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L.- INTRODUCCION

La neumatosis cistoides gastrointestinal (NCG) es una
enfermedad con bases anatomopatologicas bien reconocidas. Sin
embargo, el diagnéstico clinico no se efectiia en la mayoria de los
casos, probablemente porque los pacientes presentan afecciones
consideradas graves que ocupan la atencién del médico tratante y
oscurecen su diagnostico. Ademas debe notarse que la NCG no
presenta signos y sintomas que puedan catalogarse como “tipicos”
de la enfermedad. La mayoria de autores, especialmente de la
literatura anglosajona, la consideran poco frecuente (28,40). Sin
embargo, los trabajos recientes reportan un buen ntmero de casos.
Por ello, la mayoria de las veces el diagnostico de NCG se efectiia en
el momento de la necropsia.

La neumatosis cistoides gastrointestinal del nifio parece ser mas
frecuente en paises en vias de desarrollo (5); probablemente porque
las enfermedades gastrointestinales y pulmonares en el nifio son una
causa predominante de morbimortalidad en estos paises.

Se le conoce también con los nombres de: Quistes gaseosos del
intestino, enfisema intestinal, quistes gaseosos abdominales, gas
intramural intestinal, neumatosis coli y otros (32,43). En el presente
trabajo se utiliza la denominacién clasica vy descriptiva de la
enfermedad: Neumatosis cistoides gastrointestinal y se define como
la formacioén de quistes de contenido gaseoso intramural presentes en
el tracto gastrointestinal, especialmente en el intestino delgado e
intestino grueso, porque la neumatosis cistoides es rara en esofago y
estomago.

El estudio comprende un andlisis de vientiocho (28) casos de
esta enfermedad efectuado en la poblacién pediatrica de hasta diez



IL.-OBJETIVOS

Los objetivos primordiales del presente trabajo son:

" Informar sobre veintiochio (28) casos de neumatosis cistoides
gastrointestinal en nifios, observados en el Departamento de

Anatomia Patolégica ‘“Dr. Carlos Martinez Duran”, del Hospital
General “San Juan De Dios” en los periodos comprendidos de

enero de 1968 a julio de 19786.

Investigar la incidencia de esta entidad en el nifio y efectuar un

- estudio estadistico mediante una revisién y clasificacién

ordenada de datos de los casos encontrados.

. Revigiébn. de - la - literatura nacional e internacional sobre la
|- 'neumatosis gastrointestinal en el nifio.- S

Comparacién de los resultados obtenidos con las estadisticas

‘nacionales 'y extranjeras.

Revisidn y analisis de los aspectos clinicos més importantes de

1a neumatosis cistoides gastrointestinal en el nifio.

Presentar a médicos y estudiantes una recopilacion bibliografica
y un estudio critico sobre el tema.

.- - Controbuir a la formacién de estadisticas nacionales basadas en
nuestra experiencia en el Hospital General ““San Juan De Dios™.

(10) afios de edad, en el Hospital General “San Juan De Dios”. Todos
los casos de esta serie fueron localizados mediante una revision de los
protocolos de necropsia del mencionado hospital.

Es necesario hacer enfasis que la neumatosis cistoides
gastrointestinal en el nifo es una complicacién poco deseable en un
paciente previamente enfermo; que viene ha agravar el cuadro clfnico
y el prondstico. Ademds debe de tratarse tanto la enfermedad
primaria como la complicacién para evitarle al enfermo una
catastrofe. Bl diagnéstico de la NCG puede confirmarse mediante
estudios radiologicos v 6 endoscOpicos apropiados, y asi mismo
poder establecer un tratamiento especifico.

Por lo anterior, el médico guatemalteco debe tener presente la
NCG en pacientes que por su enfermedad son altamente susceptibles
a presentarla, con el propodsito de establecer un tratamiento precoz.



1V.- NEUMATOSIS GASTROINTESTINAL EN EL NINO
1.- DEFINICION

' La neumatosis cistoides gastrointestinal (NCG) es una
enfermedad caracterizada por la presencia de miltiples quistes llenos
de gas, sésiles o pedunculados, aislados o dispuestos en racimos que
afectan porciones variables del tracto gastrointestinal (17, 32).

Esta enfermedad es bieén conocida en la patologia animal, siendo
com(n en los cerdos (20). Los aufores franceses consideran a
Duvernoy como el autor de la primera descripcién en el hombre
(1754). Los ingreses sefialan a Hunter (1728-1793) como el autor del
primer reporte. En Cuatemala Rosal y Vettorazi (32,43) refieren el
primer reporte en julio de 1937, descrita por Wunderlich y
diagnosticado histolégicamente por Martinez Duran; creyéndose que
éste sea el primer caso reportado en América Latina. Rosal (32) en
1961 presentd una revision de quince 915) casos comprobados por
necropsia entre 1958 y 1961 en poblacion infantil. Posteriormente,
Vettorazi en 1969 reporta 15 nuevos casos comprobados en lactantes
{43). Estos dos trabajos fueron realizados en el Hospital Roosevelt.

Marncilla Gracias en 1971 (22) efectudé una revision del tema.
Por Gltimo Castro reportd 46 casos pediatricos en los hospitales
Roosevelt y General “San Juan de Dios™ (4).

2.- ETTIOPATOGENIA

Existen varias teorias sobre la etiopatogenia de la neumatosis
cistoides gastrointestinal, pero ninguna de ellas explica
satisfactoriamente todos los casos. No se ha identificado un agente
" etiologico responsable de la enfermedad debido a que se presenta

II1. MATERIAL Y METODOS

El presente trabajo es una revision de veintiocho (28) casos de
neumatosis intestinal en el nifio estudiados en el departamento de
Anatomia Patolbégica “Dr. Carlos Martines Duran” del Hospital
General “San Juan De Dios”, en los afios comprendidos de enero de
1968 a julio de 1976.

Se revisaron todos los protdcolos de Necropsia del
departamento de Pediatria del hospital, evaludndose los informes
macrosedpicos y microscopicos de cada uno de los casos,
conjuntamente con el Patdlogo Dr. Héctor Federico Castro, para
corroborar los diagndsticos encontrados.

Se investigd la bibliografia nacional y extranjera y se efectud
una comparaci6én de los hallazgos del presente reporte con los de los
otros autores.

En base a la revisién bibliografica se efectian las
consideraciones mas importantes de 1a neumatosis gastrointestinal en
el nifio.




levarse a cabo a través de una membrana mucosa intacta y en
condiciones mas favorables como lo seria una mucosa debilitada,
necrosada o ulcerada (26). Cualquier condicién gue cause necrosis de
la mucosa o que la destruya propicia la proliferacion
microorganismos formadores de gas; el cual pasara por presion a las
paredes de la viscera (26).

La necrosis isquémica de la mucosa puede ser causada por
miltiples condiciones entre ellas la obstruccién vascular, agentes
sumamente corrosivos como el acido clorhidrico, soda caustica, la
formalina y otros; si éstos son ingeridos accidentalmente o con
propositos suicidas. La gastritis enfisematosa o gastritis ﬂemon(.)s‘a
puéde ser causada por estos agentes corrosivos. La enterocolitis
necrotizante, otras diarreas infecciosas son una causa importante e‘n
prematuros o nifios debilitados para la formacién de neumatosis
cistoides gastrointestinal.

La teoria mecanica también explica la formacion de NCG en los
cagos en que existe obstruceién intestinal, como Ulcera duodenal' 0
pilética con ‘estenosis, los neoplasmas que producen obstrucc.19n
intrinsica o extrinseca del tracto gastrointestinal, la invaginacién
intestinal, el vélvulos 915), afio imperforado, obstruccion por bridas,
ileomeconial (31), intervenciones quirargicas gastrointestinales (35) y-
otros, (Tabla No. 1).

.. Se.sugiere que el gas al penetrar a las paredes del tubo dig:estivo
es capaz de llegar a la subserosa y luego difundirse a traves del
mesenterio, en forma ‘similar a un aneurisma disecante. Asi puede
viajar a diversas regiones del tubo digestivo, siguiendo los

movimientos peristalticos; y puede localizarse en un drea lejana a la

ulcéracion de-la mucosa.

. Esto ‘explicaria la asociacion tan frecuente de neumatosis
cistoides gastrointestinal con estenosis pilérica y ulceracion (39).
Algunos estudios reportan NCG en un 85 por ciento de los paciente':s
que presentan obstruccion intestinal de cualguier tipo. Su incidencm_l
con obstruccién pilérica es tan alta como del 72 por ciento en

asociado a mltiples y variadas situaciones clinicas, asi como en
forma aislada. De ésto se puede deducir que la NCG se presenta en
dos formas: Primaria, cuando no se asocia a ofra enfermedad y
Secundaria cuando es asociada a otra enfermedad.

En la tabla No. 1 se efecta una breve enumeracién de las
principales causas predisponentes de la NCG. Como puede observarse
éstas son de etiologia y sintomatologia variada. Las causas pueden sex
tanto de origen Gastrointestinal como Extragastrointestinal, entre
éstas {ltimas merecen particular importancia las enfermedades
pulmonares de tipo obstructivo tanto agudas como cronicas.
Probablemente porque las enfermedades gastrointestinales y
pulmonares son causa frecuente de morbimortalidad en la nifiez.
Causas menos frecuentes lo constituyen: Enfermedad fibroquistica
crénica del pancreas (46), enfermedad de Crohn (12}, enfermedades
de la coldgnea (11,23), neoplasias de diversa indoleé (14),
traumatismos y otros.

Existen varias teorias para explicar la formacién de quistes
intramurales en el aparato gastrointestinal por lo que hay

controversia entre los diferentes autores.

Las principales teorias son:
2.1.- Meéanica
2.2.- Bioguimica
2.3.- Bacteriana

2.1.- TEORIA MECANICA

Actualmente ésta es una de las teorias mas populares. De
acuerdo a la misma el gas es forzado a formar quistes en el tracto
- gastrointestinal en dos formas: Por atrapamiento de gas y elevacion
de la presion intraluminal en el tubo intestinal y por el mismo
fenémeno en otras partes del organismo (26, 48, 49). Parece ser que
éste aumento de la presién gaseosa intraluminal puede forzar el paso
del gas a través de una membrana mucosa. Esta difusion podria




pulmonar puede pro\ducir neumatosis del célon izquierdo.
Ocasionalmente el neumomediastino puede descompresionarse hacia
el mesenterio produciendo asi la formacién de quistes intestinales
(18). Tos vomitos, regurgitacion, e inflamacién intersticial de los
pulmones, son datos comunes en los pacientes con neumatosis
cistoides gastrointestinal (9).

En todos los casos de insuficiencia respiratoria existe cierto
grado de disminucion del riego esplacnico provocando asi, isquemia
intestinal, hecho que podria aumentar la posibilidad de formar
quistes. '

En las enfermedades de la coligena, particularmente
escleroderma, se ha reportado la presencia de NCG, tanto en nifios
como en adultos. En la dermatomiositis, lupus eritematoso
diseminado y artritis reumatoidea juvenil es menos frecuente (11,27).
En los casos peditricos observados se considera que la etiopatogenia
en dichas enfermedades para la formacién de NCG es la vasculitis, la
cual se ha demostrado gue produce necrosis ntestinal, ulceracién,
perforaciéon hemorragia y subsecuentemente invasion por bacterias
productoras de gas (23).

La asociacién con la enfermedad de Crohn es muy rara, en este
caso pueden observarse quistes como parte de la enfermedad,
tapizados de células endoteliales y rodeados de tejido conectivo con
inflamacién cronica. Al progresar la reaccién fibrotica se produce
obliteracién vy desaparicién de los quistes. En un caso dado puede ser
muy dificil diferenciar la existencia de ambas enfermedades (12).

En los casos raros asociados a fibrosis quistica del pancreas es
probablemente debido a que en esta enfermedad se observa
frecuentemente disfunciéon pulmonar cronica (46).

2.2.- TEORIA BIOQUIMICA

Los carbohidratos no absorbidos en el intestino se hidrolizan y
se fermentan principalmente por accién bacteriana, dando origen a

ausencia de peritonitis y de neumopetitoneo (9). En estos casos los
quistes se forman en el intestino delgado y alin mas lejos de la
{lceracién, en el colon izquierdo; e invariablemente el duodeno se
encuentra normal (39). Estos hallazgos son tan frecuentes gue no
deben ser explicados por asociacion incidental. Ademés este
fenémeno explicaria la predileccién de los quistes por el borde
mesentérico (39). '

Una vez que el gas ha llegado a la insercién mesentérica puede
extenderse por la subserosa siguiendo los vasos perforantes para luego
entrar al espacio submucoso. En el nifio existe predileccion por el
espacio submucoso (32). En algunos la acumulacién de gas por afuera
de la capa muscular puede causar digminucién del lumen, sin
embargo, parece ser poco frecuente debido a que se deposita en
tejidos poco vascularizadas.

Raras veces se rompe el quiste y forma neumoperitoneo. Es
muy probable que pueda ser absorbido por medio de succibn géstrica
(39). Mackenzie menciona un caso de la literatura china en el cual un
paciente con Ulcera péptica estenosante, neumoperitoneo y
neumatosis cistoides gastrointestinal, al efectuarse la laparotomia
vomité y los quistes del borde mesentérico desaparecieron sin
distencién simultanea del intestino (20).

La teoria mecinica también explica la formacién de quistes
intestinales en pacientes con enfermedad pulmonar de tipo
obstructivo agudas o cromicas. En estos casos se presenta ruptura
alveolar y en el aire escapa hacia el hilio pulmonar, desciende por la
aorta y los vasos mesentéricos, hasta llegar al intestino (39). :

Las infecciones del tracto respiratorio superior también pueden
causar neumatosis gastrointestinal, probablemente por la elevacion de
la presién intraalveolar durante los paroxismos de tos. En algunos
casos pueden haber sobredistencién pulmonar durante la anestesia
(25).

Experimentalmente se ha probado que ¢l enfisema intersticial




intestinal, desnutricién, intolerancia de los carbohidratos e ileo
paralitico no obstructive (1,5). '

Recientemente se ha reportado !la neumatosis cistoides
gastrointestinal en adultos a quienes para el tratamiento de la
obesidad se les efectud derivacion yeyuno-ileal y se ha observado la
pre:’sencia de quistes en el segmento ciego. Debido al aumento del gas
colénico secundario a la lactosa no absorbida, que produce reflujo de
gas hacia la porcién excluida del intestino delgado, aunque también
?gg;a postulado que puede haber traspasado gas por el mesentérico.

2.3.- TEORIA BACTERIANA

(_Jiert'es, investigadores sostienen que la formacién de quistes en el
intestino es debido principalmente a la proliferacidon de bacterias
productoras de gas. El analisis del gas dentro de los quistes ha dado
por’ r‘esultado altas concentraciones de hidrogeno, nitrégeno
a.nhldndo carbonico y muy poco oxigeno. Esto sugiere que el gas h;
sido producido por bacterias anaerdbicas. Yale (48) ha producido
peumatosis cistoides gastrointestinal al inyectar bacterias en el
intestino de animales de experimentacién. Este autor sostiene que las
especies del género Clostridio y otras bacterias, como E. Coli y E.
Aerogenes pueden causar la formacién de quistes (48, 49).

' ]i?n animales de laboratorio se ha provocado multiples
situaciones de obstruccion y estrangulacion intestinal, especialmente
en ratas estériles y no se ha observado ningiin caso de NCG, mientras
que con la inyecci6on de cultivos de C. perfringens en la cavidad
‘ ‘perito.neal de ratas estériles invariablemente producieron NCG. Estos
experimentos indican que no existe ninglin factor mecéanico, aunque
!as -bgcterias sean forzadas a entrar a los linfiticos de la pared
mtest‘.mal -dafiada -(48). En estos experimentos al inyectar C.
mrym%ens al asa intestinal estrangulada y obstruida, isquémica y
hemorrigica de una rata estéril; se observé que luego de la inyeccién
se formaban quistes causando la muerte del animal enlas siguientés
12- horas.. Sin embargo con otros animales los clostridios, pueden
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acido lactico v a otros 4cidos organicos. Cuando no se absorbe la
lactosa contenida en 30 cc. de leche se produce aproximadamente 50
ce. de gas en el intestino normal de una persona (22.).

La neumatosis cistoides gastrointestinal es una-complicacion de
la diarrea en el nifio, en condiciones anormales cuando la flora se
encuentra alterada, la produccién de hidrogeno en el intestino puede
elevarse hasta cien veces mas (22). Los azucares que 1o son
absorbidos son fuente de produccion de gas en el lumen intestinal.

En los nifios se presenta diatrea con intolerancia a los
carbohidratos, hay pérdida de agua y electrolitos, y como resultado
del mismo el potasio disminuye, siendo un factor importante en el
desarrollo de la NCG debido a que disminuye el tono y la motilidad
intestinal, reduciendo asi la capacidad del intestino para expeler
gases, Casi un 90 por ciento de los nifios con diarrea desarrollan
NCG, presentando cuadro de ielo-paralitico (5). Debido a que los
niveles de potasio sérico no son un buen indice de déficit corporal de
este ién, ocasionalmente se menciona la hipopotasemia en pacientes
con enumatosis cistoides gastrointestinal.

El mecanismo de la intolerancia de los carbohidratos en la
diarrea es complejo. Pueden existir deficiencias temporales de
enzimas del tipo de las disacaridadas; y una intolerancia temporalala
absorcion de monosacdridos (5), siendo este uno de los factores
principales que explicarian dicho cuadro. La mala absorcion puede
normalizarse al restaurarse el equilibrio de la microbiotica indigena

intestinal,

Los cambios de permeabilidad de la mucosa, la mala absorcion y
la disminucién del potasio tratan de explicar el aumento de la
produccién del gas intra-luminal, como un fendémeno de naturaleza
bio-quimica; produciendo asi, aumento de la presién intraluminal
que luego facilitaria el paso del gas a través de la membrana mucosa.

Esta teoria explica la formacién de la NCG finicamente en nifios
que presentan: Cuadros diarreicos de cualquier etiologia, parasitismo
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quisres hidatidicos y a los linfangiomas.

En el segundo grupo se encueniran los quistes localizados en la
submucosa y raramente se observan en la superficie externa del
intestino, A la palpaciéon del segmento intestinal este es de
consistencia esponjosa, al corte se observan porciones quisticas en ::la
pared del intestino y se les ha comprado a un panal de abejas.

En ambos grupos los quistes presentan pared delgada, contenido

gaseoso y pueden romperse con poca presion. Generalmente los
quistes no se comunican entre si,

En la gran mayoria de los casos 1 a NCG se asocia a otras
lesio.nes del fracto gastrointestinal. Como se ha mencionado
anteriormente un gran porcentaje de lesiones del area pildrica
presentan quistes intestinales, especialmente las del tipo esténotico
entre ellas, la Glcera gastrica es la mds frecuente. Otras lesiones 1<;
constituyen la inflacidn croniea del intestino delgado ¥ grueso de
diversa etiologia.

. Los quistes son mas frecuentes en el drea ileocecal, en el
intestino delgado fnicamente o en ambos intestinos. En muchos
casos se observa que los quistes se presentan reunidos, dejando areas
normales de mucosa intestinal. Esta situacién de tipo focal puede
fencontrarse en ambos intestinos, algunas veces con dreas extensas del
intestino afectado. Los lugares menos frecuentes son el estémago y el
duodeno. Encontrdndose también envolvimiento difuso y hasta total
del tracto gastrointestinal, '

Histolbégicamente en el adulto los quistes son
predominantemente subserosas y los quistes submucosas
generalmente se acompafian de quistes subserosos. Los quistes
st-.lbmucosos se observan predominantemente en la neumatosis
cistoides gastrointestinal de tipo primario del ileon terminal.

En los nifios los quistes son préferentemente submucosos. La
capa muscular es la menos afectada. Cuando se observan quistes
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causar lesiones menos grave de NCG. Esta diferencia de la gravedad
de los cuadros observados, dependen de la cantidad, del sitio yde la
contaminaciéon, de la presencia de ambiente anaerdbico y de la
necrosis tisular (48, 49).

Bomnside y Col. (38) han encontrado clostridios viables en
concentraciones de 106 microorganismos por milimetro ciibico en el
intestino humano, esto lo han hecho aspirando contenido del
intestino delgado y se ha observado que un 20 por ciento a 30 por
ciento de las personas con tubo gastrointestinal normal, presentan
clostridios en una u otra ocasién. Por ello parece razonable asumir
que los clostridios son la causa de 1a enfermedad en el humano, en
forma similiar a los observados en animales de experimentacion (49).

La neumatosis gastrointestinal asociado a enterocolitis
necrotizante fulminante y la enterocolitis seudomembranosa son
ejemplos del proceso fisiopatolégico en extremos, mientras que la
NCG asintomdtica del adulto constituye el otro extremo.

Algunos investigadores han rechazado la teoria. bacteriana
debido a que especialmente en el tipo asintomdtico, los hallazgos
macroscopicos y microscdpicos revelan muy pocos signos
inflamatorios. Las bacterias no se observan en los quistes o a sus
alrededores, y los ciiltivos de los mismos son usuzalmente esteriles

(48).
3.- ANATOMIA PATOLOGICA

De acuerdo con Koss (17), los quistes gaseosos pueden dividirse
en dos grupos macroscopicamente. '

En el primer grupo, los quistes gaseosos son visibles en la
superficie serosa del intestino y pueden presentarse separados entre 8i
o en racimos, sésiles o pedunculados, su tamafio varia desde una
fraccidn de milimetro a \!._varios centimetros de didmetro. Algunos
autores han descrito racimos de considerable tamafio;
macroscopicamente se les compara a los de la mola hidatidiforme,
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4.- DATOS CLINICOS

No existe una sintomatologia tipica de la neumatosis cistoides
gastrointestinal, y en la mayoria de los casos se presenta como un
padecimiento secundario a cuadros gastrointestinales
broncopulmonares y otros (43) (Tabla No. 1),

En su forma secundaria se presenta clinicamente como una
enfermedad aguda propia de la infancia y de curso grave, mientras
gue la forma primaria es de tipo crénico generalmente asintomatica,
siendo esta variedad propia del adulte v que evoluciona
expontineamente a la resolucion.

Debe de sospecharse en los pacientes que presentan un cuadro
diarreico, acompafiado de desequilibrio hidroeléctrico, seguido de
manifestaciones de ileo-paralitico, con distencién abdominal
especialmente se observan signos de infeccidn severa y de dificultad
respiratoria (43). La prematurez y la desnutricién son un terreno
favorable para el aparecimiento de NCG y hacen que dicho proceso
llegue a ser fulminantes (40).

En estos casos el nifio presenta distencion abdominal, siendo la
palpacion dolorosa, pero no hay crepitacién como se podria esperar
(30). La auscultacidn revela la ausencia del transito intestinal, puede
existir hipotermia o hipertermia, con hallazgos de sepsis
plarticularmente a gran negativos, ictericia, oliguria, letargia ¥y
fl_nalmente la muerte (40). En algunos pacientes el intervalo entre la
instalacion del cuadro y la muerte puede ser de 24 horas, mientras
gque en olros hay postracion severa por una o dos semanas,

) Debe tenerse presente -que todos los pacientes que presentan
catastrofes abdominales de tipo gastrointestinal pueden desarrollar
neumatosis cistoides gastrointestinal durante el transcurso de la
enfermedad o en el periodo post-operario.

. ~+Ocasionalmente los quistes se presentan como una masa de
caracteristicas inespecificas y en la laparotomia ser descubiertos
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subserosos la mucosa del segmento afectado generalmente es normal
exceptuando aquellos casos en donde existe otra patologia especifica
asociada.

Los quistes estén tapizados por una sola capa de células
endoteliales de citoplasma eosino-filico con niicleo central obscuro.
La mayoria de los autores estidn de acuerdo que los guistes son
linfaticos distentidos por gas (32), y Koss afirma que es condicién
sine qua non que el gas penetre dentro de los linfaticos para que se
formen los quistes y solamente, los que posean endotelio de
revestimiento deben ser aceptados como caracteristicos de la
enfermedad 917). las células tien:n tendencia a unirse entre siya
formar células gigantes multinucleadas, éstas pueden ser abundantes.

- As’ As{ también se han hecho estudios demostrando que las células

gigantes multinucleadas presentan material PAS positivo (acido
peryodico de Schiff) similar al que se observa en los histiocitos
adyacentes, sugiriendo este hallazgo que las células gigantes son de
naturaleza histiocitica.

Posteriormente presentan fibrosis progresiva y
subsequentemente oclusién del quiste con desaparecimiento de las
células gigantes. Alrededor de tejido que rodea los quistes y en estos
no se observa inflamacidén prominente.

Koss (17) resume la historia de la enfermedad en la siguiente
manera:

a) Foramcién de quistes recubiertos de una capa de células
endoteliales. '

b) Formacién de células gigantes.

¢) Desaparecimiento de las células gigantes y desarrollo de fibrosis
del estroma que los circunda. ' '

d) Reaccién inflamatoria del tejido concectivo que los rodea, y )

e) Disminucién del tamafio de los quistes, hasta du desaparecimien-
to, cicatrizacién con fibrosis severa.
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la serosa.

Se observan otras complicaciones en los pacientes con NCG; sin
embargo, éstas no son una causa directa de los quistes si no de la
enfermedad primaria.

6.— DATOS DEL LABORATORIO

Las determinaciones de laboratorio reflejan el estado del
paciente, la severidad del proceso patologico y su complicacion
séptica. Inicialmente puede haber una _elevaciobn pequefia de la
Hemoglobina y Hematocrito, debido a las perdidas de liquido
extracelular por la diarrea. Al instalarse el cuadro séptico, los niveles
de hemoglobina y hematocrito bajan, debido a cierto grado de
hemdlisis, hay elevacion de las bilirrubinas séricas en grado
moderado. El conteo de globulos blancos inicialmente es alto para
luego bajar, cuando la sepsis esta bien establecida. Cuando el proceso
es severo usualmente hay trombocitopenia. Los electrolitos y los
gases sanguineos demuestra el imbalance hidroelectrolitico, el curso
séptico y el estado metabdlico del paciente. Generalmente se observa

~ acidosis, hipopotasemia e hiponatremia.
7 — CONFIRMACION DIAGNOSTICA

Ademas de la necropsia y la laparotomia; el diagnéstico de NCG
puede ser confirmado por medio de examenes radiologicos y
endoscopicos.

7.1.— DIAGNOSTICO RADIOLOGICO
El diagnostico de la neumatosis cistoides gastrointestinal puede
ser confirmado en una placa radiografica de abdomen y pueden ser

detectados los siguientes aspectos: (9, 22, 39).

1.- Datos de ileo paralitico: distincién de asas intestinales con
formacién de niveles y aire hasta el recto sigmoides.
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(38). El neumoperitoneo espontaneo sin gignos de irritacion
peritoneal debe de sugerir la presencia de NCG. El diagnostico
correcto evitaria una exploracién innecesaria (38). Los vomitos
pergistentes en un paciente con tlcera gastrica y estenosis pilorica
acompafiado de irritacién peritoneal en el cual no exista perforacion
obliga a descartar la neumatosis.

Los pacientes que presentan cuadros de enfermedad pulmonar
aguda o cronica y subsecuentemente desarrollan transtornos
abdominales vagos deben de investigarse porque estos pueden
presentar quistes intestinales.

5.- COMPLICACIONES

Los estadios tempranos de la NCG no son muy bien conocidos.
Se sabe que la enfermedad puede desarroliarse, durante un periodo
relativamente corto de tiempo; aunque no se sabe su duracién en el
periodo prepatogénico. También se conoce que los quistes pueden
desaparecet expontaneamente, luego de su evidencia radiologica.

La neumatosis cistoides gastrointestinal durante su curso puede
presentar complicaciones de obstruccién intestinal en los giguientes
casos {17):

1. Por obliteracion del lumen, los quistes submucosos pueden
producir. elevaciones de la mucosa lo suficientemente grandes
para interferir con el tfansito intestinal.

9. Volvulos: Se ha reportado el volvulos como complicacion
posterior a la NCG, probalbmente debido a que los quistes

gaseosos provocan peristalsis anormal,

3.- Obstruccion extrinsica; Las grandes masas de quistes subserosos
pueden causar obstruccién por compresion.

4. Adherencias: raramente las asas intestinales llenas de quistes
pueden provocar adherencias € inflamacion con destruccién de
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gaseoso, principalmente bidéxido de carbono y metano. Debido a la
presencia de metano en estos quistes se pueden producir pequefias
explosiones al ser cauterizados por el endoscopista.

La apariencia de la mucosa que rodea el quiste es palida ¥
transparente con disminucién de sus plieguez (33).

8.— TRATAMIENTO

En la enfermedad primaria, el curso de la misma es
generalmente benigno y la conducta con los pacientes puede ser
conservadora. El tratamiento quirGrgico no estd indicado ¥y
{inicamente se justifica si el segmento intestinal quistico presenta
sangramiento severo, obstruccién o desarrollo de volvulos (33). Se
reporta la remisién expontinea de los quistes en esta variedad de
neumatosis cistoides gastrointestinal.

En la enfermedad secundaria el tratamiento debe dirigirse hacia
la causa primordial y sus complicaciones. Debe corregirse el
desequilibrio hidroelectrolitico segin el caso. Instalar succion
nasogéstrica continua para corregir la sobredistencién y controlar el
ileo paralitico (22).

En el paciente con signos de septicemia, debe recibir
antibioterapia, para controlar tanto las bacterias gran negativas como
los anarobios gran positivos; por lo cual debe cubrirse con
antibioticos para la mayoria de patdgenos intestinales (48).

E! tratamiento de la NCG tiene como propodsito alterar el
balance de difusién de gases de los quistes para favorecer su
absorcién. Eliminar la fermentacién intestinal es practicamente
dificil; mientras que al disminuir la presién de los gases venosos
puede incrementarse el gradiente de presion entre los quistes y el
tejido que los rodea (10). Mediante la respiracién de oxigeno a altas
concentraciones, pueden disminuir la presién del nitrogeno. La
mayoria del exigeno es metabolizado por los tejidos y la presién de
COgy venosa y capilar disminuye. Este grediente puede producir
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2.- Reaccién peritoneal: engrosamiento de paredes con asas de
diferentes calibres y liquido libre.

3.- Necrosis intestinal: asa distendida y festonada.

4.- Una linea aérea que delimita el estomago, probablemente
subserosa, con anillo de doble contorno.

5.- Mitiples burbujas traslucentes que se confunden con las
sombras gaseosas del intestino delgado y que pueden observarse
en interposicién con el higado.

6.- Anillos de doble contorno en el colon, que pueden aparecer
lineales en la vista lateral y que indican aire subseroso.

7.- Bulas submucosas gue producen defectos imitando una
poliposis.

8- Neumoperitoneo silencioso sin peritonitis, asi como alre en
vagina y refroperitoneal.

La placa simple de abdomen puede demostrar los hallazgos
antes descrifos con los cuales puede efectuarse un diagnostico
definitivo. La angiografia no aporta mayores datos y la Gnica
anormalidad gue se observa en el arteriograma mesentérico es un
desplazamiento de los vasos por los quistes, sin ninguna anorn}al.idad
(19). El enema de bario puede demostrar en algunos casos multiples
defectos polipoides en el colon que representan quistes submucosos

(40).
7.2.— ENDOSCOPIA

La imageﬂ endoscopica de la NCG es la de quistes. submuc?sos
que se proyectan hacia el lumen como polipos sésiles. Estos estan a
tension y forman masas que Se colapsan inmediatamente al ser
puncionados. Estos quistes son de pared delgada, de contenido
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V.- RESULTADOS Y DISCUSION

Se presentan 28 casos de Neumatosis Cistoides Gastrointestinal

en el nifio, observados en necropsia durante el periodo comprendido
de wenero de 1962 a julio de 1976. En ninguno de los casos de esta
serie se efectud el diagnostico clinico. No se encontrd ningiin caso de
NCG de tipo primario, probablemente porque la erttidad es propia
del adulto; y ademds, su curso es relativamente benigno con
tendt:—mcia a la resolucidn expontanea (28). Asi todos los casos fueron
de tipo secundario, observados en nifios con miiltiples afecciones
graves que los llevaron a la muerte. -

1.- INCIDENCIA POR SEXO

Se observaron 15 casos en el sexo masculino v 13 casos en el
sexo femenino. Esto demuestra que no hubo predominancia de uno
de los sexos sobre el otro, sin embargo la mayoria de investigadores
repox_'f:aron una predileccién marcada por el sexo masculino, en una
relacion de 3 a 1 (4, 27, 40, 43). Estos hallazgos no pueden ser
explicados, ya que alin en series con menor nimero de casos se
reporta la preponderancia por el sexo masculino, '

2.- INCIDENCIA POR EDADES

Como puede observarse en el cuadro nimero 1, la mayoria de

los pacientes de esta serie son menores de un afio, constituyendo el

67.86 por ciento de los casos. El tercio restante estuvo en su gran
n.layoria comprendido entre 1 y 5 aflos de edad; con el 28.57 por
ciento. Unicamente se observd un caso de un nifio mayor de 5 afios
d:e edad. Es de hacer notar que el paciente de mayor edad tenia 7
afios y no se observo ningln caso en nifios mayores.
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veabsorciéon de los gases de los quistes. Si el oxigeno entra a las
vesiculas, éste es utilizado por los tejidos produciendo su colapso
(10). Para producir eeste gradiente debe de respirarse oxigeno al 70 o
75 por ciento a concentraciones mayores.

Reportes recientes muestran tratamiento adecuado por medio
de cAmaras de oxigeno o por mascarilla (10, 22, 36, 47). Sin
embargo, se ha reportado su reaparicion después del tratamiento
(42). El tratamiento con oxigeno es uno de los mayores adelantos en
el manejo de la NCG y estd indicado en el paciente sintomadtico
{nicamente, Puede darse en forma intermitente por varias horas al
dia y controlarse la presién parcial de oxigeno arterial y venosa a las
dos horas de iniciada la oxigenoterapia para adaptar la concentracion
a usar (8). Las altas concentraciones de oxigeno probablemente
matan a los microorganismos anaerobios previniendo asi la
recurrencia (8). Debe de tenerse en cuenta que las altas
concentraciones de oxigeno pueden producir efectos nocivos. En el
nifio prematuro y recien nacido debe considerarse la fibroplasia
retrolental. La displasia pulmonar ocurre frecuentemente al respirar
oxigeno puro por periodos mayores de 24 horas (36). Tos y disnea
constituyen signos de alarma y si el tratamiento con oxigeno se
interrumpe, la funcién pulmonar retorna a la normalidad en uno o
dos dias. '

Esta novedad de tratamiento, si bien es alentador, es muy
prematura asegurar que sea un tratamiento definitivo y satisfactorio
para la NCG. Mayor namero de estudios, controles y seguimiento de
los pacientes son necesarios para poder ser aceptados como norma
segura del tratamiento de la neumatosis gastrointestinal.
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4.- PROCESOS PATOLOGICOS ASOCIADOS

En los cuadros 4 y 5 se observa la incidencia de entidades
patologicas asociadas, su diagnéstico clinico (cuadro No. 4) y su
diagnbstico anatomopatoldgico (cuadro No. 5), lama la atencién que
en ambos cuadros ocupa el primer lugar la desnutricion; factor
importante en la etiopatogenia, no s6lo de la NCG, sino de multiples
entidades patoldgicas. Luego de la desnutricién, la gastroenterocolitis
y ¢l DHE fueron el diagnostico clinico de mayor importancia dentro
de los procesos gastrointestinales. :

A la autopsia los procesos patoldgicos gastrointestinales se
presentaron en el 40.54 por ciento de los pacientes, merece

mencionarse gue se observaron Ulceras géstricas agudas sangrantes en

el 811 por ciento de los casos; lo que demuestra la intensidad y
severi.dad del cuadro presentado por los pacientes, poco antes de su
fallecimiento. Ademds es de importancia referir la ausencia de
estenosis pilorica en los casos encontrados en contraposicién a los
reportes de otros investigadores.

Las enfermedades extragastrointestinales mds {frecuentemente
encontradas fueron la BNM en el 21.62 por ciento de los pacientes;
que sumada a la atelectasia pulmonar constituyé el 25.67 por ciento
atribuible a causas pulmonares.

~ Entidades menos frecuentes predisponentes al cuadro de NCG
fueron la sepsis y la prematurez.

Estos resultados son similares a los obtenides por autores
nacionales (4, 32, 43). En una recopilacion reciente, efectuada por
Castro y Ponciano (4), de 46 casos reportaron una incidencia de 84.3
por ciento en pacientes menores de un afio, y Unicamente 16.2 por
ciento en nifios de 1 a 6 anos y ninglin paciente de mayor edad.

Parece ser gue la preponderancia marcada de la NCG secundaria
durante el primer afio de vida tiene una relacién directa con las
enfermedades mas frecuentes de esta edad, como lo son la DPC, los
trastornos gastrointestinales y pulmonares. En nuestro pais debido a
la alta frecuencia de estas enfermedades en los nifios menores de un
afio es logico suponer la mayor incidencia de NCG asociada a este
tipo de enfermedades.

3.- LOCALIZACION ANATOMICA

El sitio més frecuente de lesién en los pacientes se localizd en el
colon, con grados variables de extensién. En segundo lugar se
presentd tanto en intestino delgado como en el colon. Y en tercer
lugar en el intestino delgado Ginicamente {cuadro No. 2)

Como puede observarse la lesién de ambos intestinos o de uno
de ellos representa el 85.7 5 por ciento de los casos. Estos hallazgos
son similares a los reportados por Castro y Ponciano, quienes
presentaron una incidencia del 91.2 por ciento. La mayoria de
autores reconocen gue la NCG es predominantemente una lesion en
el tracto digestivo superior. En esta serie se observaron 4 casos con
compromiso. del estomago; pero tres de ellos presentaban la lesidn
generalizada a todo el tracto gastrointestinal.

Estudios anteriores afirman que la NCG del adulto es
predominantemente subserosa, mientras que en el nifio la capa
intestinal mas afectada es la submucosa. En la casuistica que presenta
(Cuadro No. 8) se observé (nicamente un caso de formacioén de
quistes en la subserosa; el resto (89.28 por ciento) se localizd en la
submucosa y de ellos tres casos presentaron quistes subserosos y
submucosos. Confirméandose 1os datos de la mayoria de autores.




No existe sintomatologia tipica de 1a NCG, y la que presentan
los pacientes es la del cuadro predisponente.

Los datos de laboratorio son inespecificos y Unicamente se
confirma el diagnbstico mediante estudios radiologicos y
endoscopicos.

Fl tratamiento de estos pacientes debe de ser dirigido a 1a causa
predisponente y a la prevencion de sus complicaciones.

La oxigenoterapia en altas concentraciones e intermitente es el
tratamiento actualmente mas en boga. Siendo sus resultados
muy satisfactorios. Sin embargo es reciente y muy poco
estudiada, para poder ser aceptada como una norma de
tratamiento. Es necesario recordar los efectos perjudiciales que
‘tiene el tratamiento con oxigeno a altas concentraciones: En el
nifio recién nacido provoca fibroplasia retrolenticular y en los
demés pacientes fibrosis pulmonar.

10.- En la serie presentada no se observa predominancia por algin

sexo, contrariamente a lo que reportan otros autores nacionales,
no existiendo una explicacién por dicho fenémeno.

11.- La mayoria de los pacientes en esta serie, como la de otros

investigadores demuestra la alta incidencia de la NCG en el
primer afio (67.86 por ciento) con disminucién progresiva al
sumentar la edad del nific. Este hecho es explicable por la
menor susceptibilidad a las enfermedades gastrointestinales y
pulmonares en nifios mayores.

'

12.- La Localizacién anatémica mas frecuente de 1la NCG en el

presente trabajo es el colon en el 85.71 por ciento le sigue el
intestino delgado con el 28.57 por ciento de los casos. haciendo
el 85.71 por ciento del compromiso intestinal. La variedad
gastrica pura es poco frecuente y (nicamente se presentd en el
3.55 por ciento.
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VL.- CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Se estudjaron 28 casos de neumatosis cistoides gastrointestinal
en nifios de hasta 10 afos de edad, en el Departamento de
Anatomia Patolégica “Dr. Carlos Martinez Duran”, del Hospital
General “San Juan De Dios” de Guatemala, En el periodo
comprendido de enero de 1968 a julio de 1976.

La neumatosis cistoides gastrointestinal es una enfermedad
caracterizada por la formacion de milltiples quistes de
contenido gaseoso, sésiles o pedunculados, aislados o dispuestos
en racimos que afectan porciones variables del’
tractogastrointestinal.

La NCG se presenta en dos variedades:

1.- Primaria:: cuando no se asocia a otra enfermedad

predisponente.
2.- Secundaria: cuando es asociada a otra enfermedad.

La variedad primaria de la NCG es propia del adulto,
asintomética, y con tendencia a la resolucion expontanea;
mientras que la NCG de tipo secundaria se presenta en los nifios
como una complicacién de otras enfermedades principalmente
gastrointestinales y pulmonares.

Existen varias teorias que tratan de explicar la Etiopatogeniade
la enfermedad. Ninguna de ellas explica satisfactoriamente
todos los casos. Trastornos en el tfansito gastrointestinal,
isquemia de la mucosa, proliferacion bacteriana, aumento de la
presién - intraluminal y dificultad respiratoria son factores
presentes en todos los pacientes que presentan NCG.
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TABLA No. 1

NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL

- PRINCIPALES CAUSAS PREDISPONENTES

1.- Causas Gastrointestinales:

i.-

Obstrucciéon y/o estenosis
a- [Estenosis Pilorica

b-  Atresia

¢c- Invaginacién
d- Vélvulos

e- Ileo
Isquemia

a- Enterocolitis necrotizante
b-  Trastornos vasculares
c-  Agentes corrosivos

Inflamacion

a- Gastroenterocolitis

b- Diverticulitis

¢- Enfermedad de Crohn
d- Peritonitis

TRAUMA

a- Perforacion traumética
b-  Cirugia
c- Endoscopia, biopsias
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13.-

14.-

15.-

16.-

17.-

18.-

19.-

20.-

En el aduito los quistes son predominantemente subserosos y en
el nifio son mds frecuentes en la submucosa. En la serie
presentada se comprobd en el 85.71 por ciento que los quistes
gaseosos se localizan en la submucosa, en el 3.57 en la subserosa
y en ambas capas en el 10.71 por ciento. '

Las enfermedades asociadas mas frecuentemente a la neumatosis
cistoides gastrointestinal en el trabajo fueron: la desnutricion, la

‘bronconeumonia y la gastroenterocolitis en el 75,62 cifra

similar a la de otros autores. Es de importancia hacer notar la
presencia de ulceras géstricas agudas en el 8.11 por ciento
asociada a la NCG, '

La neumatosis cistoides gastrointestinal en los casos de esta serie
no fueron diagnosticados en vida.

Debe de sospecharse la neumatosis cistoides gastrointestinal en
pacientes que presentan trastornos abdominales de origen
gastrointestinal o pulmonares asociados a la desnutricién, a la
prematurez y septicemia y considerarios de alto riesgo.

Dar la importancia que merece esta entidad para beneficio de
los pacientes que la presentan y asi evitarle complicaciones
mayores,

Que cuando se sospecha clinicamente esta patologia, se utilice.
el examen radiogrifico y si es posible el endoscopico; para
establecer un diagnéstico preciso, para evitarle asi
intervenciones quirirgicas innecesarias. »

A todo paciente que se le diagnostique neumatosis cistoides
gastrointestinal, establecerle su tratamiento de sostén y su
oxigenoterapia de acuerdo al tipo de paciente que se trate y
vigilarlo estrechamente.

Para mejorar el diagnéstico y el tratamiento de los pacientes con
NCG, es necesario tener siempre en mente esta posibilidad
diagnéstica.
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TABLA No. 2.

COMPARACION DE LOS DIFERENTES TIPOS DE
NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINALES

PRIMARIA SECUNDARIA
RELATIVAMENTE
FRECUENCIA POCO FRECUENTE FRECUENTE

Edad en que se presenta

Sexo

Localizacién en el tubo
Gastrointestinal

Capa que envuelve

Entidades asociadas

Sintomatologia

Tratamiengo

Pronédstico

Principalmente en
adultos

Ambos

principalmente
Ileon

Submucosa

Ninguna

Generalmente
Asintomatica

Ninguno

Bueno
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niiios y adultos

~ Ambos

Ambos intestinos
raramente estomago

En nifios princi-
palmente submucosa
v en adultos subserosa

Principalmente Gas-
trointestinales y
pulmonares

Depende de la Enti-
dad predisponente.

A la entidad predis-
ponente, mas Oxi-

geno

Variable

II.- CAUSAS EXTRA GASTROINTESTINALES

i-
2.
3-
4-

Enfermedades pulmonares cronicas y agudas
Enfermedades de la colagena

Trastornos metabolicos

Otros
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CUADRO No. 2

NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL
EN EL NIRO: 28 CASOS

HOSPITAL GENERAL “SAN JUAN DE DIOS”

L.OCALIZACION HISTOLOGICA DE LA LESION

CUADRO No. 1

NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL

EN EL NINO: 28 CASOS

HOSPITAL GENERAL “SAN JUAN DE DIOS”

LOCALIZACION No. PORCENTAJE
Submucosa | 24 856.72
Subserosa 1 3.567
Submucosa y Subserosa 3 10.71

' TOTALES | 28 100.00
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INCIDENCIA POR EDADES .
EDAD No.DE CASOS PORCENTAJE

Menores de 1 mes 6 21.43
1— 11 meses 13 46.43
1— 5 afios 8 28.57
5 —10 afios 1 3.57
TOTALES 28 100.00
Sexo Masculino 15 53.57
Sexo Femenino 13 46.43
28 100.00




CUADRO No. 4

NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL
EN EY NINO: 28 CASOS

HOSPITAL GENERAL “SAN JUAN DE DIOS”

LOCALIZACION ANATOMICA
LOCALIZACION No. de Casos Porcentaje
Colon 10 35.72
Intestino Delgado y Colon 8 28.57
Intestino Delgado 6 21.43
Estémago e Intestino Delgado 2 7.14
Estomago y ambos intestinos 1 3.57
Estémago 1 3.57
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CUADRO No. 3
NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL
EN EL NINO: 28 CASOS

HOSPITAL GENERAL “SAN JUAN DE DIOS”
PROCESOS PATOLOGICOS ASOCIADOS

Enfermedades No. de Casos Porcentaje
Desnutricion 20 27.03
Bronconeumonia 16 21.62
Gastroenterocolitis Aguda 11 14.87
Enterocolitis Aguda Necrotizante 9 12.16
Ulceras Gastricas Agudas 6 811
Atelectasia Pulmonar 3 4.06
Perforaciéon Intestinal 2 2.70
Abscesos Subcutaneos 2 2.70
Estenosis del Colon 1 1.35
Atresia de vias biliares 1 1.35
Hepatitis Neonatal 1 1.35
Meningitis Purulenta 1 1.35
Tuberculosis miliar 1 1.35

TOTALES 74 100.00
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CUADRO No. b
NEUMATOSIS CISTOIDES GASTROINTESTINAL
EN EL NINO: 28 CASOS
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