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Resumen

La neumatosis quistica intestinal es una enferme-
dad rara caracterizada por la presencia de quistes lle-
nos de gas en la submucosa o subserosa del tracto
intestinal. Generalmente va acompariada de enferme-
dades sistémicas o se encuentra relacionada con la
toma de farmacos o traumatismos. Se presentan 2
casos de neumatosis quistica intestinal asociada a
neumopetritoneo y se discuten los aspectos genera-
les y el manejo de esta enfermedad.
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PNEUMOPERITONEUM DUE TO PNEUMATOSIS
CYSTOIDES INTESTINALIS

Pneumatosis cystoides intestinalis is a rare condi-
tion characterized by the accumulation of submuco-
sal or subserosal gas-filled lesions in the gastroin-
testinal tract. It is usually associated with systemic
diseases or the administration of certain drugs. It can
also occur after an injury. We report 2 cases of pneu-
matosis cystoides intestinalis with free intraperitone-
al air and discuss some general aspects of this disor-
der and its management.
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Introduccion

La neumatosis quistica intestinal (NQI) es una enfer-
medad muy rara, de etiologia desconocida, que se define
como la presencia de quistes subserosos o submucosos
llenos de gas que pueden estar localizados en todo el
tracto digestivo, y es més frecuente en el intestino delga-
do y el colon. La localizacién extraintestinal es poco co-
man.

Casos clinicos

Caso 1

Un varén de 81 afos acudié a urgencias por dolor en hipogastrio y
estrefiimiento de 3 dias de evolucién. No presentaba nduseas ni vomi-
tos. Tampoco presentaba fiebre ni sindrome miccional. Referia episo-
dios de diarrea-estrefimiento desde hacia 3 meses aproximadamente.
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Entre sus antecedentes personales destacaban una intervencion por
fractura de la cabeza del fémur derecho, enfermedad de Alzheimer, en-
fermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), cardiopatia isquémica,
neoplasia de prostata con metéstasis en la pelvis en tratamiento con
corticoides y analgésicos opiaceos. En la exploracion se aprecié un ab-
domen blando, depresible, doloroso de forma difusa. No se palpan ma-
sas ni empastamientos y no habia signos de peritonismo (Blumberg ne-
gativo). En cuanto a las exploraciones complementarias, el paciente
estaba afebril. Los datos de la analitica fueron: hematocrito 44%, hemo-
globina 14,8 g/dl, leucocitos 6.400 pl, neutréfilos 77,8%, urea 77 mg/d|,
creatinina 1,2 mg/dl, sodio 135 mEg/l y potasio 3,9 mEq/I. La radiografia
simple (fig. 1) y la tomografia computarizada (TC) abdominal pusieron
de manifiesto un neumoperitoneo junto con una dilataciéon generalizada
de las asas de intestino delgado y el colon, con aire intraparietal, ade-
mas de metastasis osteoblasticas en la pelvis. Ante la sospecha de is-
guemia mesentérica masiva, y dado el mal estado general del paciente,
se decide realizar tratamiento conservador y paliativo con fluidoterapia,
analgesia y reposo intestinal. La evolucion del paciente fue sorprenden-
temente favorable, y fue dado de alta asintomatico a los 20 dias de su
ingreso en el hospital.

Caso 2

Una mujer de 80 afos acudié a urgencias por dolor y distension ab-
dominal acompariados de pérdida de peso. Estaba en estudio por el
Servicio de Medicina Digestiva por diarreas de varios afios de evolucion
(sospecha de enfermedad de Crohn frente a linfoma intestinal). En la
exploracién el abdomen estaba distendido y era doloroso a la palpacion
de forma difusa, sin signos de peritonismo. En cuanto a las exploracio-
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Fig. 1. Radiografia de abdomen en la que se aprecia el aire intra-
parietal en el hipocondrio derecho y metastasis en la pelvis.

nes complementarias, en la analitica de sangre sélo destacaba una
anemia normocitica y el resto era normal. La radiografia y la TC abdo-
minales (fig. 2) revelaron un neumoperitoneo mas la dilatacién de las
asas de intestino delgado con aire intramural. Ante estos hallazgos se
decidié practicar una laparotomia urgente, con el hallazgo de una neu-
matosis de todo el intestino delgado y diverticulos en el sigma sin perfo-
racion aparente. No habia liquido libre en la cavidad abdominal y el res-
to de visceras eran normales. La evolucion de la paciente fue favorable
y recibié el alta hospitalaria a los 8 dias de la intervencion.

Discusion

La NQI es citada por Hunter, Jenner y Duvernoy en el
siglo XVIII'y descrita en 1876 por Bang. En 1882, Mayer
le dio el nombre de neumatosis quistica intestinal, aun-
que ha recibido varias denominaciones’.

Es mas frecuente en el varon, con un rango de edad
entre los 25 y 60 afos, aunque también se ha descrito en
edades extremas, desde los 12 dias hasta los 81 afos?.
En el 15% de los casos, la causa es desconocida o
primaria’, pero en el 85% aparece acompafada de en-
fermedades sistémicas (secundaria), como isquemia
mesentérica*, obstruccién y seudoobstruccion intestinal,
diverticulosis, inflamacién o infeccion intestinal (enferme-
dad de Crohn, colitis ulcerosa, enterocolitis necrosante,
gastritis enfisematosa en la diabetes, tiflitis 0 enfermedad
ulcerosa péptica), enfermedad pulmonar (asma, EPOC,
fibrosis quistica), enfermedades vasculares del colageno
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Fig. 2. Tomografia computarizada abdominal en la que se visuali-
za un neumoperitoneo y concentraciones de aire en forma de bur-
bujas y lineales en el intestino delgado.

(esclerodermia, enfermedad mixta del tejido conectivo,
lupus eritematoso sistémico), etc. También esté relacio-
nada con la toma de farmacos (corticoides®, inmunode-
presores) y con los traumatismos (cirugia®, postendos-
copia).

Generalmente, la NQI primaria se limita a la submuco-
sa del colon izquierdo o al mesenterio, y a menudo su
distribucion es segmentaria. En cambio, en la secundaria
compromete a la subserosa y puede abarcar el estoma-
go, el intestino delgado y el colon derecho?

La patogenia es desconocida, pero hay diferentes teo-
rias que podrian explicarla’258:

— Teoria mecanica: se basa en que el gas intraluminal
es forzado a pasar a la pared intestinal después de que
ésta pierda su integridad, todo ello facilitado por una le-
sién de la mucosa que puede tener origen en Ulceras, ci-
rugia, biopsias, heridas traumaéticas o iatrogénicas, obs-
truccién, etc. Sin embargo, ésta no parece ser una teoria
que explique la patogenia de la enfermedad, dada la gran
cantidad de endoscopias y anastomosis que se realizan
sin que se produzca neumatosis.

— Teoria pulmonar: pacientes con asma, EPOC o venti-
lacién mecanica, debido al aumento de la presién intrato-
racica pueden presentar la rotura de los alvéolos que dan
paso al mediastino y disecan el retroperitoneo, alcanzan
el espacio perivascular y, a través del mesenterio, llegan
a la serosa intestinal. Todo ello resulta controvertido por
la gran cantidad de personas con ventilacién mecanica y
EPOC crénica que no desarrollan NQlI.

— Teoria quimica-dietética: la deficiencia de disacarida-
sas y el aumento en los valores de acido lactico por la
dieta pueden alterar el metabolismo de los hidratos de
carbono, lo que incrementa la fermentacion bacteriana
con la produccion de grandes volimenes de gas, aumen-
to de la presién intraluminal y difusién de gas a los teji-
dos, lo que favorece la formacion de quistes. Ademas, a
su vez, puede disminuir la absorcion normal de diéxido
de carbono, el cual es reabsorbido por los canales linfati-
cos y produce obstruccion, dilatacion y formacion de
quistes en esta zona.
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— Teoria bacteriana: actualmente se acepta la teoria de
que el gas intramural es de origen bacteriano, es decir,
que se produce una alteracién (inflamacién, obstruccién,
inmunodepresién) que favorece el crecimiento de bacte-
rias anaerobias (sobre todo Clostridium difficile y C. per-
fringens) y una posible pérdida de la integridad de la mu-
cosa intestinal, lo que lleva a la formacién de quistes. En
cuanto a la composicién de los quistes, mas del 50%
equivale a hidrégeno; en cambio, el gas intestinal normal
sélo tiene un 14% de éste. Los pacientes con NQI tienen
pruebas de aliento positivas para hidrégeno, 1o que a su
vez sugiere una actividad bacteriana aumentada. Esta
prueba se negativiza cuando se resuelven los quistes.
Ademéds, un gran porcentaje de pacientes mejora con
oxigeno hiperbarico y antibiéticos.

Cuando se hace un estudio anatomopatolégico, ma-
croscopicamente los quistes son suaves, de paredes del-
gadas, distribuidos de forma aislada o acumulados, pero
sin comunicarse entre si, con diferentes tamafos (de po-
cos milimetros a varios centimetros). Microscépicamente
son bullas recubiertas de mucosa o serosa intacta sin co-
municacién con la luz intestinal que podrian correspon-
der a vasos linfaticos que habrian sufrido dilataciones lo-
cales. En ocasiones se acompafan de una reaccién
granulomatosa con células gigantes multinucleadas.

La mayoria son asintomaticos, aunque puede haber
sintomas inespecificos, como molestias abdominales di-
fusas, diarrea o estrefiimiento, vémitos, flatulencia, dis-
tensién abdominal o sangrado rectal’262,

En la exploracién fisica no se obtiene hallazgos tipicos
de la enfermedad, pero puede haber timpanismo e inclu-
S0 palparse una masa crepitante en el abdomen.

El diagnostico es a veces complejo y dificil, ya que no
hay ningln signo ni sintoma patognoménico; sin embar-
go, se dispone de algunas pruebas para determinar su
presencia. La radiografia simple de abdomen y la TC ab-
dominal a menudo detectan formaciones quisticas llenas
de gas en la pared intestinal, que puede ser lineal o0 en
burbujas, o incluso una combinacién de los 2. En un 30%
de los casos hay neumoperitoneo asociado, el cual se
puede encontrar tanto en causas inocuas de neumatosis
como en otras que hacen peligrar la vida'2®. La colonos-
copia es quiza la exploracion complementaria que permi-
te sospechar el diagnostico con mayor certeza. Otras
pruebas Utiles son el enema opaco, la ecografia, la sono-
endoscopia y la puncion del quiste con aguja (estas 2 dl-
timas son probablemente las 2 técnicas de referencia
para establecer el diagnostico). La presencia de aire en
la pared intestinal es un signo radiografico que puede
acompanar a un gran nimero de entidades patoldgicas.
La mayoria de los radi6logos, cuando observan neumato-
sis, piensan en una lesidn vascular grave en el intestino,
lo que se justifica porque una parte significativa de los
casos con neumatosis presentan una enfermedad intesti-
nal isquémica®. El hallazgo de neumatosis en la TC no
siempre indica un infarto transmural del intestino; sin em-
bargo, la presencia de gas en la vena porta es indicativa
y precisa una intervencién quirirgica urgente. La isque-
mia produce los 2 cambios necesarios para la neumato-
sis: pérdida de integridad de la mucosa y una disminu-
cién en la concentracion de oxigeno.
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Los factores implicados en la aparicién de neumatosis
del paciente del caso 1 fueron la enfermedad pulmonar,
la toma de corticoides y la isquemia mesentérica no oclu-
siva que probablemente padecié el enfermo.

En la EPOC, se cree que el desarrollo de la neumato-
sis es una combinacién de bajas concentraciones de oxi-
geno por la enfermedad pulmonar y los corticoides u
otros medicamentos que pueda estar tomando, los cua-
les destruyen las placas de Peyer y reducen la resisten-
cia a la infeccién.

Se observa también neumatosis como complicacion de
la leucemia, el linfoma, el sida y los tratamientos inmuno-
depresores.

Se sabe que se desarrolla neumatosis en pacientes
con enfermedades vasculares del colageno y se debe a
que estos pacientes a menudo toman corticoides y con
frecuencia presentan enfermedades pulmonares subya-
centes®.

El diagnostico diferencial incluye tumores intramurales,
seudopolipos, poliposis coli, linfoma, lipoma intramural y
enfermedad inflamatoria intestinal®.

Creemos que el tratamiento de la NQI debe ser total-
mente individualizado segun la situacion clinica del pa-
ciente. El manejo de esta enfermedad debe ir dirigido so-
bre todo al tratamiento de la enfermedad de base
coexistente. Nuestra actitud ante la deteccion en las prue-
bas radiolégicas de una neumatosis asociada a neumo-
peritoneo serd expectante en los casos con sintomatolo-
gia leve y, fundamentalmente, cuando en la exploracion
abdominal no haya signos de irritacién peritoneal ni de
toxemia en el paciente. Sélo en el caso que se produzcan
complicaciones (vélvulo, obstruccion intestinal, hemorra-
gia y perforacién), cuando la sintomatologia no ceda o
aumente, y ante ciertos hallazgos en las pruebas radiol6-
gicas (gas en vena porta), se indicara tratamiento quirdr-
gico.

Se han descrito en la bibliografia varias formas de tera-
pia utilizadas, entre ellas'2#1%: descompresién nasogas-
trica, oxigeno hiperbarico, antibidticos (metronidazol y
ampicilina) y escleroterapia. El tratamiento quirirgico
serd necesario cuando los sintomas no ceden con trata-
miento conservador o cuando se produzca una complica-
cion. Para la forma secundaria, el tratamiento se dirige
principalmente hacia la enfermedad de base.
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