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RESUMEN

Se informan dos casos de pacientes tratados en el
Instituto Hondurefio de Seguridad Social, durante
el ano de 1992: ambos presentaban obstrucci6bn
intestinal y urinaria, que no mejoro a pesar de
multiples intervenciones quirurgicas, su evoluci6n
fue t6rpida, falleciendo sin encontrar las causas de
dicha obstrucci6bn, tanto urinaria como intestinal. La
valoracion postmorten del cuadro clinico, radiologico,
hallazgos quirtrgicos y de Anatomia Patol6gica
permiti6 hacer el diagn6stico de miopatia visceral.
Existen tinicamente 22 casos pediatricos de
miopatia visceral informados en la literatura
mundial, estos dos nuevos casos constituyen ademas,
los primeros casos reportados en la literatura medica
hondurefia.

PALABRASCILAVES: Miopatia visceral,
degeneracion vascular, fibrosis, seudo obstrucci6n
intestinal cronica idiopatiita.

INTRODUCCION

La miopatia visceral es una enfermedad rara,

caracterizada por degeneraci6bn vacuola y fibrosis del
Pediatra y cirujano Pediatra, Hospital Materno Infantil,
Institato Hondurefio de Seguridad Social.

Profesor Titular 111, U.N.A.H. Patologo, laboratorios Médicos.
Pat61oga, Hospital del Instituto Hondurefio de Seguridad
Social.

Musculo liso del tracto gastrointestinal y urinario,
produciendo agonia y dilatacién con fallo en la
propulsion normal del contenido de ambos sistemas
M*. El cuadro generalmente se inicia en el adulto
joven, la presentaci6n pediatrica es rara y en la
actualidad existen unicamente 22 casos pediatricos
informados en la literatura.

Esta patologica fue informada por primera vez en
1976 por Berdon, quien describe los hallazgos
radiol6gicos de cinco nifias recién nacidas, con
cuadros de seudo obstruccién intestinal cronica
idiopatia; llamando a esta patologia Sindrome de
hipoperistalsis micro colon y mega vejiga ".

En 1977, Schuf fler describio las caracteristicas clinicas
y patolégicas y la denomin6 miopatia visceral ®. La
miopatia visceral puede presentarse en forma familiar
y esporadica, en esta ultima no se encuentra ningin
familiar con cuadro clinico similar. Se sabe que la
miopatia visceral familiar se transmite en forma
autosémica dominante y autondmica recesiva. Hay
en la literatura pediatrica 10 familias informadas.
En la miopatia visceral esporadica, la etiologia es
desconocida y la posibilidad de transmision
genética no ha sido excluida; sin embargo, en vista
del inicio de los sintomas al nacer, parece ser que
Iadegeneraci6bndel musculo liso comienza en utero,
posiblemente debido a una causa infecciosa,
metabélica o genética®”.



La miopatia visceral esporadica tiene dos formas
de presentacion:

1) PRESENTACION NEONATAL

Antes Denominada Sindrome de hipo peristasis,
micro colon y mega vejiga, se trata de recién
nacidas a termino, con cuadro de obstruccion
intestinal y urinario. Los datos clinicos mas
importantes incluyen: vémitos biliares, ausencia
de evacuaciones, distenci6én abdominal y globo
vesical. En la laparotomia se encuentra:
estomago, duodeno y yeyuno dilatados, ileon
Terminal este nosado con meconio espeso que
impresiona como ileo meconial; hay ademas
micro-colon malrotado, mega vejiga y ausencia o
peristasis inefectiva, tanto del intestino como de la
via urinaria. Todos los casos informados hasta el
momento han fallecido *m".
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2)

VISCERAL DE PRESENTACION

Se inicia durante la lactancia, generalmente después
del primer mes de vida, puede afectar ambos sexos,
con predileccion del sexo femenino.

Clinicamente hay ausencia o inefectividad de la
peristasis de todo el tracto digestivo, dilatacion
uniforme del mismo desde el estomago hasta el recto,
ademas hay mega vejiga y mega uréter.
Quimicamente se manifiesta con estrefiimiento
crénico e infecciones urinarias a repeticion.

La mortalidad es alta, sin embargo, hay
sobrevivientes gracias a la alimentacion parental
total de uso prolongado en forma ambulatoria **.
Consideramos importante informar estos dos casos
que constituyen los primeros en la literatura médica
hondurefia sobre miopatia visceral.
PRESENTACION DE LOS CASOS CLINICOS Caso
No. 1

Masculino, 11 meses de edad, con 6 meses de
evolucion de estrefiimiento, que en el Gltimo mes se
agrava, defecando cada 7 dias. A su ingreso se
encontro distension abdominal importante y
tumoraciones en hemiabdomen inferior, duras y
mo6viles. La radiografia de abdomen revelo niveles
hidroacreos, fecalomas multiples y colon dilatado.
(FotografiaNo.l). El dia 29

Fotografi
aNo. 1

de abril, 1992, después de 3 dias de manejo con
ayuno, sonda nasogastrica abierta y desimpactaci6bn
fecal manual, se realice la paratomia exploradora con
sospecha de enfermedad de Hirschsprung. En la
laparotomia se encontrd dilatacion universal del
colon, con diametro de 15 cm., con multiples
fecalomas impactados en colon descendente y mega
vejiga importante. Se realizaron biopsias de colon
desde la reflexion peritoneal hasta el ciego, un total
de 10 biopsias y colostomia transversa derecha de
dos bocas. evoluciono con obstrucci6n urinaria que
amerito colocacion de sonda vesical permanente y
la colostomia no funcion6.

El 3 de mayo de 1992, se traslad6 a la unidad de
cuidados intensivos pediatricos. En vista del ayuno
prolongado se inici6 alimentaci6n parenteral total. El
dial2demayodel992esreintervenidoquiriirgicament
e por persistencia de obstruccion. A las laparotomia
se encontr6 dilatacion del estomago, duodeno,
yeyuno, colon y vejiga, se resecaron 35 cm. del colon
descendente desfuncionalizado que contenia los
fecalomas impactados, considerandose en ese
momento que los fecalomas comprimen el yeyuno a
nivel del ligamento de Treitz y que estos eran la
causa de la obstrucci6n, alejando unicamente la
colostomia con su boca proximal y cerrando el mufién
rectal a nivel de la reflexion peritoneal para un
descenso posterior.
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El dia 12 de mayo de 1992, en vista de que aun la
colostomia no funcionaba, se realizo transito gas-
troduodenal que revelo estomago, duodeno,
yeyuno dilatados, transito muy lento del medio de
contraste que nunca a vanz6 mas alla del ileon
proximal. El dia 14 de mayo es operado por tercera
ocasion por persistir la obstrucci6én mecanica con
dilatacion del tracto digestiva y urinario. Se practican
biopsias del ileon e ileostomia a 100 cm. de la valvula
ileocecal. El paciente persistio con los sintomas
obstructivas, falleciendo el 18 de mayo de 1992. El
informe de las biopsia tomadas revel6
degeneraci6n vacuolar del musculo liso intestinal
con focos de fibrosis importante y presencia de
células ganglionares. Estos cambios
histologicos son caracteristicos de miopatia
visceral, (Fotografia No.2).

FOTO No. 2 Se observan bandas de {ibras musculares preservadas yen
la zona central perdida de las nuofibnllas con degeneracion vacuolar,
lonas palidas.

Caso No. 2

Femenino, nacido en el Instituto Hondurefio de
Seguridad Social el 16 de Agosto de 1992. A Ias24
horas de vidas trasladada la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales por presentar vomitos biliares
y ausencia de evacuaciones, el examen fisico: peso 3
Kg, distension abdominal, globo vesical y peristasis
intestinal muy disminuida, al tacto rectal se evacuo
meconio escaso, claro; la radiografia de abdomen
revelo dilatacion gastrica con imagen de triple
burbuja de aire con ausencia de gas en el
hemiabdomen inferior (fotografia No.3).

Se realice colon por enema, que revel6 microcolon
malrotado, (fotografia No.4).

Fue operada el 18 de Agosto do 1992, encontrandose
estbmago, duodeno, yeyuno dilatados ileon
Terminal estenosado con meconio espeso en su
interior, microcolon malrotado y mega vejiga; se
resacaron los 10

Fotografia No. S
cm. del Ileon
estenosado, el
cual seenvi6
para estudio
de Anatomia
Patologica. Se
hizo
anastomosis
término
Terminal en
un solo piano,
previo lavado
de la luz con
solucion
fisiologica y
acetilcisteina.
El
diagn6stico
postopera

torio fue ileomeconial, malrotaci6n intestinal y micro
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£1 dia 28 de Agosto de 1992 es reintervenida
quirurgicamente por signos de obstruccion
intestinal, se sospecha estenosis de la anastomosis,
lo cual es descartado durante la laparotomia,
encontrandose nuevamente marcada dilatacion de
duodeno, yeyuno y vejiga sin causa mecanica
que explique la obstruccion.

El 2 de septiembre de 1992, se realiza un tercer
procedimiento quirurgico por persistir los signos
de obstrucci6n intestinal. No se encontr6
explicaci6bn mecanica de la obstruccion, Hay
disfuncion intestinal generalizada. Se realiza
ileostomia, la cual nunca funcién de durante toda la
evoluci6bn fue necesario el cate terismo vesical ya que
permanecia con globo vesical y orinaba por
rebosamiento. El 4 de septiembre de 1992 falleri6; los
familiares no permitieron el estudio port morten. El
informe de Anatomia Patol6gica de las biopsias
intestinales revel6 presencia de células
ganglionares y f fibrosis importante de la capa
muscular. La correlacion clinica, radiologica,
quirurgica y de Anatomia Patoldgica permitid hacer
el diagnostico de miopatia visceral.

DISCUSION

El Sindrome de seudoobstrucci6n intestinal crénico
idiopitico se caracteriza por signos y sintomas de
obstruccion intestinal en ausencia de un bloqueo
mecanico. Este sindrome es el resultado de un
proceso que interfiere con la habilidad del
intestino para contraerse y propulsar el contenido
de una manera coordinada, por- consiguiente,
cualquier desorden que involucre el musculo liso o el
plexo mientrico puede producir este tipo de seudo-
obstrucribn **>.

Schuffler en 1977 denomin6 miopatia visceral cuando
la afecci6nesta localizada en«l musculo liso y
neuropatia visceral cuando la afeccion esta en el plexo
mienterico, ambas tienen forma de presentacion
familiares y Esporadicas. Sin embargo, solo la
miopatia visceral se asocia con afeccion del tracto
urinario "-"'.

Los pacientes aqui presentados tienen la forma de
miopatia visceral del tipo esporadico, ya que no se
informa ningun otro familiar con cuadro clinico
similar. El caso No. 1 es una forma de presentaci6n
tardia en el cual clinicamente diagnosticamos
enfermedad de Hirschprung, diagn6stico comun
con el cual se confunde seglin la literatura, debido a
que el cuadro clinico ocurre

durante el primer afio de vida y se caracteriza por
estrefiimiento, distension abdominal e impactaciones
fecales en forma intermitente, <**">.

El segundo caso se trata de una miopatia visceral
neonatal el cual inicialmente se diagnostico como
ileomeconial con mal rotacion, siendo este también el
diagn6stico que con mis frecuencia es confundida
esta entidad. "-"""".

En vista del problemas de base que todos estos
pacientes tienen, miopatia visceral, la evoluci6n es
mala lo que obliga al cirujano que desconoce esta
entidad a realizar procedimientos quirdrgicos
multiples, de tal manera que el promedio de las
cirugias realizadas en cada paciente variade 1 a 9,
con un promedio aproximado de 3.

En los dos pacientes aqui informados se realizaron tres
procedimientos quirrgicos sin encontrar la
obstruccion mecanica y inicamente se establece la
presencia de disfuncion intestinal generalizada con
hipoperistalsis y dilatacion marcada del tracto
gastrointestinal como se reporta en la literatura
mundial."'*".

En la forma tardia el transito intestinal revela estomago,
duodeno y yeyuno dilatados con transito del bario muy
retardado. Los estudios del colon con bario revelan
dilataci6n y colon redundante datos confirmados en
nuestro caso No.1. -

En la forma de presentacion neonatal, la radiografia
simple revela dilatacion gastrica con imagen de doble o
triple burbuja de aire, simulando atresia intestinal y en
el enema de bario, microcolon malrotado, todos
estos hallazgos presentes en nuestro caso No. 27-".
El uretrocistograma miccional muestra mega vejiga
sin reflujo y en el pielograma. intravenoso puede
haber mega uréteres con hidronefrosis .

Estos estudios no fueron realizados en nuestros
pacientes a pesar que ambos presentaban
obstruccion urinaria que amerit6 descompresion
prolongada con. sonda vesical' y mega vejiga
importante en la laparotomia. Los estudios de
motilidad intestinal como manométrica muestran
contracciones infrecuentes y débiles, sobretodo
contracciones de baja amplitud que revelan
disfunci6bn motora. La actividad intestinal
mioelectrica obtenida a través del estoma de
ileostomia revela ausencia de complejo
mioelectrico que no
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responde al uso de agentes farmacol6gicos como
Betanecol "*-*-"°-"".

Estos estudios nos fueron realizados en nuestros
pacientes por no contar con ellos en nuestro hospital.
Los hallazgos de Anatomia Patologica tipicos son
degeneracion vacuolar del musculo liso intestinal
con fibrosis intensa,y tos encontrados en nuestro caso
No.1; en el caso No. 2, patologia informo Ginicamente
células ganglionares y fibrosis importante de la
muscular; aun cuando no se encontro la degeneracion
vacuolar de la muscular, el diagnostico se confirma
por el cuadro clinico, los hallazgos radiol6gicos y
quirurgicos ya que la literatura reporta que pueden
presentarse casos con histologia normal o
unicamente con la fibrosis de la muscular sin la
degeneracion vacuolar * '

Todos los autores estan de acuerdo que es necesario
una laparotomia exploradora inicial con toma de
biopsias del intestino y vias urinarias para
confirmar el diagnostico y descartar una causa
mecanica de obstruccion posteriormente este
procedimiento inicial, no deben de realizarse mas
procedimientos, ya que ninguno de ellos ha
demostrado ser efectivo™”.

En la actualidad no existe tratamiento para la miopatia
visceral, se ha intentado el uso de varios medicamentos
sin éxito, tales como: esteroides, antibidticos y
proquineticos. Las unicas medidas de ayuda son el
ayuno completo con alimentacion parenteral
ambulatoria a largo plazo, lo que ha permitido la
sobreviva a un pequefio grupo de pacientes con
miopatia visceral tardia.

Todos los pacientes que presentan la forma neonatal
han fallecido por lo que algunos autores consideran a
la miopatia visceral un expectdrenle cual la forma
neonatal

es la mas grave. #1011,
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