiento géstrico)” en una en-
fermedad de la gravedad del sindrome de Berdon, con una mor-
talidad global del 32% durante el primer mes de vida y del 72%
durante el primer ano’.
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