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La malrotacioén intestinal con su propension al vélvulo representa un
desafio diagnéstico en pacientes pedidtricos. El diagndstico precoz es
de suma importancia para conseguir un buen resultado. En este articulo
se revisan e ilustran los hallazgos radiol6gicos de la malrotacién y el
vélvulo de intestino medio en la infancia y adolescencia, y se discuten
la embriologia, la presentacion clinica, el manejo radioldgico y la evo-
lucién de este proceso. El diagndstico de malrotacién y vélvulo debe
tenerse en cuenta siempre que se evaliie a un lactante o nifilo con vomi-
tos y dolor abdominal, particularmente si los vémitos son biliosos. Un
transito baritado generalmente dara el diagndstico. La ecografia es
muy util, si bien no es suficientemente segura para excluir el diagndsti-
co. Sin embargo, el «signo del remolino» es un signo altamente sensi-
ble para el diagnéstico del vélvulo de intestino medio. El radiélogo
siempre debe tener presente que esta complicacién puede ocurrir a
cualquier edad.
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Embryologic, Clinical, and
Radiological Aspects of Intestinal
Malrotation

Intestinal malrotation with its propensity to volvulus represents a
diagnostic challenge in pediatric patients. Early diagnosis is of extreme
importance for achieving a good outcome. This article reviews and
illustrates the radiologic findings for malrotation and volvulus of the
small bowel in childhood and adolescence. The embryology, clinical
presentation, radiologic management, and evolution of this process are
discussed. The diagnosis of malrotation and volvulus should be consi-
dered whenever a nursing baby or child presents with vomiting and ab-
dominal pain, especially if the vomit is bilious. A barium follow-th-
rough usually provides the diagnosis. Ultrasound is very useful, alt-
hough it cannot safely rule out the diagnosis. However, the
“whirlpool sign” is a highly sensitive sign for the diagnosis of small
bowel volvulus. The radiologist needs to bear in mind that this compli-
cation can occur at any age.

Key words: small bowel, intestinal malrotation, children, ultrasound,
computed tomography

L a malrotacion intestinal puede definirse como el fallo en la
rotacién y fijacién normales del intestino medio durante el
desarrollo fetal. Se trata de un término amplio que abarca una
gran variedad de anomalias de la rotacion y fijacién intestinales
en cuyo diagnéstico el radiélogo juega un papel fundamental y
que a menudo representa un desafio diagndstico por la amplia
variedad de formas de presentacion clinica y radioldgica. La
misma alteracién puede permanecer asintomadtica toda la vida o
producir un abdomen agudo que acabe con la vida del paciente
si no se diagnostica y trata ripidamente.

Para entender la malrotacion es necesario conocer el desarro-
1lo embriolégico normal del intestino. El tubo digestivo en el de-
sarrollo fetal comienza siendo un tubo corto y recto (fig. 1A). El
proceso por el cual este tubo se elonga y asume su disposicién
ordenada y estable en la cavidad peritoneal es muy complejo y
se conoce como rotacién y fijacion intestinales. Segun la des-
cripcién cldsica de Snyder y Chaffin!, el intestino medio primiti-
vo, recto y en la linea media, pronto se dividide en dos partes por

Correspondencia:

TERESA BERROCAL. Seccién de Radiologia Pedidtrica. Hospital Universi-
tario La Paz. Paseo de la Castellana, 261. 28046 Madrid. Espaiia.
tberrocal.hulp @salud.madrid.org

Recibido: 7-11-05

Aceptado: 15-VI-05

el eje de la arteria mesentérica superior (AMS). La parte proxi-
mal, prearterial, futura asa duodenoyeyunal, se localiza por enci-
ma y anterior a la AMS. La parte distal, postarterial o asa ceco-
colica se localiza posterior e inferior a la AMS. Esta parte dard
lugar al ileon distal, al colon derecho y a los dos tercios proxi-
males del transverso>® (fig. 1B). El intestino medio crece despro-
porcionadamente respecto al embrién y en la sexta semana se
hernia en forma de U en el cordon umbilical. El intestino hernia-
do comienza el proceso de rotacién dentro del cordén umbilical.
Las dos asas rotan independientemente en sentido contrario a las
agujas del reloj sobre el eje de la AMS. El modelo de la cuerda
girando sobre un tubo rigido que seria la AMS (fig. 2) ayuda a
comprender mejor el proceso. Inicialmente, el asa duodenoyeyu-
nal o superior rota 90° a la derecha y el asa distal también rota
90° para quedar ambos en el plano horizontal (fig. 2B). A conti-
nuacion rotan otros 90°, de forma que el asa duodenoyeyunal se
localiza posterior e inferior a la AMS vy el asa cecocdlica supe-
rior (fig. 2C). En la décima semana de gestacion el intestino re-
gresa a la cavidad abdominal. El asa proximal regresa primero y
gira otros 90° en sentido contrario a las agujas del reloj para que-
dar situada a la izquierda de la AMS. Estos 270° de rotacién to-
tal dejan la segunda porcién del duodeno a la derecha de la arte-
ria, la tercera porcion posterior a la arteria y la unién duodenoye-
yunal a la izquierda y posterior a la arteria (fig. 2D). Por su
parte, el asa distal o cecocélica regresa al abdomen a continua-
cién y rota otros 90° en sentido contrario a las agujas del reloj y
por delante de la AMS para adoptar su caracteristica forma de
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marco, con el ciego en el cuadrante inferior derecho y el colon
transverso anterior a la AMS.

Una vez que el proceso de rotacion se ha completado comienza
la fijacién y estabilizacion del intestino en su posicién final por el
mesenterio. La segunda, tercera y cuarta porciones del duodeno se
fijan al retroperitoneo. El ligamento de Treitz fija la unién duode-
noyeyunal, el colon ascendente y descendente se fijan directamen-
te al retroperitoneo tras reabsorberse su meso y el intestino delga-
do se fija por un amplio mesenterio que se extiende desde la unién

Asa duodeno
yeyunal

AMS

Asa B
cecocolica

A

Asa duodeno

Fig. 1.—Desarrollo embrioldgico normal del intestino. A) El tubo
digestivo en el desarrollo fetal comienza siendo un tubo corto y recto
con tres partes: el intestino proximal, el medio y el distal. B) En un
estadio posterior el tubo digestivo se elonga y se divide en dos partes
por el eje de la arteria mesentérica superior.

duodenoyeyunal a la valvula ileocecal. Aunque no queda adherido
a la pared abdominal posterior, la amplia base del mesenterio nor-
mal lo estabiliza en su posicién y previene el volvulo®>.

ANOMALIAS DE ROTACION

La interrupcién o alteracién del desarrollo embrioldgico del
intestino medio puede suceder en cualquiera de las fases previa-

Fig. 2—Modelo de la cuerda de la rotacién intestinal. A) La parte superior por encima de la arteria mesentérica superior (AMS) corresponde a la

futura asa duodenoyeyunal y la parte inferior a la futura asa cecocélica. B) La cuerda ha rotado 90° en sentido contrario a las agujas del reloj (un

cuarto de una vuelta completa). Nétese la orientacién de las dos asas respecto a la AMS. C) Situacién de la cuerda después de rotar otros 90° an-

tihorarios. D) Situacion tras realizarse una tltima rotacion de 90° (tres cuartos de vuelta completa). Las flechas indican la situacién final del asa
cecocdlica. (Modificado de la referencia 1).
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Fig. 3.—Esquemas que ilustran diferentes tipos de malrotacién intestinal. A) No rotacién. B) Rotacién incompleta. C) Rotacién inversa.

mente descritas con consecuencias variables en funcién del mo-
mento en que se produzca. Para una mejor comprensién de las
anomalias de rotacion y fijacion, es conveniente agruparlas se-
gin el estadio del desarrollo durante el que pueden
producirse®’:

— No rotacion. Sucede cuando el intestino medio regresa a la
cavidad abdominal sin haber rotado mds que los primeros 90°, es
decir, regresa sin haber rotado mds alld del plano horizontal. El
segmento prearterial se localiza a la derecha de la AMS en este
estadio de rotacidn, y regresa a la cavidad abdominal en esa po-
sicién para permanecer en el lado derecho del abdomen, y el
segmento postarterial (futuro ileon distal y mitad derecha del co-
lon) regresa al lado izquierdo. Por tanto, en la no rotacién el in-
testino delgado se sitda a la derecha del abdomen y el colon y
ciego a la izquierda, y el ileon distal cruza la linea media de de-
recha a izquierda para alcanzar el ciego (fig. 3A).

— Rotacion incompleta. La rotacion incompleta representa un
fallo que se produce durante la rotacion final de 180° antihoraria
del intestino delgado o la rotacién final de 180° antihoraria del
colon. El intestino ocupa una posicién intermedia entre la no ro-
tacion y la disposicién posnatal normal (fig. 3B). Cualquiera de
las variedades aqui representadas constituye una rotacién incom-
pletad.

— Rotacion inversa. Se produce cuando la porcion postarterial
o caudal del intestino medio regresa al abdomen primero, en lu-
gar de hacerlo antes la porcién prearterial. Entonces el ciego co-
mienza la migracién y cruza hacia la derecha por detrds de la
AMS. Esta inversién de la migracién imposibilita la rotacién
normal en sentido contrario a las agujas del reloj del asa proxi-
mal y obliga al asa a rotar en el sentido de las agujas del reloj.
De esta forma el duodeno cruza hacia la izquierda por delante de
la AMS en lugar de por detrds, y el colon va por detrds de la ar-
teria en vez de por delante. Por tanto, en la rotacién inversa el
duodeno estarfa por delante, luego la AMS y por detrds de ésta el
colon transverso (fig. 3C)%%.

Sin embargo, y a pesar de lo complejas que puedan llegar a
ser estas anomalias, la malposicion intestinal por si misma gene-
ralmente no causa problemas. Esta malposicién, sin embargo,

habitualmente se acompaifia de malfijacién intestinal, combina-
cién que puede tener consecuencias catastréficas®*°. Cuando la
unién duodenoyeyunal y la unién ileocecal, que son los puntos
normales de fijacion del mesenterio, no estdn en su localizacién
habitual como sucede en el paciente malrotado en cualquiera de
sus variantes, el mesenterio suele tener una base estrecha, practi-
camente un pediculo (fig. 4). Dado que todo el yeyuno y el ileon
estdn sujetos a este estrecho pediculo, existe una predisposicion
a la torsion del intestino alrededor de éste, torsién que produce
compresion extrinseca del intestino, obstruccién en la base del
pediculo y, si la torsidn persiste, oclusion de los vasos mesentéri-
cos, necrosis intestinal y muerte del paciente si se deja a su libre
evolucion. Esta torsion del intestino mal fijado alrededor de su
corto mesenterio se conoce como voélvulo de intestino medio,
que es la consecuencia mds importante y catastréfica de la mal-
rotacién intestinal®!! (fig. 5).

Otras consecuencias de la malfijacion intestinal son las bandas
peritoneales o bandas de Ladd y las hernias internas. Las bandas
de Ladd son cuerdas de tejido fibroso peritoneal que representan

Malrotacion

Situacién normal

Fig. 4 —Fijacién intestinal. A) Esquema que muestra la amplia base

de fijacion del intestino en la rotacién normal (linea de puntos). B) Es-

quema que muestra la estrecha base de fijacion del intestino malrotado
(linea de puntos). C: ciego; T: ligamento de Treitz.
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Fig. 5.—Esquema que ilustra el mecanismo de produccién del vélvulo

de intestino medio. El estrecho pediculo de mesenterio que fija el in-

testino en la malrotacion. (A y B) puede conducir al vélvulo (C). (Mo-
dificado de la referencia 3.)

intentos de compensar la inadecuada fijacién mesentérica. Estas
bandas de Ladd se extienden generalmente desde el ciego mal
posicionado de un lado a otro a través del duodeno para fijarse al
higado, al peritoneo posterior o a la pared abdominal, y contribu-
yen a la obstruccién duodenal (fig. 6)*¢7. Las hernias internas re-
presentan a menudo un fallo de la fijacién intestinal'? y se produ-
cen cuando el intestino delgado pasa a través del mesenterio del
intestino medio durante el retorno del intestino al abdomen. El
resultado es la formacién de un saco herniario interno'®. Pueden
permanecer asintomadticas largo tiempo o presentarse repentina-
mente con una obstruccién aguda y compromiso potencial del
intestino!>!4,

La compleja clasificacion de la malrotacion en subtipos, aun-
que tiene gran interés académico, en realidad es de poca utilidad
clinica, y esto es asi porque es un trastorno de tan alto riesgo pa-
ra el paciente pedidtrico que cualquier variedad de malrotacién
vista en un estudio de imagen que se realiza a un nifio con sinto-
mas abdominales debe asumirse como la causa de los sintomas,
salvo otras razones de peso para creer lo contrario. Es decir, en
un paciente sintomadtico, cualquier patrén de rotacion intestinal
distinto del normal debe asumirse como la causa de los sintomas
y actuar en consecuencia.

Fig. 6.—Esquema ilustrativo de las bandas de Ladd. A) Las bandas se

extienden desde el ciego al cuadrante superior derecho del abdomen,

pasan por delante y ocluye parcialmente el duodeno. B) Las bandas se

extienden desde el colon ascendente al cuadrante superior derecho.
(Modificado de la referencia 28.)

PRESENTACION CLINICA

La malrotacién intestinal en si misma es asintomatica y as{
puede permanecer toda la vida. Los sintomas derivan de la
torsion o volvulacién del intestino alrededor del estrecho pe-
diculo de mesenterio que le fija. Por tanto, los sintomas son
los del vélvulo de intestino medio, es decir, sintomas de obs-
truccidn intestinal. Hay que tener en cuenta que la volvulacion
puede ser intermitente y, por tanto, también la obstruccion in-
testinal.

Los sintomas pueden aparecer a cualquier edad, aunque la ma-
yoria de las malrotaciones sintomaticas se presentan durante el
primer mes de vida, especialmente durante la primera
semana'>'°, La clésica forma de presentacién en el periodo neo-
natal son los vomitos biliosos, es decir, sintomas de obstruccion
intestinal'®!”. Los vémitos son biliosos porque la obstruccién es
distal a la ampolla de Vater. El diagndstico precoz es tan impor-
tante para que no se vea comprometida la vida del paciente que
en cualquier neonato que ha sido normal los primeros dias de vi-
da y comienza con vémitos biliosos, lo primero que debe descar-
tarse es un volvulo de intestino medio. Esto no significa que lo
tenga, ya que sélo en una minoria de neonatos con vémitos bilio-
sos puede demostrarse una causa organica. Sin embargo, la ex-
ploracién radioldgica en estos pacientes es mandatoria para ex-
cluir malrotacién con vélvulo!”".

En muchos pacientes la malrotacién se manifiesta fuera del
periodo neonatal, durante la infancia o adolescencia. En general,
mads alld del periodo neonatal se presenta de una forma mas ano-
dina e insidiosa con dolor abdominal crénico o recurrente, vomi-
tos intermitentes, retraso ponderoestatural, diarrea y malabsor-
cién®?!, Esta sintomatologia tan inespecifica hace que el diag-
ndstico a veces se retrase mucho. En la serie de Spigland et al??,
el retraso medio en el diagndstico de la malrotacion fue de 1,7
afios. Debe tenerse siempre presente que aunque el vélvulo de
intestino medio es mds frecuente en lactantes, puede ocurrir a
cualquier edad®.

La malrotacién intestinal en el adulto frecuentemente es asin-
tomdtica y se diagnostica de una forma casual en el curso de una
exploracion radioldgica realizada por otra causa. Sin embargo,
no es raro que estos pacientes con diagnéstico casual al historiar-
se adecuadamente refieran sintomas crénicos con historia de epi-
sodios de dolor agudo, vémitos ciclicos durante afios e incluso
muchos se etiquetan de trastornos psicoldgicos?*. Un elevado
porcentaje de estos adultos jovenes, o incluso adultos, tiene evi-
dencia clinica de malnutricién porque el vélvulo crénico inter-
mitente puede alterar los drenajes venoso y linfatico del intestino
y producir malabsorcién®2, Tal como resaltan Pickard y Bha-
11a”’, no deben trivializarse nunca estos hallazgos casuales por-
que pueden salvarle la vida al paciente ya que el vélvulo puede
presentarse a cualquier edad.

MANEJO RADIOLOGICO
Placa simple

Los estudios de imagen son la fuente de informacién mas im-
portante para el clinico, sin embargo la decision de realizar una u
otra prueba debe sopesarse cuidadosamente para evitar molestias
al paciente, exposicién innecesaria a la radiacién o retraso en la
correccion quirdrgica. Ante cualquier paciente sintomatico siem-
pre debe comenzarse por una placa simple de abdomen en decu-
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bito supino y bipedestacién o, en su lugar, una en dectibito con
rayo horizontal'”?. Los hallazgos de esta placa pueden ser muy
variables y la placa simple en general nunca sugiere el diagnosti-
co; sin embargo, ayuda a excluir otras etiologias y sirve de guia
para otras exploraciones. En funcién del patrén de gas de esta
placa actuaremos de una u otra manera.

En un neonato con vémitos biliosos, si la placa muestra signos
de obstruccion duodenal completa, el paciente debe ser interve-
nido inmediatamente sin perder mds tiempo en otros estudios de
imagen'8. La obstruccién duodenal completa afortunadamente se
diagnostica con facilidad en la placa simple porque presenta la
tipica imagen de la «doble burbuja» (fig. 7), la burbuja mayor,
que se localiza a la izquierda, corresponde al estémago y la me-
nor, que se localiza a la derecha, corresponde al duodeno; gene-
ralmente existe una ausencia total de gas distal a las dos burbu-
jas. Estos pacientes se deben operar inmediatamente y es el ciru-
jano quien nos dird la causa de esa obstruccién completa®®=°. La
imagen en la placa simple es indistinguible de otras causas de
obstrucciéon duodenal (atresia duodenal, pancreas anular), siem-
pre aparece una doble burbuja, pero como todas estas causas son
quirtrgicas no debemos demorar el tratamiento'®*. Un trdnsito
baritado superior nunca proporciona mas informacién que el aire
y existe riesgo de vomitos y aspiracion de bario. A veces los v6-
mitos continuos pueden producir una ausencia total de aire en el
abdomen. En estos casos es muy recomendable inyectar aire a
través de una sonda nasogdstrica, es decir, hacer un trdnsito
aéreo. El aire inyectado confirmard el diagnéstico que demostra-
rd la doble burbuja y el paciente debera ir al quir6fano direc-
tamente’'33,

Afortunadamente esta forma de presentarse no es la habitual.
Mas frecuentemente se presenta como una obstruccion duodenal
incompleta, es decir, un estémago y un duodeno distendidos con
algo de gas en el resto del abdomen. Esta es la forma mds co-
mun de presentarse en la placa simple (fig. 8A). Un estémago y
un duodeno dilatados con escaso gas distal en un paciente con
vomitos biliosos que ha estado previamente normal son muy su-

Fig. 7.—Obstruccion duodenal completa neonatal. Placa simple de ab-
domen en dectibito que muestra una marcada dilatacién del estomago
y del duodeno con ausencia total de gas distal.

Fig. 8.—Diferentes formas de presentarse el vélvulo de intestino medio en la placa simple. A) Obstrucciéon duodenal incompleta. Nétese la disten-

sion del estomago y del duodeno y el escaso gas distal. B) Abdomen muy distendido con ausencia de aire intestinal en un paciente de 12 h de vida.

La cirugfa demostré un intestino estrangulado por un vélvulo de intestino medio. C) Se observan unas pocas asas dilatadas indicativas de obstruc-
cién intestinal alta.
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gestivos de obstruccion duodenal aguda por vélvulo o bandas de
Ladd'7*. Ocasionalmente pueden verse asas de delgado mds o
menos distendidas y muy separadas unas de otras por el edema
de la pared o la ascitis, todo ello signos graves de isquemia in-
testinal. Un abdomen con muy poco gas asociado a distensién
abdominal importante, afortunadamente es una forma no comun
de presentacién que puede ser signo de un intestino estrangula-
do por un vélvulo® (fig. 8B). La aparicién de asas de delgado
dilatadas difusamente sugestivas de obstruccién del delgado,
afortunadamente es rara ya que presagia un prondstico muy po-
bre (fig. 8C). Incluso en casos muy extremos puede simular una
obstruccién baja que siempre suele derivar de un intestino gan-
grenado en una situacién muy avanzada en la que la oclusién
vascular interfiere con la reabsorcion del gas distal a la obstruc-
cién3+36,

Pero de todos, el patrén de gas intestinal mds comin en la
malrotacién es el normal. La placa simple muy frecuentemente
presenta un patrén de gas intestinal normal. La placa puede ser
completamente normal incluso en presencia de un vélvulo, por-
que los vomitos descomprimen el estdémago y el duodeno. Tam-
bién puede ser enteramente normal en las volvulaciones intermi-
tentes entre episodio y episodio de volvulacién!'”®. Esto puede
ser terrible para el paciente ya que una placa normal puede re-
trasar o incluso detener la investigacion radiolégica con conse-
cuencias nefastas para el paciente volvulado. De hecho, tal co-
mo afirman Berdon et al®®, cualquier lactante con vémitos bilio-
sos y placa de abdomen normal, la primera patologia a descartar
debe ser la malrotacién. Cualquier otra forma de presentacion

Fig. 9.—Vélvulo de intestino medio. A) Placa simple que muestra escaso gas intestinal en el
hemiabdomen derecho. B) Transito digestivo superior. Proyeccion anteroposterior que muestra la
caracteristica imagen «en sacacorchos» en el centro del abdomen. C) Proyeccion lateral que
muestra la imagen patognomonica en «espiral, sacacorchos o tirabuzén». D) Imagen quirtrgica
de un vélvulo de intestino medio.

que no implique obstruccién completa requiere mas estudios ra-
diolégicos.

Transito intestinal

La modalidad de imagen que se indica actualmente tras la pla-
ca simple es el trdnsito digestivo superior. Conviene enfatizar
que el ciego puede ser normal hasta en un 20-30% de los nifios
malrotados y, por tanto, el enema no debe ser nunca el primer
examen?®. El estudio se realiza generalmente con bario, excepto
en niflos con muy mal estado general en los que se sospeche que
el intestino pueda estar infartado y exista riesgo de perforacion.
En estos casos es aconsejable utilizar un contraste hidrosoluble
no i6nico'®. La cldsica imagen del vélvulo de intestino medio
es la imagen en «sacacorchos» o «tirabuzén» del duodeno distal
y yeyuno proximal en el centro del abdomen (fig. 9). El bario
pasa del estémago al duodeno y al yeyuno que adoptan la tipica
imagen en «sacarcochos», tanto en proyeccién anteroposterior
(AP) como lateral, y en la proyeccién lateral se observa ademas
la direccion hacia delante del duodeno distal (fig. 10)*.

Cuando existe obstruccion completa reciente se puede ver gas
distal en la placa y, sin embargo, el bario no consigue entrar en
las asas volvuladas y, por tanto, no puede demostrarse la imagen
en «sacacorchos» (fig. 11).

En ausencia de obstrucciéon duodenal o yeyuno en «tirabuzén»,
los hallazgos caracteristicos en el transito gastrointestinal superior
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Fig. 10.—Vélvulo de intestino medio. A y B) Transito superior que muestra la imagen en «sacacorchos» patognoménica del vélvulo.

A

B

Fig. 11.—Vélvulo de intestino medio. A y B) Transito digestivo superior, proyeccion anteroposterior (AP) y lateral que muestran obstruccién com-
pleta reciente. El bario esta retenido en el estomago y el duodeno (flecha) y no consigue entrar en las asas volvuladas y, por tanto, no puede
demostrarse la imagen en «sacacorchos». Nétese la existencia de gas distal.

son: a) posicién anormal de la unién duodenoyeyunal (fig. 12); b)
discrepancia en el calibre del duodeno proximal a la obstruccién y
la parte mds distal, generalmente entre la segunda y la tercera por-
ciones (debida a obstruccién producida por las bandas de Ladd)

(fig. 13); ¢) configuracién en Z del duodeno distal y el yeyuno
proximal (fig. 14); d) localizacién del yeyuno proximal en la parte
derecha del abdomen. Este hallazgo por si solo no es indicativo de
malrotacion y debe ir acompaiiado de otros hallazgos®® (fig. 12).

19 Radiologia 2005;47(5):237-51 243



Berrocal T, et al. Aspectos embriolégicos, clinicos y radiolégicos de la malrotacién intestinal

Fig. 12.—Posicién anémala del dngulo de Treitz. A) El dngulo de
Treitz se encuentra superpuesto a la ap6fisis transversa derecha de una
vértebra dorsal (flecha). B) Angulo de Treitz en el hipocondrio
derecho (flecha). C) El angulo de Treitz se encuentra superpuesto a la
apofisis transversa izquierda de una vértebra dorsal (flecha). D) El
angulo de Treitz se encuentra en el hipocondrio derecho por encima
del canal pildrico (flecha).
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Fig. 13.—Bandas de Ladd. A y B) Transito digestivo que demuestra
dilatacién duodenal con obstruccién incompleta en un paciente
malrotado. La cirugia demostré que la obstruccién estaba producida
por unas bandas de Ladd.

JASHG

Fig. 14.—Malrotacién. A y B) Configuracién en Z del duodeno distal y el yeyuno proximal en un paciente asintomético.
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De todos estos hallazgos, el mds especifico de malrotacion es
la posicién anémala de la unién duodenoyeyunal. Como se ha
dicho antes, la anomalia realmente importante en la malrotacién
es la malfijacién del intestino. Esta malfijacion se deduce de la
malposicién de la uniéon duodenoyeyunal. Es crucial, por tanto,
que se defina claramente al principio la posicién del ligamento
de Treitz, que en condiciones normales estd a la izquierda de los
pediculos de la columna y a la altura del borde inferior del bulbo
duodenal o del piloro. Virtualmente todos los pacientes con mal-
rotacion tendran la unién duodenoyeyunal a la derecha o por de-
bajo de su posicion habitual (fig. 12). Es muy importante que se
vea bien la localizacion de estas porciones al principio de la ex-
ploracién porque cuando el contraste pasa mds alla del duodeno,
las asas del yeyuno proximal se superponen tanto en la proyec-
cién AP como en la lateral y comprometen severamente la valo-
racién del curso del duodeno. La posicién del duodeno debe do-
cumentarse tanto en proyecciéon PA como lateral®.

Una discrepancia entre el calibre de la primera y segunda
porciones duodenales y el resto del duodeno y yeyuno se produ-
ce habitualmente por las bandas de Ladd. En ocasiones se de-
muestra un estomago y duodeno dilatados por encima de la se-
gunda-tercera porciéon duodenal sin evidencia de v6lvulo. Estos
casos se producen generalmente por bandas de Ladd (fig. 13).
La localizacion de las asas de yeyuno e ileon proximal es muy
variable segtin el tipo de malrotacién. En todos los casos se de-
be continuar hasta realizar un transito intestinal completo para
intentar determinar el tipo de malrotacién que presenta el pa-
ciente (fig. 12).

En la mayoria de los casos, el trdnsito superior dard el diag-
nodstico de malrotacion. Sin embargo, hay casos en los que el es-
tudio no es definitivamente normal o patolégico. La malrotacion,
como ya se ha dicho, es un espectro muy variado de alteraciones
y ademds existen variantes de la normalidad que pueden simular
malrotacion (fig. 15). Long et al®® revisaron una serie de 69 mal-
rotaciones probadas quirdrgicamente y notaron que todos los fal-
sos positivos que hubo en su hospital se debieron a errores en el
reconocimiento de variantes normales. Strouse!” revisa las series
mds amplias publicadas, incluida la de Long et al, y resalta la
importancia del reconocimiento de variantes normales y de las
formas de malrotacién atipicas para evitar falsos diagnésticos,
tanto positivos como negativos.

Enema opaco

Histéricamente el enema era la primera prueba diagndstica
que se hacfa tras la placa simple cuando se sospechaba malrota-
cién. La razén para hacer un enema en vez de un trnsito supe-
rior era la creencia errénea de que el bario administrado por bo-
ca causaba aspiracién por los vomitos y podia convertir una obs-
truccién incompleta en completa®. En la actualidad, el enema ha
caido en desuso por buenas razones: de un 20 a un 30% de los
pacientes malrotados tienen un ciego normalmente posicionado.
Esto es posible porque el segmento duodenoyeyunal y el cecocé-
lico no rotan simultdneamente. La posicion normal de ciego no
excluye malrotacion®. Ademds, las variaciones normales de la
posicién y de la movilidad cecales son muy comunes y el limite
entre variantes normales y patolégicas estd mal definido. Apro-
ximadamente un 15% de los pacientes tienen un ciego moévil que
puede malinterpretarse por malrotacién*'. No obstante, en la ma-
yoria de los casos en los que el paciente puede esperar, el ciruja-
no suele querer conocer la posicion del ciego y lo habitual es re-
alizarlo, aunque nunca como primera prueba.

Fig. 15.—Variante normal. Duodeno en M en un paciente con rotacion
normal.

El enema puede ser de mucha utilidad en los casos en los que
el transito superior es dudoso. La demostracién de una posicién
cecal inequivocamente anormal en un paciente con trdnsito supe-
rior dudoso puede ser de gran ayuda para el diagnéstico de la en-
fermedad. De hecho en la mayoria de los pacientes el enema es
diagnéstico de malrotacién'’. Cuando se realiza un enema por
otra razén y se descubre un ciego mal posicionado, debe reali-
zarse siempre un estudio gastroduodenal para valorar la posicién
de la unién duodenoyeyunal*’. En el enema, el colon completo
puede estar mal posicionado (fig. 16A); sin embargo, con mads
frecuencia todo el colon tiene una posicién normal excepto el
ciego y el ascendente (fig. 16B). El ascendente aparece acortado
y el ciego termina por encima de la fosa iliaca. Muy frecuente-
mente este ciego alto se dirige transversalmente a la linea media
(fig. 17). Este ciego suele estar fijado en una posicion central por
las bandas de Ladd a diferencia del ciego mo6vil®!°.

Ecografia

La ecografia es hoy dia una técnica de gran utilidad en la de-
teccion precoz, tanto de la malrotacién como de su mayor com-
plicacién el vélvulo de intestino medio. Por su inocuidad, dis-
ponibilidad, rapidez y bajo coste es una técnica altamente reco-
mendable en el manejo rutinario de estos pacientes. De hecho,
ante todo paciente con vomitos biliosos, si en la placa simple no
se observa una obstruccién completa que exija reparacion inme-
diata, estd indicada la ecografia antes de dar bario, por varias ra-
zones: a) puede hacerse a pie de cuna y consume poco tiempo;
b) da informacién de lo que estd pasando fuera de las asas que
no lo vamos a ver con el bario; ¢) da informacién de lo que ocu-
rre mds alld de la obstruccién en las obstrucciones
completas®#4,
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A

B

Fig. 16.—Malrotacién. A) Enema opaco que muestra el colon completo mal posicionado con el ciego en el hipocondrio izquierdo (flecha).
B) Otro paciente. El colon tiene una posicién normal excepto el ciego y el ascendente C: ciego.

Fig. 17.—Malrotacién. El enema opaco muestra un colon ascendente
alto que se dirige transversalmente a la linea media; el ciego se en-
cuentra en el hipocondrio izquierdo (flecha).

El hallazgo ecografico sugestivo de malrotacion intestinal es
la inversién de la relacion normal de la AMS y la vena mesen-
térica superior (VMS). Normalmente, la VMS estd situada a la
derecha de la arteria (fig. 18A). En la malrotacién la vena se si-
tda frecuentemente a la izquierda de la arteria (fig. 18B) o rota
alrededor de ella***. Desafortunadamente, esta inversion se ha
encontrado también en pacientes con rotacion normal y algu-
nos pacientes malrotados tienen preservada la relacion arteria-
vena, por lo que no debe usarse como criterio definitivo si es
un hallazgo dnico*. Sin embargo, siempre que se observe este
hallazgo debe hacerse un transito para descartar malrotacion.
La ecografia es ttil también para diagnosticar el vélvulo de in-
testino medio. Los hallazgos ecogrificos caracteristicos del
vélvulo de intestino medio incluyen: a) una masa sélida en el
centro del abdomen correspondiente a las asas volvuladas sin
aire, con una apariencia en remolino de los vasos entrando y
dentro de la masa en el estudio Doppler (whirpool sign de los
anglosajones) (fig. 19); b) un duodeno distendido y lleno de li-
quido con terminacién en pico delante de la columna; c) liqui-
do libre peritoneal y asas intestinales edematosas en la derecha
del abdomen, y d) otros hallazgos descritos incluyen una AMS
truncada, una AMS hiperdindmica y pulsétil y una VMS distal
dilatada*’.

Tomografia computarizada

La tomografia computarizada (TC) no debe utilizarse como
técnica rutinaria en el manejo del paciente con sospecha de malro-
tacién en ningln caso, porque generalmente es posible llegar al
diagnéstico con otras técnicas de imagen que irradian menos y no
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precisan anestesia. Sin embargo, es muy necesario conocer los ha-
llazgos de la malrotacién en la TC porque muchas veces el diag-
néstico se hace de forma incidental en una exploracion realizada
por otra causa y el paciente se vera favorecido por este diagnosti-
co. La TC no sélo demuestra la malposicion intestinal vista en los
estudios con bario sino que ademds muestra otros hallazgos ex-
traintestinales asociados no evidentes en los estudios convencio-
nales. La ausencia del duodeno que cruza inferior a la AMS de
derecha a izquierda debe hacer sospechar malrotacién. Otro ha-
llazgo comun es la presencia de un proceso uncinado pancredtico
pequeiio o hipoplasico, que refleja una interferencia de la rotacion
normal del primordio pancredtico debido a la malrotacién del in-
testino™. Al igual que en la ecografia, la TC puede mostrar la dis-
posicién anémala de la AMS y de la VMS?’ (fig. 20), y en caso de
vélvulo el signo del remolino. Cuando existe compromiso vascu-
lar puede ser evidente la perfusién alterada del intestino>*°,
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Fig. 18.—Malposicion de los vasos mesentéricos en la ecografia.

A) Corte transversal en la arteria y vena mesentéricas superiores en un
paciente con rotacion intestinal normal. La vena mesentérica superior
(VMS) estd situada a la derecha de la arteria (AMS). B) Corte a la
misma altura en un paciente malrotado. Existe una inversién de la
relacion normal de la AMS y la VMS. La VMS est4 situada a la
izquierda de la AMS. C) Transito digestivo superior del mismo
paciente que confirma la malrotacion. El intestino delgado se
encuentra en la parte derecha del abdomen en una situacion de no
rotacion. a: aorta.

MALROTACI(’)N INTESTINAL ASOCIADA A OTRAS
ANOMALIAS

A pesar de que la mayoria de los pacientes con malrotacién no
tiene ningin factor predisponente, el proceso aparece frecuente-
mente asociado a otras anomalias congénitas. Situaciones como
la hernia diafragmética de Bochdaleck, la gastrosquisis o el on-
falocele aparecen invariablemente asociadas a malrotacién!”¢!.
Puede también aparecer asociada a diversos tipos de atresia in-
testinal e incluso se ha especulado sobre el posible papel de la
malrotacién en el desarrollo intrattero de la atresia en algunos
de estos pacientes®.

La malrotacién acompafia casi invariablemente a todos los pa-
cientes con sindrome de heterotaxia (asplenia/isomerismo dere-
cho y poliesplenia/isomerismo izquierdo)®>*. En pacientes con
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A

B

Fig. 19.—Vdlvulo de intestino medio. A) Ecograffa, corte transversal en las asas volvuladas que muestra el «signo del remolino» patognomoénico
del volvulo. B) Estudio Doppler color del mismo paciente que muestra la disposicion en remolino de los vasos mesentéricos dentro de las
asas volvuladas.

estomago a la derecha (destrogastria), el curso esperable del duo-
deno es la imagen en espejo del paciente con rotacién normal'’.
Desafortunadamente esto se ha venido llamando «rotacién inver-
sa», lo que puede causar confusién con la verdadera rotacién in-
versa®. Para excluir malrotacin en el contexto de una destrogas-
tria, el duodeno distal debe extenderse a la derecha y hacia arriba,
lo que representa la imagen en espejo de la normalidad'”%,

Existe una mayor incidencia de malrotacién en pacientes con
extrofia de cloaca y sindrome de prune belly®. También se ha
probado la mayor incidencia en pacientes con sindrome de hipo-
peristalsis y con displasia neuronal intestinal®. La incidencia de
malrotacién en niflos con sindrome de Down es 45 veces supe-
rior a la de los pacientes que no lo tienen®’.

CONCLUSIONES

— Ante cualquier neonato con vémitos biliosos que previa-
mente ha estado bien, es obligatorio pensar en la posibilidad de
malrotacién y encaminar los estudios a confirmarla o descartarla.

— Siempre debe empezarse con una placa simple y si hay una
obstrucciéon completa (doble burbuja) operar al nifio sin hacer
nada mds. En cualquier otra situacién, sea normal o patoldgica la
placa simple, es imprescindible hacer un transito digestivo supe-
rior.

— Definir el tipo exacto de malrotacién tiene escaso interés
clinico ya que todas predisponen al vélvulo y, por tanto, se de-
ben tratar y nuestros esfuerzos se deben dirigir a diagnosticar la
existencia de malrotacion.

— El enema nunca debe ser la primera exploracion tras la pla-
ca, a pesar de que ofrece informacién de utilidad.

— Siempre debe hacerse una ecografia para valorar la disposi-
cion de los vasos y ver qué sucede fuera de las asas intestinales.

—~Cualquier hallazgo casual sugestivo de malrotacion en eco-
grafia, TC o resonancia magnética obliga a realizar un transito
superior para confirmar o descartar la malrotacion.

— Siempre debe tenerse presente que un intestino anormal-
mente rotado es un intestino anormalmente fijado y, por tanto,
predispuesto al vélvulo.

Fig. 20.—Malposicion de los vasos mesentéricos en la tomografia

computarizada. El estudio con contraste demuestra la disposicion an6-

mala de la arteria y la vena, con la vena mesentérica (VMS) situada a
la izquierda de la arteria mesentérica superior (AMS).
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