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Antecedentes: la malrotacién intestinal es una malformacién congénita definida como una
falla en el proceso de rotacién y fijacién del intestino durante la embriogénesis. Esta patologia
se diagnostica tradicionalmente en la infancia, sin embargo, las personas con esta
malformacién intestinal pueden permanecer asintomaticas durante varios afnos de vida y
manifestar, en la adolescencia o en la adultez, sintomas crénicos e inespecificos, como dolor
abdominal intermitente, nduseas y emesis. En el peor de los casos, en este grupo de individuos,
la malrotacién intestinal puede manifestarse como un vélvulo agudo del intestino medio, con
compromiso vascular e isquemia intestinal, la cual podria llegar a requerir una reseccién
extensa con el posterior riesgo de desarrollar sindrome de intestino corto, falla intestinal e
incluso la muerte. Reporte de caso: presentamos el caso de una nifia de quince anos con
antecedente no conocido de malrotacién intestinal congénita, la cual se manifesté como un
voélvulo agudo con isquemia intestinal que requirié reseccién intestinal masiva. El trasplante
intestinal fue la opcién terapéutica planteada, ante una falla intestinal irreversible y teniendo
en cuenta las complicaciones asociadas a la nutricién parenteral crénica. Conclusiones: el
diagnoéstico de la malrotacién intestinal en un adolescente requiere una alta sospecha clinica
y que es un reto clinico, ya que, si no es identificado a tiempo, puede traer consecuencias
catastréficas para la vida del paciente y su familia.

Intestinal ischemia due to intestinal malrotation in an adolescent

ABSTRACT

Background: Intestinal malrotation is a congenital malformation defined as a failure in the
rotation and fixation of the intestine during embryogenesis. This pathology is traditionally
diagnosed in childhood. However, people with this intestinal malformation may remain
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asymptomatic for several years of life and manifest, in adolescence or adulthood,
chronic and non-specific symptoms, such as intermittent abdominal pain, nausea,
and emesis. In the worst cases, in this group of individuals, intestinal malrotation can
manifest as an acute volvulus of the midgut, with vascular compromise and intestinal
ischemia, which could require extensive resection with the subsequent risk of
developing short intestine syndrome, intestinal failure, and even death. Case report:
we present the case of a fifteen-year-old girl with an unknown history of congenital
intestinal malrotation, which manifested as an acute volvulus with intestinal
ischemia that required massive intestinal resection. Intestinal transplantation was
the proposed therapeutic option in the face of irreversible intestinal failure and the
complications associated with chronic parenteral nutrition. Conclusions: An
adolescent's diagnosis of intestinal malrotation requires a high clinical suspicion. It
is a clinical challenge since, if it is not identified in time, it can have catastrophic
consequences for the life of the patient and her family. Intestinal ischemia due to

intestinal malrotation in an adolescent.

Introduccién

La malrotacién intestinal es una malformacién congénita de
la posicién y fijacién del intestino. El diagndstico se hace tra-
dicionalmente durante la infancia, la mayoria en la etapa neo-
natal. Sin embargo, puede manifestarse a cualquier edad y a
través de una variedad de sintomas tanto agudos como créni-
cos. El vélvulo agudo del intestino medio con compromiso vas-
cular e isquemia puede ser la manifestacién clinica més peli-
grosa de no ser diagnosticado a tiempo. Como consecuencias,
se encuentran la reseccidn intestinal masiva, el sindrome de
intestino corto, la falla intestinal e incluso la muerte. En este
reporte de caso se presenta el caso de una adolescente con
malrotacién intestinal no diagnosticada previamente, quien
requirié una reseccién intestinal masiva por isquemia secun-
daria a vélvulo agudo del intestino medio. El trasplante intes-
tinal fue propuesto como la opcién terapéutica.

Reporte de caso

Paciente femenina de quince anos, previamente sana sin ante-
cedentes médicos de importancia, quien consulté inicialmen-
te al servicio de urgencias de otra institucién por cuadro clini-
co de doce horas de evolucién de dolor abdominal constante
de intensidad 10/10 en la escala verbal analoga de dolor. El
dolor estaba localizado en mesogastrio y estaba asociado a
nduseas y distension.

La madre de la paciente refiri6é deposiciones de consistencia
dura sin otras alteraciones en los dias previos. Inicialmente, se
hizo una impresién diagnéstica de apendicitis aguda, por lo
que se remitié a un hospital de mayor nivel de complejidad.

Al examen fisico de ingreso a la Clinica Infantil Colsubsidio
se evidencié taquicardia, signos de deshidratacién grado II,
distensién abdominal e irritacién peritoneal generalizada. El
hemograma evidencio leucocitosis y neutrofilia sin anemia ni
trombocitopenia. Se decidié llevar a laparotomia exploratoria
en la cual se hall6 un vélvulo intestinal a nivel de la arteria
mesentérica superior por malrotacién intestinal completa, el
cual comprometia todo el intestino medio con area de necrosis
hasta el colon descendente y la tercera porcién del duodeno
(Ver figura 1). No hubo reperfusion intestinal y ante asas no

viables, se decidi6 realizar reseccién intestinal masiva y cirugia
de control de dafios para revisién en un segundo tiempo.

La paciente fue trasladada a la unidad de cuidado intensivo
y posteriormente evolucioné de forma estable durante los pri-
meros dias. Se convocé una junta médica multidisciplinaria
entre cirugia pediatrica, cuidado intensivo pediétrico y cuida-
do paliativo. A los tres dias postoperatorios, la paciente fue
llevada a segunda revisién quirtrgica, en la cual se realiz6 lava-
do peritoneal, liberacién de bandas de Ladd para liberar duo-
deno mal rotado y finalmente anastomosis terminolateral
entre duodeno y colon izquierdo.

La evolucién postoperatoria fue favorable, por lo que fue
trasladada a piso de hospitalizacién de Pediatria y, posterior-
mente, se hizo la insercién de un catéter venoso central para
la administracién de la nutricién parenteral. Luego de cuatro
meses de hospitalizacién en la Clinica Infantil Colsubsidio la
paciente egresé y continud su manejo en hospitalizacién domi-
ciliaria con nutricién parenteral y en seguimiento por cirugia
pediatrica.

El caso fue presentado con el grupo de trasplante intestinal
en la ciudad de Medellin para evaluar la posibilidad de tras-
plante intestinal como opcién terapéutica, sin embargo, se
considerd en ese momento que la paciente no era candidata.

Discusién

El término malrotacidn se refiere a todas las anormalidades de
la posicién y la fijacién intestinal (1). Estas son producto de
una falla en la rotacién y fijacién del mesenterio intestinal
durante la embriogénesis, lo que consiste en elongacién y her-
niacién de los intestinos para luego rotar 270° contra las mane-
cillas del reloj alrededor del eje de la arteria mesentérica supe-
rior (2).

Tradicionalmente, se ha considerado que la malrotacién
intestinal es un diagnéstico de la infancia, se reporta que el 90
% de los pacientes con esta malformacién se diagnostica
durante el primer afio de vida y el 80 % durante el primer mes
de vida (3). Sin embargo, debido a que este tipo de malforma-
ciones pueden permanecer asintomaticas a lo largo de la vida
de un individuo, la incidencia real no es conocida. Estudios de
autopsias han estimado que puede ser hasta de 1 % en la pobla-
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cién total (4). Cuando ésta es sintomaética ocurre con una fre-
cuencia de 1 en 2 500 nacimientos vivos (3). Asi mismo, se ha
reportado que la malrotacién intestinal puede estar asociada
a otros defectos congénitos hasta en un 62 %, siendo mas fre-
cuentes las asociaciones con hernia diafragmatica, enfermedad
cardiaca congénita y onfalocele (5).

La malrotacién intestinal puede presentarse a cualquier
edad y a través de una variedad de sintomas tanto agudos
como crénicos (6). La mayoria de los pacientes con vélvulo agu-
do del intestino medio se presenta en el primer mes de vida 'y
el signo clinico principal es el inicio abrupto de episodios emé-
ticos biliosos en un nino previamente sano (1). El mecanismo
desencadenante es desconocido, sin embargo, se ha sugerido
que puede deberse a peristalsis intestinal anormal, distensién
intestinal segmentaria o incluso movimientos inusuales del
torso (1).

El vélvulo intermitente o parcial del intestino medio ocurre
més cominmente en nifios mayores de 2 afios y se presenta
como resultado de la obstruccién linfética y venosa con creci-
miento de los ganglios mesentéricos. En este grupo etario las
manifestaciones clinicas mas comunes son vomito crénico,
dolor abdominal intermitente tipo célico, diarrea, hemateme-
sis y constipacién (1). En adolescentes y adultos se ha reporta-
do que las manifestaciones clinicas de malrotacién intestinal
pueden ser crénicas e inespecificas desde la infancia y que los
sintomas pueden ser o no de origen gastrointestinal, como
dolor abdominal tipo célico intermitente, nduseas, emesis y,
menos comuinmente, diarrea intermitente, constipacién y/o
hematoquezia, Ulcera péptica, malabsorcién y pérdida de peso
y cefalea (6).

Se debe tener en cuenta que la malrotacién intestinal pue-
de presentarse también de otras dos maneras, como signos y
sintomas de obstruccién intestinal o con signos de una catas-
trofe abdominal inminente (7), como lo es el vélvulo agudo del
intestino medio.

El diagnéstico de un vélvulo agudo del intestino medio se
hace a partir de una alta sospecha clinica y debe tenerse en
cuenta en los pacientes que presentan dolor abdominal, vémi-
to bilioso, fiebre, taquicardia y signos de irritacién peritoneal
asociado a acidosis metabdlica. La decision de realizar image-
nes como ecografia Doppler o radiografia de abdomen contras-
tada versus realizar directamente laparoscopia o laparotomia
exploratoria debe basarse en la condicién clinica del paciente
y en el riesgo de compromiso vascular del intestino (1).

Como se mencioné previamente, se ha sugerido en la lite-
ratura que la mayoria de los pacientes con malrotacién intes-
tinal es diagnosticada durante el primer afio de vida. No obs-
tante, un gran porcentaje de individuos con malrotacién
intestinal llega a la adolescencia y a la adultez sin haber sido
diagnosticados y, a su vez, el porcentaje de este grupo que
manifiesta sintomas gastrointestinales atribuibles a la malro-
tacién intestinal es todavia desconocido (7). El problema es que
en este grupo poblacional el diagnéstico de la malrotacién
intestinal es mas dificil, ya que los sintomas son atipicos e
inespecificos, lo que lleva a que el diagnéstico se haga mal o
de forma tardia y que muchos de estos pacientes reciban un
manejo inadecuado (8).

Debido a que las consecuencias de no diagnosticar a tiempo
esta condicién en adolescentes o adultos pueden llegar a ser
catastréficas, es imperativo que la malrotacién intestinal sea
considerada dentro de los diagnésticos diferenciales de aque-
llos pacientes con dolor abdominal recurrente, dispepsia e
incluso obstruccién intestinal (8). Husberg y cols. describen en
su estudio que incluso los adolescentes y adultos jovenes tie-
nen una tendencia a presentar sintomas mas severos que
requieren una intervencién quirdrgica de emergencia (9).

Aquellos pacientes que requieren una reseccién extensa de
intestino, secundaria a una malrotacién intestinal, desarrollan
sindrome de intestino corto, el cual es la causa méas comun de
falla intestinal (10). En la poblacién pediatrica ésta se define
como una enfermedad intrinseca del intestino que resulta en
una funcién digestiva y absortiva del intestino que es insufi-
ciente para mantener los requerimientos de nutricién, hidra-
tacién y de electrolitos de un cuerpo en crecimiento (10). No
existe un consenso con respecto a la longitud que debe tener
el intestino para considerar que se trata de un sindrome de
intestino corto, sin embargo, es claro que ésta se correlaciona
fuertemente con la dependencia de nutricién parenteral (11).
Segun la evidencia, un nifio con intestino delgado de una lon-
gitud de hasta cuarenta centimetros y con valvula ileocecal
tiene una sobrevida significativamente mayor que la de un
niflo con un intestino delgado mas corto y sin valvula ileocecal
(12).

Para estos pacientes la nutricién parenteral total mejora
dramadticamente su prondstico, sin embargo, si se desarrollan
complicaciones asociadas a ésta, se debe considerar una alter-
nativa quirtirgica como los procedimientos de alargamiento o
el trasplante intestinal.

El trasplante intestinal es la principal alternativa terapéuti-
ca para aquellos pacientes con falla intestinal irreversible que
desarrollan complicaciones asociadas a la nutricién parenteral
a largo plazo, las cuales pueden amenazar su vida (13). Las
complicaciones son episodios frecuentes de sepsis, infecciones
multiples del catéter central, ausencia de acceso intravenoso
y enfermedad hepética asociada a la nutricién parenteral (14).

Conclusiones

La malrotacién intestinal es una anormalidad de la rotacién y
fijacién del intestino durante la embriogénesis, la cual puede
manifestarse a través de signos y sintomas tanto agudos como
crénicos.

A pesar de que el mayor porcentaje de diagnésticos es rea-
lizado durante la primera infancia, es importante tener en
cuenta que puede manifestarse en cualquier momento de la
vida, incluso en la adolescencia y en la adultez. Teniendo en
cuenta que realizar el diagnéstico de malrotacién intestinal en
este grupo etario es un reto clinico, es imperativo tener una
alta sospecha clinica para evitar un manejo inadecuado y por
lo tanto consecuencias catastréficas para la vida del paciente
y su familia.

En el peor de los casos, la malrotacién intestinal puede
manifestarse como un vélvulo agudo del intestino medio que
genere isquemia intestinal, la cual podria llegar a requerir una
reseccién extensa con el posterior riesgo de desarrollar sindro-
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me de intestino corto, falla intestinal e incluso la muerte. Cuan-
do se llega a requerir una reseccién intestinal extensa, los
esfuerzos terapéuticos se encuentran limitados para mejorar
la calidad de vida del paciente y su prondstico. El trasplante
intestinal es la principal alternativa terapéutica para aquellos
pacientes con falla intestinal irreversible que desarrollan com-
plicaciones asociadas a la nutricién parenteral a largo plazo,
las cuales pueden amenazar su vida.
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Figura 1. Vélvulo intestinal a nivel de la arteria mesentérica superior por malrotacién intestinal completa. Se observa compromiso
del intestino medio con area de necrosis desde la tercera porcién del duodeno hasta el colon descendente.



