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Ileo meconial como manifestacion inicial

de fibrosis quistica

HISTORIA CLINICA

Se trata de un recién nacido de térmi-
no, de peso adecuado para la edad ges-
tacional, de 32 horas de vida, derivado
por distensién abdominal progresiva y
vOmitos biliosos, sin deposiciéon de me-
conio.

En el examen fisico se observé abdo-
men distendido, ligeramente tenso, rui-
dos hidroaéreos aumentados, con re-
gi6én anal normal. La radiografia simple
de abdomen (Fotografia 1) mostré dilata-
cion de asas intestinales, sin niveles
hidroaéreos y falta de aire distal. El exa-
men contrastado del colon por enema
(Fotografia 2) revelé microcolon y obs-
truccioén a nivel ileal.

ForoGraFia 1

Con diagnéstico de ileo meconial (IM)
se intentd la desobstruccién intestinal
con enema de Gastrografin.

Ante la falta de resolucién fue nece-
sariala intervencion quirdrgica (ileosto-
mia).

La prueba del sudor realizada en el
posoperatorio confirmé el diagnoéstico
de fibrosis quistica (FQ), asi como el
estudio genético molecular (AF508/
AF508).

COMENTARIO

E1IM es la manifestacion clinica mas
temprana de la FQ. Se presenta como un
cuadro de obstruccién intestinal intra-
luminal y representa el 20-30% de las

FoToGRraAFia 2

Asas intestinales dilatadas sin niveles hidroaéreos.

Estudio de colon contrastado. Microcolon.




obstrucciones intestinales del recién naci-
do.! Se produce por laimpactacién de con-
creciones de meconio altamente viscoso a
nivel del ileon distal, a 10-30 cm de la
véalvulaileocecal, determinando un cuadro
de obstruccién intestinal. Si bien su ocu-
rrencia no es exclusiva de la FQ,?>? este
diagnostico se confirma en mas del 95% de
los casos de los recién nacidos a término.
Las causas no relacionadas con la FQ inclu-
yen: insuficiencia pancreética no FQ (este-
nosis ductal y aplasia pancreética parcial),
infeccion intrauterina, anormalidades
cromosdémicas, deglucién sanguinea fetal
y la enfermedad de Niemann Pick C.4
Entre 10 y 27% de los pacientes con FQ
presentan IM en el periodo neonatal.>® El
defecto genético y la alteracién de los pro-
ductos de secrecién exocrina caracteristi-
cos de la FQ son las bases patogénicas de
esta entidad. La viscosidad anormal de-
pende del aumento de la albimina, de la
disminucién de los carbohidratos y de la
formacién de una glucoproteina calcica
insoluble.” El meconio se pega firmemente
a la mucosa, con una consistencia similar a
la masilla, causando obstrucciéon. Por de-
bajo de esta tltima, el ileon esté colapsado,
lleno de concreciones similares a bolitas,
que suelen extenderse en el microcolon sin
uso. El IM puede ser simple (obstruccién
intestinal intraluminal aislada) o con com-
plicaciones, las que ocurren en el 40% de
los pacientes: vélvulo y perforacién intes-
tinal que conducen a peritonitis meconial.
Se desarrolla en el segundo trimestre
del embarazo, cuando el meconio con vis-
cosidad aumentada obstruye la luz intesti-
nal y puede ser detectado con ecografia.?
Las asas intestinales dilatadas e hipereco-
génicas en el segundo trimestre, que per-
sistenluego de las 20 semanas de gestacién
sugieren FQ, sin constituir un signo especi-
fico. La isquemia intestinal intrauterina
puede determinar atresia yeyunal y calcifi-
cacién intraluminal en el tercer trimestre.
El IM se correlaciona con mutaciones
que se caracterizan por determinar insufi-
ciencia pancredtica y afectacién severa, es-
pecialmenteDF508 y G542X. Se ha descripto
una tendencia hacia la recurrencia fami-
liar.?
En la anamnesis puede rescatarse el
antecedente de polihidramnios y ausencia
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de deposicion de meconio, aunque ocasio-
nalmente pueden haberse eliminado pe-
quefas cantidades.

Luego del nacimiento, el curso clinico
se caracteriza por distensién abdominal
progresiva, con vémitos biliosos y ausen-
cia de eliminacién de meconio. Las asas
dilatadas son usualmente aparentes en la
inspeccién y palpacion; asimismo, en oca-
siones se palpa una masa en el cuadrante
inferior derecho. En el examen rectal pue-
de hallarse pequefia cantidad de meconio
pegajoso o seco.

Laradiografia deabdomen muestra sig-
nos de obstruccion intestinal baja; las asas
intestinales dilatadas sin niveles hidroaé-
reos son tipicas, asi como elsigno de Neu-
hauser o de la “burbuja de jabén” (intesti-
no con apariencia de vidrio esmerilado,
causado por la mezcla de aire dentro del
meconio espeso).'o!

En el 25% de los pacientes hay calcifica-
cién o neumoperitoneo, ambos indicado-
res de IM complicado.”

Los exdmenes contrastados de intestino
grueso con medios hidrosolubles revelan
un colon de pequefio calibre por desuso
(microcolon) y multiples defectos de llena-
do ileales, producidos por la presencia de
meconio impactado (signo de “laslajas”).°

En los pacientes con IM simple, el trata-
miento consiste en la realizacion de enema
con Gastrografin (diatrizoato de metilglu-
camina) para desimpactar el meconio.’*Fue
Noblett,'* quien en 1969 demostré que el
Gastrografin, un medio de contraste ra-
diolégico, podia ser usado como agente
diagnéstico y terapéutico, evitando la ciru-
gia y su morbimortalidad consiguiente.

Siel enema fracasa en aliviar la obstruc-
cién, si hay una perforacién durante el
procedimiento (complicacién que ocurre
hasta en el 25 % de los pacientes)' o el IM
es complicado, el recién nacido requiere
laparotomia. En el IM simple, la mayoria
de los cirujanos hace una enterotomia
proximal al punto de la obstruccién y
emulsiona el meconio con Gastrografin.

En el IM complicado el procedimiento
dependerd dela patologia, pero usualmen-
te incluye reseccién, anastomosis y en oca-
siones es necesaria una ostomia. En el
posoperatorio, los pacientes deben mante-
nerse hidratados y la administracién de
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enzimas debe iniciarse tan pronto como
sea posible.

Diversas series muestran una tasa de
éxito con el tratamiento médico, entre el 16
y 50% en los IM simples,'*!” siendo la
sobrevida a 1 afio de 96%.'® Si bien las
descripciones originales sugerian un pro-
néstico pobre, informes recientes indican
que la sobrevida a largo plazo es similar a
la de la poblacion general con FQ' cuando
la deteccién es precoz y el tratamiento es
adecuado.
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