Neumatosis quistica intestinal 33

JOSEPH KIENER
ROMAN E. RATYCH
ANTHONY L. IMBEMBO

La neumatosis quistica intestinal (NQI) es
una alteracién poco comiin que se caracteriza
por la presencia de quistes miiltiples submuco-
50§ 0 subserosos que contienen gas en la pared
del intestino o en el mesenterio. Este trastorno
ha sido denominado de diversas formas; linfo-
neumatosis quistica, linfoneumatosis perito-
neal, neumatosis quistica intestinal, enfisema
bulloso del intestino y quistes gaseosos del in-
testino.'+1? Esta multiplicidad de términos indi-
ca las dificultades que existen para la diferen-
ciacién de la NQI de otras alteraciones que
pueden producir la diseccién gaseosa intramu-
ral. Aunque la verdadera incidencia de esta en-
fermedad es desconocida, se han publicado cer-
ca de 1.000 casos.*® Sin embargo, Holt y col.
publicaron sélo dos casos en una serie de 6.553
autopsias consecutivas.”

En 1730, duVernoi fue el primero en descri-
bir la NQI en humanos cuando encontrd, en un
caddver, quistes caracteristicos que contenian
gas. Una alteracién parecida ya habia sido en-
contrada en los cerdos por los carniceros del si-
glo xvni. Sin embargo, no fue hasta 1835 que
Mayer acufié el nombre de neumatosis quistica
del intestino.® La primera descripcion anato-
mopatolégica detallada de esta enfermedad fue
efectuada por Bang en 1876, pero no fue hasta
1899 que Hahn encontrd el primer caso en un
ser humano vivo. '

Koss revisé 213 casos publicados de neuma-
tosis y resumid las caracteristicas patolégicas y
climicas de esta enfermedad.*® Otras revisiones
completas fueron realizadas por Smith y col.,*
Ecker y col.,'* y Galandiuk y Fazio." La revi-
sidn estadistica mds numerosa fue compilada
por Jamart, quien analizd a 19 pacientgs cuida-
dosamente seleccionados. Este estudio excluyd
los casos de enfisema intestinal y gas intramu-
ral secundarios a la enteritis necrotizanie neo-

natal. Tanto Koss* como Jamart® observaron
una pico de incidencia de esta enfermedad en-
tre los 40 y 50 afios, en ambos sexos y una ma-
yor incidencia en los varones; la relacién hom-
bre/mujer ha sido considerada entre 1,9:1%° y
3.5:1.%

Definicion )
y trastornos asociados

La NQI ha sido clasificada en tres tipos di-
ferentes: primaria, secundaria e infantil.® El ti-
po primario corresponde a una variante idiopi-
tica en la que no se puede identificar ninguna
enfermedad gastrointestinal asociada. La for-
ma secundaria se caracleriza por la existencia
de un proceso patolégico predisponente que
determina la produccién de quistes gaseosos.
La NQI infantil es constderada como una va-
riante de la forma secundaria por algunos y
una entidad especial por otros. La forma infan-
til suele seguir al curso fulminante de una en-
terocolitis necrotizante. Este tipo muestra un
marcado contraste con las formas encontradas
en el adulto, en los que sigue un curso benigno
o aparece como complicacién de una altera-
cién preexistente.'>™ La NQI infantil puede
seguir también un curso benigno, en especial
cuando se asocia con atresia intestinal o ileo
meconial >

La forma primaria de la enfermedad suele
permanecer himitada a la submucosa del hemi-
colon izquierdo o su mesenterio y su distribu-
cidn es segmentaria.*! Cuando la enfermedad
estd limitada al colon, se aplica el término NQI
con frecuencia. Por el contrario, la NQI secun-
daria suele ser subserosa y puede comprometer
el estémago, el intestino delgado y el colon de-
recho en forma segmentaria o generaliza-
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da. 18267282 Koss observd que la forma primaria
de esta enfermedad conforma cerca del 15% de
todos los casos publicados.* S

La némina de las condiciones asociadas con
la NQI secundaria es la siguiente:

1. Condiciones inflamatorias: afecciones in-
testinales inflamatorias,!¢ colitis ulcerosa, di-
verticulosis yeyunal,® apendicitis,!' enteritis
agudas y crdnicas,™ peritonitis, colitis seudo-
membranosas,’>! y enfermedad colénica de
rechazo a los injertos,

2. Lesiones obstructivas. adherencias,” ileo
biliar,'? hernias diafragmaticas, hernia de
Bochdalek,? estenosis esofagica, vélvulos o
carcinoma,* invaginacién,® y estenosis pildri-
ca hipertrofica.>

3. Lesiones infecciosas: enteritis tuberculo-
sas, enteritis parasitarias.

4. Traumatismos abdominales cerrados.®

3. Condiciones iatrogénicas: endoscopias
{incluyendo la rectosigmoidoscopia* y la colo-
noscopia®’) y la yeyunostomia por puncién,’

Fig. 33-1. A. Aspecto ma-
croscopico del colon luego
de su fijacidn. Los quistes
miden entre 1 y 5 ¢m de
didmetro. B, Aspecto mi-
croscépico del colon, que
presenta el tipico aspecto
de los quistes y su tocaliza-
¢ién submucosa. (Tomado
de MacKenzie E. P.: Pneu-
matosis intestinalis: Re-
view of the literature with
report of 13 cases. Pedia-
trics, 7:542, 1951,)

6. Isquemia: infarto de mesenterio, enteroco-
litis necrotizante, estrangulacién intestinal 4,
colitis isquémica.®

7. Diversas: fibrosis quistica,®® linfosarcoma,
enfermedad de Hirschsprung, ano imperforado,
ileo meconial, carcinomatosis abdominal,®® tra-
tamiento con esteroides,’ estados de inmunode-
ficiencia adquirida,” exposicion al tricoetile-
no,* y quimioterapia sistémica.%

8. Enfermedades extraintestinales: secuelas
tardias de los bypass yeyunoileales,’® enferme-
dad pulmonar obstructiva crénica,® leucemia
mieloide crénica,* enfermedades del coldgeno,
que incluyen el lupus eritematoso sistémico.**

La estenosis pilorica y la esclerodermia son
las afecciones que con mayor frecuencia se aso-
cian con la NQI secundara del intestino delga-
do, con una frecuencia respectiva de 50 y 40%.
Las neumopatias y cardiopatias crénicas y el do-
licocolon son las afecciones que méds a menudo
se asocian con la neumatosis colénica, con fre-
cuencias de 23, 9 y 6%, respectivamente ¥



Anatomia patolégica

La NQI se caracteriza por la presencia de
multiples quistes intestinales rellenos de gas,
que pueden ser sésiles o pediculados ¥ aparecer
en forma tinica o en conglomerados® (figs.
33-1y 33-2). La enfermedad puede comprome-
ter todo el tracto digestivo, desde el esofago al
recto.® La neumatosis también aparece en es-
tructuras -extraintestinales como el ligamento
gastrohepdtico. el falciforme, el peritoneo vis-
ceral y parietal, el mesenterio del intestino del-
gado, el mesocolon, el epipldn, los ganglios
linfaticos, la vesicula, la vagina y la vejiga uri-
nal-ia'ltlﬁi

En la serie de Jamart, el 42% de las lesiones
estaban localizadas en el intestino delgado, el
36% en el colon y el 22% en localizaciones
mixtas o extraintestinales.’® La frecuencia del
compromiso coldnico, en especial en el colon
izquierdo, ha aumentado en forma sensible en
las udltimas revisiones,™ en las que el 22% de
los casos publicados presentan compromiso del
intesting grueso y sélo el 6% la afectacién ex-
clusiva del colon. Por otra parte, en esas revi-
siones las lesiones fueron encontradas en forma
especial en el ciego y el hemicolon derecho.
Smith v col. fueron los primeros en publicar
que el colon izquierdo era muchas veces asien-
to de la neumatosis.®® Esos autores presentaron
una serie de 31 casos de esta enfermedad que
afectaba el colon, més alld de la flexura esplé-
nica. En casi las tres cuartas partes de esos ca-
sos la afeccién tomaba sélo la parte distal del
colon transverso y en el 65%, no habia otra en-
fermedad gastrointestinal asociada. Smith y
col. han generalizado que, cuando la NQI apa-
rece en la zona distal al dngulo esplénico del
colon, ella permanece localizada en el hemico-
lon izquierdo y suele ser de tipo primario.® La
distribucion de la NQI del colon, que corres-
ponde a la serie publicada por Jamart, se pre-
senta en el cuadro 33-1.%°

Dentro de la pared intestinal los quistes sue-
len adoptar una ubicacién subserosa o submu-
cosa. Aunque los informes respecto a su ubica-
cién son escasos, se acepta que la muscular
suele estar conservada.’®* Los quistes subsero-
sos se localizan en el intestino delgado y son
las lesiones predominantes de las neumatosis
secundarias. Los quistes submucosos se obser-
van en las localizaciones coldnicas y son el ti-
po predominante en la forma primaria de la en-
fermedad (fig. 33-1). La NQI infantil presenta
los quistes ubicados en la submucosa en forma
casi exclusiva.*

Los quistes subserosos pueden aparecer en
forma solitaria o en conglomerados, y pueden
ser sésiles o pediculados. Suelen encontrarse en
¢l borde mesentérico del intestino. Su tamafio
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Fig. 33-2. A. Pared del ileon con un conglomerado de
quistes responsables del marcado engrosamiento de la se-
rosa. (Hematoxilina y eosina, X 7,5.) B. Quiste recubierto
por células endoteliales simples v células gigantes aplana-
das (hematoxilina y eosina, x 7,5.) (Tomado de Koss L.
G.: Abdominal gas cysts [pneumatosis cysteides intestino-
riem hominis]: An analysis with a report of a case and a
critical review of the literature. Arch. Pathol., 53:529,
1952. Copyright 1932, American Medical Association.)

Cuadro 33-1. Iucidencia de la NQI en los
segmentos colonicos*

Segmento Incidencia (%)
Apéndice 0.5
Ciego 9.0
Colon ascendente 20,0
Angulo hepdtico 15,0
Colon transverso derecho 17,0
Colon transverso izquierdo 24,0
Angulo esplénico 26,0
~ Colon descendente 48,0
Colon sigmoide 70,0
Recto 17,0
Ano 0.5

* Adaptado de Jamart J.: Penumatosis cystoides intestinalis: A statistical study
ol 919 cases. Acta Hepatogastreenterol., 26:419, 1979,
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varfa desde menos de 1 mm a varios centime-
tros, pero se han publicado algunos casos en
que llegaban a alcanzar el tamaifio de la cabeza
de un nifio pequeiio. El aspecto macroscépico
de los quistes ha sido comparado con burbujas
de jabdn, quistes hidatidicos, pélipos, molas hi-
datiformes y linfangiomas. Presentan confor-
macidn ampollosa, de paredes delgadas y care-
cen de comunicacién con los quistes circundan-
tes. A la palpacién, los quistes presentan una
consistencia esponjosa y, cuando son compri-
midos, se rompen dejando salir gases inodoros
acompafiados de un sonido particular.'*** Como
consecuencia de la inflamacion que se desarro-
1la alrededor de 1a pared del quiste, las adheren-
cias pueden aparecer rodeando a los quistes
subserosos. Se han encontrado quistes que se
extienden en las adherencias que los rodean.”
Los quistes submucosos tienen un aspecto
macroscopico similar a los subserosos. En ge-
neral, no son visibles a la inspeccién externa
del intestino, durante la laparotomia o en la au-
topsia. La inspeccién colonoscépica de esas le-
siones no revela rupturas de la mucosa o evi-

Fig. 33-3. A. Células gigantes que ocupan
la pared del quiste. Los quistes mas peque-
fios contienen muchas células gigantes en su
luz. Existe una moderada reaccién inflama-
toria en ¢l estroma. (Hematoxilina y eosina,
x 7,5.) B. Microfotografia a mayor aumento
- de un pequefio espacio quistico rellenc con
células gigantes. Se observa que el espacio
estd casi desprovisto de recubrimiento, El
tejido conectivo circundante no presenta
reaccion inflamatoria. {(Hematoxilina y eosi-
na, X 140.) (Tomado de Koss L. G.: Abdo-
minal gas cysts [pneumatosis cystoides in-
testinorium hominis]: An analysis with a re-
port of a case and a critical review of the 1i-
terature. Arch. Pathol., 33:529, 1952, Copy-
right 1952, American Medical Association.)

dencias de inflamacién.** A pesar de la falta de
inflamacién mucosa, algunos autores han des-
crito hemorragias ocultas y algunas hemato-
quecias secundarias a la NQI.?*% Se ha pro-
puesto que la mucosa que recubre los quistes
puede sangrar en algunas ocasiones, quizds en
forma secundaria a la isquemia resultante de la
compresion ejercida por los quistes grandes de
la mucosa.'*%¢ En apoyo de esta hipétesis, Holt
y col. publicaron dos casos documentados por
la colonoscopia en los que se encontraron he-
morragias petequiales en las zonas de la muco-
sa que cubrian los domos de los quistes; tam-
bién se ha mencionado la presencia de un halo
hemorrdgico distribuido alrededor de la base de
los quistes.”®?* No obstante, en la mayoria de
los casos, los quistes aparecen pdlidos y trans-
parentes dentro de la submucosa y adoptan un
aspecto de panal de miel a través de la mucosa
transparente.

La mayor parte de las publicaciones infor-
man que los quistes presentan una distribucién
segmentaria y cada segmento afectado tiene
una longitud que varia entre algunos centime-



Fig. 33-4. Marcada reac-
cién inflamatoria en la
serosa del intestino, (To-
mado de Koss L. G.: Ab-
dominal gas cysts (pncu-
matosis cystoides intesti-
norium hominis]: An
analysis with report of a
case and a critical review
of the literature. Arch.
Pathol., 53:529, 1952.
Copyright 1952, Ameri-
can Medical Associa-
tion.)

tros a varias decenas de ellos. Existen casos de
neumatosis dispersas que comprometen todo el
intestino delgado y grueso.

Histologia

La NQI presenta caracteristicas histoldgicas
bien especificas. Los quistes suelen estar recu-
biertos por una capa simple de células de as-
pecto endotelial, planas o alargadas v de forma
cubolde o prismatica. Estas células tienen un
citoplasma eosinéfilo y muestran niicleos pe-
quefios, redondos y bien coloreados. Con fre-
cuencia, en la pared quistica se encuentran cé-
lulas gigantes multinucleadas eosindfilas, pero
el hallazgo no es constante. Las variantes en la
histologfa incluyen los quistes recubiertos sélo
por endotelio asi como los quistes con escasas
células endoteliales o gigantes multinucleadas®
(figs. 33-2 y 33-3).

En el estroma que rodea a los quistes se pue-
den apreciar diferentes grados de inflamacién.
La reaccién puede variar entre una inflamacién
activa con abundantes cosinéfilos y linfocitos
hasta un proceso mas cronico, con células epi-
telioides y granulomas. Con el comienzo de la
reaccidn inflamatoria, el tejido conectivo que
rodea los quistes avanza hasta la fibrosis. Con
la progresidn de la fibrosis, las células gigantes
comienzan a proliferar y a entrar en tumefac-
cién hasta llegar, en algunos casos, a llenar la
luz del quiste (figs. 33-4 y 33-3). La secuencia
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de los eventos parece seguir el siguiente cur-
s0:% 1) formacién de los quistes con un recu-
brimiento endotelial; 2) aparicién de las células
gigantes; 3) reaccidn inflamatoria en el tejido
conective circundante; 4) aglomeracién de cé-
lulas gigantes con fibrosis concomitante del es-
troma que rodea el quiste, y 5) disminucidn del
tamafio de los quistes hasta legar a su desapa-
ricién completa a medida qué el proceso de es-
clerosis sigue su avance.

Numerosos experimentos han tratado de ob-
tener una explicacién etiolégica de las caracte-
risticas histolégicas mencionadas. En 1930,
Wright inyect6 aire en el tejido subcutaneo
mediante técnicas estériles y produjo una res-
puesta inflamatoria crénica caracterizada por la
presencia de células epitelioides y gigantes que
rodeaban fas zonas enfisematosas.®! La presen-
cia continua de gas dentro de los tejidos condu-
ce, eventualmente, a la formacion de un tejido
conectivo hialino que rodea esos espacios.

Como los quistes presentan una cobertura
endotelial, se ha propuesto que ellos son de ori-
gen linfitico. En 1949, Staudacher y Bencini
inyectaron liquido coloreado en los linfaticos
intestinales de un perro dando lugar a la forma-
cidn de quistes similares a los observados en la
NQL*® Las evidencias que apoyan el origen lin-
fatico de los quistes en el humano son: 1) expe-
rimentos que demuestran la comunicacién de
los quistes con los linfaticos;*** 2) recubrimien-
to endotelial de los quistes, v 3) compromiso
concomitante de los ganglios en algunos ca-
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50s.% Desde que fuera propuesto el origen lin-
fatico de los quistes, han sido diversos los tra-
bajos aparecidos que contradicen esa opinidn.
Elliot y Elliot hicieron notar que las células que
recubren los quistes se parecian a los fagocitos
y presentaban coloracidn positiva con la técni-
ca dcida-peryédica de Schiff y, por lo tanto, no
eran células endoteliales de origen linfatico.'>
Eimoto, utilizando microscopia electrdnica, es-
tudid esa cobertura y concluyé que esas células
eran fibroblastos e histiocitos gigantes sin ca-
racteristicas de células endoteliales.!’® Sin em-
bargo, Haboubi y col. realizaron estudios con
microscopia electrénica de muestras de neuma-
tosis coli y llegaron a la conclusién de que los
espacios quisticos, de hecho, eran vasos linf4ti-
cos dilatados,* Estas conclusiones estaban ba-
sadas en la identificacion de las células endote-
liales que recubren esos espacios. Esas células
carecian de ldmina basal, sus bordes citoplds-
micos estaban superpuestos y mostraban una
marcada actividad de pinocitosis (fig. 33-6),
particularidades que son caracteristicas de las
c€lulas endoteliales de los capilares linfaticos.
Aunque algunos de los quistes estudiados care-
cian de células endoteliales, esta caracteristica
fue considerada consistente con la progresién
histolégica de la enfermedad, de acuerdo con
lo propuesto por Koss.*

Patogenia

La cansa de la NQJI es desconocida. Se han
propuesto diversas teorias y aunque las hipote-

Fig. 33-5. Se observan
dos granulomas bien orga-
nizados que contienen cé-
lulas gigantes en su cen-
tro. Neumatosis quistica
intestinal del ileon con in-
flamacidén asociada. (To-
mado de Koss L. G.: Ab-
dominal gas cysts [pneu-
matosis cystoidés intesti-
norium hominis]; An
analysis with a report of a
case and a critical review
of the literature. Arch.
Pathol., 53:530, 1952.
Copyright 1952, Ameri-
can Medical Association.}

sis mecdanicas y bacterianas son consideradas
las més probables, la mayoria de los autores
consideran que esta enfermedad posee causas
muiliples.

TEORIA MECANICA

La teoria mecénica de la NQI es considerada
por muchos como la explicacién mds racional.
De acuerdo con ella, el gas a presion penetra a
través de rupturas de la mucosa, permeabiliza
los linfaticos y, por dltimo, se distribuye en la
submucosa y la subserosa formando los quis-
tes.** El apoyo a esta teoria proviene de la fre-
cuente asociacion de lesiones obstructivas pil6-
ricas y de otras lesiones inflamatorias o trau-
mdticas que acompafian esta enfermedad. Otras
situaciones que podrian estar vinculadas con
este mecanismo son el desarrollo de la neuma-
tosis luego de las sigmoidoscopias y biopsias,*
la colonoscopia,” operaciones anorrectales™ y
los bypass yeyunoileales.>

Contra esta teoria se han enunciado diversas
objeciones. Primera, esa hipdtesis no es capaz
de explicar por qué los quistes sélo rara vez
aparecen en la zona de las lesiones y, por el
contrario, se encuentran con mayor frecuencia
en segmentos intestinales distales a la lesion.
Koss publicé sélo un caso en el que los quistes
estaban localizados cerca de 1a lesién pildrica
obstructiva.’* Algunos han considerado que el
gas alcanza el intestino distal a través del me-
senterio y que el compromiso distal se produce
sdlo cuando la perforacién de la mucosa se en-
cuentra en comunicacion con la rafz del mesen-
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Fig. 33-6. Microfotograffa electrénica que muestra lo siguiente: A. Células endoteliales sin 14mina propia. B. Bordes su-
perpuestos de las células endoteliales adyacentes. C. Marcada actividad de pinocitosis en las células endoteliales. (Tomado
de Haboubt N. Y. y col.: Pneumatosis coli: A case report with ultrastructural study. Histopathology, 8:145, 1984.)



734 INTESTINO DELGADO

terio. ™ Sin embargo, se ha argumentado que
el gas a presion, ubicado en el mesenterio, de-
beria producir compresién vascular e isquemia
intestinal, fendmeno que nunca-ha sido obser-
vado. Una segunda objecidén €s-que la teoria
mecanica no explica por qué los quistes persis-
ten una vez. formados. En el enfisema quirdrgi-
co y el neumoperitoneo, el gas es absorbido
con rapidez. Las presiones parciales del anhi-
drido carbénico, el oxigeno y el agua se equili-
bran con las propias de la sangre venosa, con lo
que se origina un gradiente tensional quiste-ni-
trégeno venoso que deberfa, en forma eventual,
producir el colapso del quiste. La persistencia
de los quistes podria suceder s6lo si las presio-
nes parciales de los gases del quiste y de la
sangre venosa fueran iguales o si existiera una
produccion continua de gas.?!

TEORIA MICROBIANA

Naeslund, en 1924, aislé una Escherichia
coli productora de gases en los quistes del cer-
do pero fue incapaz de reproducir esa enferme-
dad en el mismo animal.*® También es dificil
explicar en funcién de la teorfa bacteriana, por
qué el neumoperitoneo, que es una complica-
cién comin en esta enfermedad, rara vez se
asocia con peritonitis,®

No obstante, Yale y col. produjeron una en-
fermedad similar a la neumatosis con la inyec-
cién de Clostridium perfringens en la pared in-
testinal o en la cavidad peritoneal de las ra-
tas.®™#* Publicaciones aisladas también han pre-
sentado la resolucién de la NQI luego de la an-
tibioticoterapia.'®®3! Forgacs y col. publicaron
la resolucion de esta enfermedad luego de la
administracién de un flujo elevado de oxigeno
y atribuyeron ese efecto a una aiteracion de la
flora anaerobia del intestino.'” Por su parte,
Holt y col. no demostraron cambios en la cali-
dad y la cantidad de la flora bacteriana de las
heces o de la pared intestinal afectada luego de
un tratamiento con altas concentraciones de
oxigeno.?»

Las evidencias mds persuasivas que apoyan
la teoria bacteriana son las que se relacionan
con los andlisis, en pacientes con NQI, de los
gases del quiste y del hidrégeno en el aire espi-
rado. Gillon y col.? y Read y col.¥ demostra-
ron que los niveles de hidrégeno espirado en
ayunas, en pacientes con NQI, eran 5 a 6 veces
mayores que en los voluntarios sanos. La nor-
malizacion de esos valores podia obtenerse por
la administracion de antibidticos® o por el la-
vado del colon. Los andlisis del contenido de
los quistes submucosos también revelaron altos
niveles de hidrégeno. Este hecho es importante
porque las células de los mamiferos no son ca-
paces de producir hidrégeno gaseoso. Read y

col, también demostraron el retardo del transito
intestinal en los pacientes con NQL> Teniendo
en cuenta que existia una elevacion del hidrd-
geno espirado antes del momento en que los
alimentos fermentables alcanzaran el colon,
Read y col. pensaron que el aumento del moco
colénico era el sustrato real para la fermenta-
cién bacteriana,

TEORIA PULMONAR

En 1960, Doubt y Shea publicaron la asocia-
cién entre enfermedad obstructiva pulmonar
crénica y la NQL.'? Keyting y col. propusieron
gue la ruptura alveolar podia producir la libera-
cién de gases que, luego, atravesaban los pla-
nos intersticiales del intestino siguiendo los tra-
vectos de los vasos sanguineos del mesenterio.
Este mecanismo podria ser el responsable de
un gran nimero de casos publicados de neuma-
tosis primarias. Keyting y col. fueron capaces
de confirmar esta teoria, en forma experimen-
tal, inyectando aire a lo largo de la arteria me-
sentérica superior de un caddver.™ El aire se-
guia los vasos hasta la pared del colon izquier-
do, difundia en la serosa del colon y luego pro-
gresaba en forma proximal y distal en el mismo
plano, originando miiltiples pequefios quistes,
muchos de ellos confluentes. Keyting vy col.
propusieron que la distribucién mesentérica de
los quistes estaba relacionada con los gradien-
tes de presion del aire, la duracién a la exposi-
cién aérea, el grado de actividad intestinal y la
resistencia de los planos fasciales.* En apoyo
de esta teorfa, Naggar publicé un caso de neu-
matosis en un paciente con graves paroxismos
de tos e infeccidn respiratoria superior.®? Ade-
mds, Eimoto comunicé el hallazgo de aire en el
mediastino, el retroperitoneo y el mesenterio en
la autopsia de un paciente con infeccién pul-
monar crénica.'s

TEORIA ALIMENTARIA

En 1925, Masson observé que el enfisema
intestinal se desarrollaba en cerdos que se ali-
mentaban con desechos ldcteos.*” En forma si-
milar, Biester y col. observaron la formacién
de quistes intestinales en cerdos alimentados
con arroz descascarado.’ En consecuencia, se
postuld la posible deficiencia de un factor ali-
mentario.®

También se ha propuesto que la deficiencia
de disacaridasa puede ser responsable, al me-
nos en parte, de una absorcion inadecuada de
los hidratos de carbono, del aumento de la fer-
mentacidn bacteriana y de la produccién de
grandes volimenes de gas. Este fenémeno ha
sido observado en lactantes con NQIL* pero en
los cinco pacientes estudiados por Read y col.



no se encontraron evidencias de malabsorcion
de los hidratos de carbono.”® Zimmerman y col.
publicaron un caso en el que el exceso de lactu-
losa determinaba la produccién de grandes can-
tidades de amonio en el intestino-y=la forma-
cién de NQL3 Por ello, se debe aceptar que la
causa de 1a NQI es de orden multifactorial. La
motilidad gastrointestinal alterada produce la
pululacion bacteriana que determina la produc-
cién de gases por fermentacién de los nutrien-
tes o del moco. Los gases asi originados produ-
cen aumento de la presion intraluminal y fuer-
zan su salida a la submucosa y, de alli, a los
linféticos. La alteracién mencionada de la mo-
tilidad intestinal puede, indirectamente, produ-
cir obstruccion de los linfaticos permitiendo
que el gas quede atrapado dando lngar a Ia for-
macidn de los quistes.

Diagnoéstico
CARACTERISTICAS CLINICAS

En general, la importancia clinica de la NQI
depende la naturaleza del proceso asociado. No
obstante, la enfermedad posee algunas caracte-
risticas distintivas. La ruptura espontdnea de
los quistes y el desarrollo de neumoperitoneo
es una complicacién bien conocida; casi patog-
nomdnico de este neumoperitoneo es la ausen-
cia de peritonitis.*® El neumoperitoneo esponid-
neo se produce raras veces en la NQI prima-
ria.!46¢ El neumoperitoneo a tension es una
complicacién inusual de la ruptura de los quis-
tes adreos.” Por dliimo, la neumatosis extensa
puede simular un neumoperitoneo tabicado; en
las radiograffas simples del abdomen, el quiste
gaseoso puede verse delineando en forma com-
pleta la pared intestinal.* .

Como ya ha sido mencionado, la sangre
oculta o la hematoquecia pueden ser caracteris-
ticas de la enfermedad y algunas veces esa he-
morragia puede ser profusa.® La hemorragia ha
sido atribuida a la necrosis por compresion de
los quistes sobre la mucosa.

SINTOMAS

Los sintomas de la neumatosis son inespeci-
ficos. El paciente puede aparecer desprovisto
de sintomas o puede presentar molestias simi-
Jares a las que se observan en el sindrome de
colon irritable { molestias abdominales vagas,
constipaci6n, diarreas, vomitos, flatulencias,
distensién y pérdida de peso).'”* Se han atri-
buido los sintomas a la obstruccién intestinal
parcial producida por la protrusion de los quis-
tes en la luz intestinal o a la alteracién de Ja
motilidad y a la perturbacién del trénsito del
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contenido intestinal, Jamart ha encontrado que,
en las lesiones intestinales extendidas, la dia-
rrea se producia en el 56% de los pacientes y
las heces sanguinolientas en el 50%.* Cuando
existen quistes en el intestino, los vomitos apa-
recen en el 60% de los casos, la distension ab-
dominal en el 59%, la pérdida de peso en el
55% y el dolor o pesadez abdominal en el
539%.30 En los nifios, la neumatosis secundaria a
la enteritis necrotizante ofrece la diarrea como
el sintoma principal.*!

EXAMEN FISICO
Y SIGNOS DE LABORATORIO

Existen pocos signos fisicos asociados con la
neumatosis.* En los raros casos de neumoperi-
toneo a tensién, la percusién puede mostrar un
abdomen timpanico. Algunas veces puede pal-
parse una masa abdominal no dolorosa y crepi-
tante.”! El examen endoscdpico, en especial en
la neumatosis del colon, puede simular la pre-
sencia de poliposis miltiple, linfoma, hiperpla-
sia linfoide o colitis quistica profunda. Las ca-
racteristicas que permiten diferenciar la neuma-
tosis'de! colon de esas condiciones son su as-
pecto transparente, la compresibilidad y el rui-
do especial que producen al desinflarse.""

La precisién diagndstica se ve dificultada
por la rareza de la enfermedad. Por ejemplo, en
un estudio realizado en 19 casos en los que Ia
NQI fue confirmada durante la laparotomia o la
autopsia, Smith y col. notaron que el diagndsti-
co correcto habia sido formulado sélo en 6
oportunidades.®® Entre los diagnésticos inco-
rrectos se encontraron la poliposis miltiple, los
tumores polipoides y el carcinoma del recto.
Jamart ha coincidido en que el diagnostico es
dificil ya que s6lo el 33% de todos los casos de
neumatosis han sido diagnosticados sin laparo-
tomia o autopsia.’® Sin embargo, es¢ autor ha
observado que la precision diagndstica mejord
con la introduccién de la endoscopia. También
ha hecho notar que si se combina la endoscopia
con la biopsia, el diagndstico se puede hacer en
el 56% de los casos y que la biopsia del quiste
con el ruido caracterfstico resultante fue defini-
tiva en el 35%.

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

El estudio radiolégico constituye uno de los
medios diagndsticos més efectivos. En las ra-
diografias simples de t6rax, los quistes aéreos
pueden ser encontrados en la zona de los angu-
fos hepético y esplénico. El neumoperitoneo
también puede ser diagnosticado en las radio-
grafias de térax tomadas en posicién de pie.
Las radiograffas simples de abdomen pueden
revelar aglomerados, con forma de racimos de
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Fig. 33-7, Grandes defectos polipoides que simulan poli-
posis. Se observa bien la densidad aérea de los bordes del
intesting a njvel del dngulo esplénice. La neumatosis quis-
tica intestinal se certificé con la biopsia. (Tomado de Doub
H. P. y Shea }. J.: Pneumatosis cystoides intestinalis. JA-
MA, 172:1241, 1960. Copyright 1960, American Medical
Association.)

uvas, formando sombras radiolicidas adyacen-
tes o superpuestas a la luz intestinal.' Se puede
observar gas en el mesenterio, que puede des-
plazarse hacia arriba y atrds para acumularse
debajo del diafragma y simular un neumoperi-
toneo; en estas condiciones, las radiografias la-
terales del abdomen descartan la presencia del
aire libre en la cavidad peritoneal 12144

El enema baritado puede ser de mucha utili-
dad cuando el colon se haya comprometido. Se
pueden encontrar defectos radioldcidos, de ta-
mafio variable, miltiples, lisos, bien delinea-
dos, hemisféricos o de aspecto polipoide, que
pueden protruir en la columna baritada (fig.
33-7). En algunas ocasiones, si se aumenta la
presidn de la columna de bario, los quistes pue-
den no hacerse visibles, por lo cual resulta ne-
cesario efectuar estudios luego de la evacua-
cién del contraste.'?

Cuando existen quistes aéreos miltiples den-
tro de la pared intestinal, las radiografias sim-
ples del abdomen pueden mostrar la aparente
interposicién de un asa de intestino entre el hi-
gado y el diafragma. Este signo, denominado
de Chilaiditi** (fig. 33-8), se puede observar en
la NQI que compromete el intestino delgado.
Jamart encontré este signo en el 15% de sus
pacientes.™

Fig. 33-8. Placa radiogrifica que muestra el higado sepa-
rado de la ciipula derecha del diafragma. El espacio asi for-
mado estd ocupado por estructuras espumosas y reticula-
das, algunas de las cuales sugieren la presencia de quistes
redondeados. (Tomado de Koss L. G.: Abdominal gas
cysts [pneumatosis cystoides intestinorium hominis]: An
analysis with a report of a case and a critical review of the
literature, Arch, Pathol,, 53:525, 1952)

Jamart ha observado que el estudio radiogra-
fico fue diagndstico en los dos tercios de los
cas0s.* Sin embargo, numerosas alteraciones
pueden ser confundidas con la NQI en los estu-
dios radiolégicos. Las lesiones observadas con
¢l enema de bario pueden simular otros defec-
tos murales, pero a diferencia de otras lesiones,
en la NQI no se acompafian de distorsion de los
pliegues mucosos.*! El diagnéstico radiolégico
diferencial debe incluir el gas libre intralumi-
nal, el gas intraperitoneal, la grasa subserosa
que produce defectos curvilineos de relleno, el
ileo meconial con zonas densas moteadas ra-
diolicidas, la necrosis grasa, la diverticulitis
del colon y los abscesos intrabdominales. Los
quistes deben ser diferenciados de otras lesio-
nes como los polipos y tumores por su gran ra-
diotransparencia y su compresibilidad.

La tomografia computarizada (T'C) puede ser
de utilidad en el diagndstico de la NQI, tal co-
mo han publicado Connor y col.® y Kelvin y
col,® Connor y col. consideran que la TC es
superior a la radiologia convencicnal en razdn
de su capacidad para demostrar el espesor de la
pared abdominal.? Utilizando ventanas pulmo-
nares, fueron capaces de diferenciar el aire in-



Fig. 33-9. TC de un pa-
ciente con neumatosis in-
lestinal que muestra coiec-
ciones gaseosas en la peri-
feria del intestino delgado
(flechas negras) en con-
traste con los niveles hi-
droaéreos propios del gas
intraluminal (fechas blan-
cas), (Tomado de Kelvin
F.M., Comput. Assist. To-
mogr., 8:276, 1984.)

tramural del aire intraominal en las zonas des-
provistas de medio de contraste. Kelvin y col.
describieron el aspecto caracteristico que pre-
senta la neumatosis en las TC, en las que apa-
rece como colecciones de gas de aspecto quisti-
co, lineales o curvilineas, gue se ubican en la
periferia de asas de intestino delgado rellenas
de liquido *(fig. 33-9). Los autores consideran
que la TC es mds sensible que las radiografias
simples y recomiendan con fuerza esa modali-
dad diagndstica para los pacientes con posible
isquemia intestinal. Connor y col. apreciaron
que el aire intramural tiene una particular de-
pendencia en su distribucién a diferencia del
aire intraluminal, que es totalmente indepen-
diente.®

La ecografia también ha sido considerada de
utilidad para el diagnéstico de la NQL Sigel y
col. publicaron el uso de la sonografia in-
traoperatoria y encontraron que era valiosa para
diferenciar la NQI de otras condiciones que re-
querfan una operacién urgente.>® Vernacchia y
col. encontraron los signos ecograficos de NQI
en un paciente con colitis ulcerosa y shigelosis
concomitante.”® Ambos grupos de autores con-
cuerdan en que existen ecos intramurales de
gran amplitud acompafiados de sombras aciisti-
cas. Sigel y col. mencionaron también la pre-
sencia de artificios con forma de “cola de co-
meta” (fig. 33-10) que son compatibles con una
marcada impedancia actstica y que sirven para
confirmar la presencia del quiste que contiene
aire.%

En la NQI infantil, los signos radiograficos
propios de los quistes aéreos, asociados con
signos de ileo adindmico, sugieren la presencia
de la enterocolitis necrotizante (fig. 33-11).
Roback y col. publicaron que las caracteristicas
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radiolégicas de la neumatosis aparecen en el
75% de los pacientes con enteritis necrotizan-
te.”” También puede observarse gas en el siste-
ma portal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La NQI debe ser diferenciada de otros dife-
rentes trastornos. Tal como ya se ha afirmado,
diversas afecciones mencionadas en esta sec-
cion han sido agrupadas en forma intercambia-
ble con la neumatosis llevando a la confusién
cuando se intenta definir con precision esta 1l-
tima entidad. De acuerdo con Koss,” Ecker y

Fig. 33-10. Ecografia operatoria de una neumatosis intes-
tinal. Las flechas indican la superficie ecogénica del quiste
aéreo con sombras (8). La llave muestra el artificio en “co-
la de cometa.” {Tomado de Sigel B. y col.: Ultrasonic fea-
tures of penumatosis intestinalis. J. Clin. Ultrasound
13:675, 1985.)
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Fig. 33-11. Niiio de 3 difas de edad con episodios de ap-
nea, distensién abdominal y heces sanguinolentas produci-
das por una neumatosis quistica intestinal asociada con una
enteritis necrotizante. (Tomado de Adekunle A. M. et al.:
Pneumatosis intestinalis in the infant. J. Natl. Med. As-
so0c.,70:63, 1978.)

col.,'* y Galandiuk y Fazio,' se deben diferen-
ciar de la NQI y entre si mismas las siguientes
afecciones:

GASTRITIS ENFISEMATOSA (GASTRITIS FLEG-
MONOSA). La gastritis enfisematosa presenta un
curso fulminante, que se caracteriza por dolor
abdominal, fiebre, nduseas, hematemesis, leu-
cocitosis y postracién. Se produce como conse-
cuencia de la invasién de la pared del estémago
por un germen productor de gas con la conse-
cutiva hemorragia v necrosis local v toxicidad
sistémica. El problema se observa en forma se-
cundaria a una lesién de la mucosa producida
por la ingestion de corrosivos o cuando existe
isquemia gédstrica luego de ciertas operaciones
gastroduodenales. En las radiografias del abdo-
men las lesiones se muestran como zonas mo-
teadas radiotransparentes.

ENFISEMA INTESTINAL (ENFISEMA INTERSTI-
c1aL). El enfisema intestinal aparece luego de
lesiones de la mucosa, en general después de la
intubacién nasogdstrica, gasirostomia o endos-
copia. Los signos clinicos suelen desaparecer
dentro de las 72 horas de su comienzo. En su
forma tipica, el gas no estd encapsulado y se
deplaza en los tejidos en forma lineal. En las
radiografias de abdomen se observan zonas ra-
diotransparentes lineales que rodean un ests-
mago lleno de Hquido.

ENTERITIS AGUDA. A veces, la enteritis aguda
se asocia con la presencia de gas intramural, de
probable origen secundario a una lesién mucosa
inicial. Sin embargo, no se observan lesiones
quisticas. En los nifios, el gas de la pared intes-
tinal observado durante las enteritis agudas sue-
le asociarse con edema de la pared intestinal,
fendémeno que no se observa en la NQI,

QUISTES ENTEROGENOS. Los quistes enterd-
genos pueden ser intramurales solitarios o
muitiloculados y se localizan con preferencia
en el ileon distal. El estudio histolégico mues-
tra que estin recubiertos de mucosa intestinal
normal. -

LINFANGIOMAS PERITONFALES. El linfangio-
ma del peritoneo presenta quistes que contie-
nen linfa y no gas y no contienen células gigan-
tes.

NECROSIS GRASA, LIPOGRANULOMATOSIS ES-
CLEROSANTE. En esta condicidn, los quistes es-
tan recubiertos con macrdéfagos y células gi-
gantes. Es diagndstica la coloracién positiva
para grasa v su localizacién en el tejido adipo-
S0,

ENFERMEDAD DE WHIPPLE. Desde el punto
de vista histoldgico, los ganglios linfdticos de
la enfermedad de Whipple se parecen a los de
la NQI. La enfermedad asociada permite dife-
renciar ambas afecciones.

CoL1Tis QUISTICA, Las lesiones de la colitis
quistica también han sido denominadas lagos
mucoesos quisticos. El recto suele ser invadido
pero las lesiones se pueden extender hasta el
colon transverso. En general, en la NQI el recto
no estd comprometido.

OTRAS AFECCIONES, La poliposis miltiple,
el adenoma velloso, el carcinoma, la hiperpla-
sia linfoide submucosa, el linfoma, el lipoma,
el linfosarcoma, las metdstasis v la colitis ulce-
rosa cronica pueden simular la NQE

Evolucion

La historia natural de la NQI es impredeci-
ble. La enfermedad puede seguir un curso cré-
nico con actividad intermitente o puede sufrir
su regresion espontinea.® En general, se acepta
que el prondstico de la neumatosis secundaria
corresponde al de la enfermedad asociada.™

En 1979, Gruenberg vy col. presentaron el
seguimiento en el largo plazo de 21 pacientea
adultos con NQL.?* En el 52% de esos pacien-
tes, la enfermedad persistié sin regresiones
por periodos que iban desde 1 mes a 12 afios.
La regresién espontdnea se produjo en el 29%
de los pacientes, mientras que en los restantes,
la enfermedad desaparecié luego de una inter-
vencion quirirgica. Los autores mencionados
observaron que la enfermedad tendia a apare-
cer en pacientes con problemas médicos signi-
ficativos. El 67% de los pacientes murieron
dentro del primer afio del diagndstico vy el
83% habfan fallecido dentro de los 3 afios. El
40% de los pacientes fallecieron de enferme-
dad pulmonar obstructiva crénica dentro de
los 4 afios siguientes al diagndstico de la neu-
matosis.



Complicaciones

En el 3% de los pacientes aparecen obstruc-
cion intestinal, perforaciones y hemorragias. !4
De acuerdo con Koss, la obstruccion®intestinal
puede aparecer siguiendo alguno de los si-
guientes cuatro mecanismos:® obliteracion de
la luz intestinal por un quiste submucoso, un
vélvulo inducido por los quistes,” la compre-
si6n extrinseca por quistes subserosos y la
compresidn secundaria a quistes adheridos,
También ha sido informada la invaginacién.'®

Tratamiento

La mayoria de las NQI pueden ser tratadas
en forma efectiva con una combinacién de me-
didas conservadoras. El tratamiento de las NQI
secundarias debe ser dirigido a la correccidn de
la enfermedad de base.

La probable causa bacteriana de la NQI ha
llevado a muchos clinicos a administrar anti-
bidticos orales. Holt y col. han publicado la re-
solucién de la NQI luego de ia administracién
de ampicilina.? Ellis pudo controlar los sinto-
mas en dos pacientes con metronidazol oral,
pero los quistes persistieron."™® Jauhonen y col.
observaron recuperacion sintomdtica y resolu-
c¢ién radioldgica y endoscdpica luego de la ad-
ministracién prolongada de metronidazol.®' La
dieta elemental, que puede ser absorbida antes
de alcanzar el colon, evitando asi la provisién
de un sustrato que puede favorecer la fermenta-
cidn bacteriana, puede, al menos en forma ted-
rica, ser un tratamiento eficaz. Van der Linden
y Marsell han comunicado la resolucién de la
NQI con esa dieta.™

En 1973, Forgacs y col. inirodujeron el tra-
tamiento con oxigeno en alta concentracién.!”
Este tratamiento persigue dos objetivos: erra-
dicar la pululacién de los gérmenes anaero-
bios, productores de gases, y generar un gra-
diente de presion parcial entre el quiste y la
sangre venosa. Teniendo en cuenta la presen-
cia de nitrégeno en el gas del quiste, es razo-
nable que la respiracién prolongada de oxige-
no en altas concentraciones pueda reducir la
presion parcial del nitrégeno en la sangre ve-
nosa y, por lo tanto, facilitar la difusién de ese
gas desde el quiste a los tejidos circundantes.
Para obtener resultados optimos resulta ne-
cesario alcanzar una PaQ, de 200 a 350 mm
de Hg.

Numerosas publicaciones atestiguan sobre
la eficacia de la oxigenoterapia. Holt v col. tra-
taron cinco pacientes con una excelente resolu-
cién radiolégica de la enfermedad dentro de
los 5 dias, sin encontrar evidencias de toxici-
dad al oxigeno.?®® En el seguimiento de esos
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pacientes se encontraron dos recurrencias, una
a los 6 meses y otra al afio. Miralbes y col. tra-
taron en forma efectiva a sus pacientes con
oxigeno al 40% durante 7 dias.*® Soutter y col.
tuvieron buenos resultados tratando un pacien-
te durante sdlo 48 horas de administracién de
oxigeno complementario.*” Aunque no es bien
conocido el indice preciso de recurrencia de la
NQI luego de la oxigenoterapia es probable
que se ubique entre el 30 y el 40%, si se tiene
en cuenta la pequefia serie de Holt®® y la de
Case y Hall.® Pareceria que la via y la concen-
tracién recomendadas para la administracién
de oxigeno deberian ser aquellas que produje-
ran una tensién parcial de 200 mm de Hg.
También resulta prudente continuar este trata-
miento durante por lo menos 48 horas lnego de
haber conseguido la mejoria sintomdtica, si-
guiendo las recomendacions de Wyatt.?? Holt y
col. también han sugerido determinar la capa-
cidad vital en forma diaria, como medio para
detectar la toxicidad del oxigeno.?” Masterson
y col. publicaron el uso del oxigeno hiperbari-
co (2,5 atmésferas durante 2 horas diarias, dos
dias) y la posibilidad de reducir la toxicidad
de}moxigeno mediante este tipo de tratamien-
to.

El tratamiento quirirgico rara vez se indica
en las NQI no complicadas. Las complicacio-
nes, como el volvulo del sigma, la hemorragia
y la obstruccién intestinal, son las indicaciones
quinirgicas mdas comunes. No resultan tan cla-
ras las indicaciones quirdrgicas para los casos
de NQI que muestran evolucién recurrente y
sintomatica. Case y Hall publicaron cinco pa-
cientes con NQI recurrentes, cuatro de los cua-
les fueron sometidos a diversas operaciones,®
Uno de ellos ya habia recibido, nueve afios an-
tes, una colectomia sigmoidea por un vélvulo
asociado con neumatosis. Esos cuatro pacientes
fueron seguidos durante 9 meses y todos que-
daron libres de sintomas, No hubo mortalidad o
morbilidad en este grupo de pacientes. Sin em-
bargo, la recomendacion para todos los pacien-
tes portadores de NQI es aplicar un tratamiento
conservador con oxigenoterapia, antibidticos
orales y dieta elemental.

Se recomienda el control estricto del pacien-
te durante el curso de la oxigenoterapia, en es-
pecial para evitar los efectos téxicos del oxige-
no y para minimizar la depresién del centro
respiratorio en los pacientes portadores de en-
fermedad pulmenar obstructiva crénica. Es re-
comendable gue las pruebas funcionales pul-
monares, gases en sangre arterial y radiogra-
fias de térax sean repetidas con frecuencia du-
rante el tratamiento. La capacidad vital es el
método mds sensible para medir los cambios
pulmonares dependientes de la toxicidad del
oxigeno.
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Tratamiento quirurgico

La intervencién quirdrgica debe reservarse
para las NQI complicadas por hemorragias gra-
ves, obstruccién intestinal, neurnbperitoneo hi-
pertensivo secundario a la perforacion o la pre-
sencia de sintomas intratables. Sin embargo, la
reseccion no es una garantia de curacién de la
enfermedad.®>’® Por otra parte, existen publica-
ciones que informan sobre la resolucién com-
pleta de la enfermedad en todos los segmentos
luege de la reseccién de la zona intestinal mas
afectada.?
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