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“SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL DISTAL COMO
MANIFESTACION INUSUAL PARA EL DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA”

Resumen

Introduccion: ElI sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID) o
‘equivalente de ileo meconial” es una obstruccion del ileon terminal o colon
ascendente causada por materia fecal viscosa, que se presenta después del
periodo neonatal en pacientes con fibrosis quistica (FQ). Se informa el caso de
una nifia en quien la manifestacion inusual del SOID sirvié de base para realizar
el diagnéstico de FQ .

Caso Clinico: Nifa de 7 anos que present6 cuadro de obstruccion intestinal
por lo que requirié laparotomia exploradora. Se encontré6 materia fecal viscosa,
espesa y abundante obstruyendo la luz del ileon distal, por lo que se realizd
enterotomia y extraccion del mismo. Dias después la paciente presentd datos de
abdomen agudo por lo que fue sometida nuevamente a laparotomia exploradora.
Se encontré dehiscencia de la rafia intestinal, por lo que se realizdé una ileostomia
de dos bocas. El estudio histopatolégico mostré datos compatibles con FQ vy la
prueba de electrolitos en sudor corroboro el diagnostico.

Discusion: EI SOID como primera manifestacion clinica de FQ es muy raro.
Es importante conocer esta entidad y tener un alto indice de sospecha para
diagnosticar FQ cuando se encuentra. Si se sospecha de SOID se debe intentar el
manejo conservador antes de someter al paciente a cirugia.

Palabras clave: Fibrosis quistica, mucoviscidosis, sindrome de obstruccién

intestinal distal, obstruccion intestinal, equivalente de ileo meconial.



DISTAL INTESTINAL OBSTRUCTION SYNDROME AS AN UNUSUAL
MANIFESTATION FOR THE DIAGNOSIS OF CYSTIC FIBROSIS.
Abstract

Introduction: Distal intestinal obstruction syndrome (DIOS) or “meconium
ileus equivalent” is an obstruction of the terminal ileum or ascending colon caused
by inspissated stools in patients with cystic fibrosis (CF) out of the neonatal period.
We report the case of a girl that presented with DIOS as an unusual manifestation
that lead to the diagnosis of CF.

Case presentation: A 7 year-old female presented with bowel obstruction

that required an exploratory laparotomy. Abundant inspissated stools were found
obstructing the distal ileum. An enterotomy with extraction of the inspissated
material was performed. Few days later the patient presented with acute abdomen
requiring a second exploratory laparotomy. Dehiscence of the intestinal suture line
was found and an ileostomy with mucous fistula was carried out. The
histopathology study showed findings compatible with CF and the sweat chloride
test confirmed the diagnosis.

Discussion: DIOS as the first manifestation of CF is very rare. It is important
to know this entity and to have a high index of suspicion to diagnose CF when it is
found. If DIOS is suspected, conservative treatment should be tried before taking

the patient to surgery.

Keywords: Cystic fibrosis, mucoviscidosis, distal intestinal obstruction syndrome,
bowel obstruction, meconium ileus equivalent.

Introduccion



El sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID o DIOS por sus siglas en
inglés), también conocido como “equivalente del ileo meconial”’, se describié por
primera vez en 1941 como una obstruccion, parcial o completa, del ileon distal o
colon ascendente, causada por materia fecal espesa, en pacientes con fibrosis
quistica (FQ) fuera del periodo neonatal.”? El SOID representa una manifestacion
clinica poco frecuente de FQ, sobre todo en pacientes pediatricos.®® El SOID
como manifestacion clinica inicial de FQ es extremadamente raro. Se informa el
caso de una paciente de 7 afos con antecedente de neumopatia cronica e
insuficiencia pancreatica sutiles y que debutdé con un cuadro de obstruccién

intestinal distal que sirvié de base para el diagndstico de FQ.

Caso Clinico

Nifa de 7 anos. Inici6 su padecimiento con un cuadro de sibilancias y
dificultad respiratoria siendo manejada como neumonia por médico particular. Tres
dias después se agregaron hiporexia, dolor abdominal cdlico intenso en
mesogastrio, vomitos de contenido biliar, distension abdominal severa e
imposibilidad para canalizar gases por el recto, por lo que se diagnostico
obstruccién intestinal. Fue sometida a laparotomia exploratoria en donde se
encontré materia fecal viscosa, espesa y abundante que obstruia la luz del ileon
distal. Se realizd enterotomia con extraccibn manual de dicho material y
enterorrafia. Tres dias después de la operacion la paciente persistia con datos de
obstruccion intestinal y abdomen agudo, motivo por el que fue enviada a nuestra
institucion. A su llegada se encontré con datos francos de abdomen agudo. Se

palpaba una masa dura y dolorosa de aproximadamente 7x5 centimetros en el



cuadrante inferior derecho del abdomen. La radiografia de abdomen en posicion
de pie mostraba niveles hidroaéreos en el cuadrante superior izquierdo y
abundante materia fecal (Figura 1). Se decidio realizar laparotomia exploratoria en
donde se encontré dehiscencia de la rafia ileal y obstruccion total del ileon distal
causada por el mismo material espeso. Se evacu6 dicho material, se resecé el
segmento intestinal dehiscente y se realizo ileostomia de dos bocas separadas.
Por las caracteristicas del material encontrado dentro del ileon se sospechd en FQ.

El estudio histopatologico del segmento intestinal resecado mostro
abundantes células caliciformes y criptas dilatadas con retencion de moco,
compatibles con FQ, asi como peritonitis crénica fibrosa, datos de isquemia
intestinal y perforacion intestinal reciente.

La quimica en heces solicitada después de la cirugia mostré mal absorcion
intestinal con actividad triptica deficiente, azlcares reductores (+) y grasa (+++).
Se corroboré el diagnéstico de FQ con dos determinaciones positivas de
electrolitos en sudor. Los estudios de extension para valorar la severidad de la
enfermedad mostraron: Radiografia de térax con sobredistension pulmonar
bilateral e imagenes lineales y nodulares. Tomografia computada de senos
paranasales y pulmoén con pansinusitis sin desarrollo del seno frontal y esfenoidal,
bronquiectasias e impactos mucosos en ambos I6bulos superiores, asi como
patron de perfusion en mosaico generalizado. La broncoscopia mostrd
hipersecrecion de moco blanquecino, y cultivo positivo del lavado bronquioalveolar
para Pseudomonas aeruginosa +100,000 UIFC. Se realizd espirometria con
patrén sugestivo de restriccion leve y obstruccion de la via aérea periférica, sin

respuesta al broncodilatador. Inmunoglobulinas, pruebas de funcién hepatica y



quimica sanguinea normales. Presentaba un déficit de peso/talla del 16%. Se
inicio tratamiento antibidtico especifico, sustitucion de enzimas pancreaticas,
adecuada hidratacion y dieta, laxante oral e irrigaciones con N-acetil cisteina.

Al interrogatorio dirigido tenia antecedente de evacuaciones diarreicas en
el primer afo de vida, siendo tratada como intolerancia a la lactosa, asi como
desde los 18 meses de vida cuadros recurrentes de tos seca que posteriormente
se torné humeda, sin fiebre, asociada a sibilancias y dificultad respiratoria, que se
exacerbaban con los cambios de clima. Fue tratada con multiples esquemas
antimicrobianos y broncodilatadores de accion corta con mejoria parcial y siendo
diagnosticada como asmatica. Presentaba ademas evacuaciones pastosas y de
aspecto grasoso en forma ocasional.

Cuatro semanas después de realizada la ileostomia, y debido a una
evolucion satisfactoria, la paciente fue intervenida para cierre de la misma. Su
manejo actual incluye enzimas pancreaticas ajustadas por gramos de grasa
ingerida, ranitidina, polietilenglicol, lactulosa y dieta balanceada en fibra con
abundantes liquidos.

Discusion

En 1941, Rasor y Stevenson describieron por primera vez el cuadro de
obstruccion intestinal en pacientes con FQ después del periodo neonatal.?
Posteriormente Jensen, en 1962, nombré a la enfermedad “equivalente de ileo
meconial”’, dado que el material que obstruye el intestino parece meconio.® Sin
embargo, en 1981, Park propuso el término de “sindrome de obstruccién intestinal

distal”, ya que, de manera estricta no se trata de meconio ni de una forma de ileo.”



La FQ se hereda en forma autosdmica recesiva y es la enfermedad
hereditaria letal mas frecuente en la raza blanca, con una frecuencia de 1:2000-
3500 nacidos vivos y una sobrevida promedio actual que sobrepasa los 35 afos.
89 Actualmente la Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica reporta de 300 a 400
casos nuevos anuales, de los cuales el 85% muere antes de los 4 afios por falta
de diagndstico oportuno y tratamiento adecuado, el resto tienen una sobrevida
promedio actual de 17 afios.’

La incidencia del SOID es muy variable debido a la falta de consenso en las
definiciones operacionales. En muchos de los informes de la literatura se incluye
dentro del SOID a los pacientes con FQ que tienen unicamente estrefimiento, el
cual es el principal diagndstico diferencial de esta entidad, por lo que reportan
frecuencias que van del 2% al 41%.3>%""

Por este motivo, el grupo de trabajo en FQ de la Sociedad Europea de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatricas (ESPGHAN), definié en
2005 los criterios para diagnosticar SOID y estrefiimiento en pacientes con FQ."
(Cuadro 1) 2

El SOID es exclusivo de pacientes con FQ y no se ha observado en otras
formas de mala absorcién pancreatica.”>'* Se trata de una complicacion intestinal
muy poco frecuente en pacientes pediatricos y, de acuerdo al estudio del
ESPGHAN que incluye pacientes menores de 18 anos, la incidencia es de 2.2-6.2
episodios por 1000 pacientes/afio y una prevalencia del 8%, lo cual es mucho
mayor a lo anteriormente reportado, sin embargo su presentacion es

primordialmente en la edad adulta donde se reportan 35.5 episodios por 1000



pacientes/afio.’? Cuando se presenta en pacientes pediatricos, la edad promedio
de presentacion es entre los 7 y 9 afios.>'?

La fisiopatologia de la FQ se atribuye al transporte anormal de cloruro
causado por mutaciones en el gen regulador de conductancia transmembrana de

la FQ (CFTR) localizado en el cromosoma 7qg31.2°

A nivel intestinal, se piensa que
la obstruccion es debida a un complejo mecanismo tanto de la alteracion de la
secrecion como de su motilidad. La alteracion en la funcion del CFTR condiciona
reduccion en la secrecion de cloruro y agua hacia el lumen intestinal, que en
conjunto con el incremento en la regulacién del canal de sodio epitelial (ENaC),
que a su vez aumenta la reabsorcion de sodio y agua del moco intraluminal,
predispone la obstruccion intestinal. Al igual se han observado otras alteraciones
en el intestino de los pacientes con FQ que favorecen la obstruccion al
incrementar la viscosidad o la motilidad intestinal, como son la disminucion en el
transito intestinal secundario a proceso inflamatorio de base que condiciona
disfuncion neuromuscular entérica y a hipertrofia de la pared intestinal que
involucra la lamina muscular de la mucosa. Otros posibles mecanismos que
influyen en ésta obstruccion y ademas en el sitio a nivel del ileon terminal, no sélo
son la insuficiencia pancreatica con el pobre control en la absorcion de grasa en el
ileon distal, que inhibe el vaciamiento gastrico y prolonga el transito intestinal,
sino también existe alteracion en la secrecidn biliar y su captacion activa por
ileon terminal.’>?!

El SOID se presenta principalmente en pacientes con fenotipos severos de

la enfermedad, es decir, aquellos que condicionan insuficiencia pancreatica y que

se relacionan con mutaciones clase |1l y Ill, aunque no es exclusivo, ya que
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también se han reportado en pacientes con suficiencia pancreatica y mutaciones
clase IV y V, aunque en mucho menor grado. De acuerdo a esta division, la
ESPGHAN clasificé a los pacientes de acuerdo a su genotipo en: grave (2
mutaciones graves de CFTR), leve (al menos una mutacion leve de CFTR) e
indeterminado (una mutacién indeterminada y otra grave del CFTR)."> En el
estudio se encontré que el 82% de los pacientes pediatricos que tuvieron SOID
presentaban genotipo grave (54% eran homocigotos para la mutacién AF508),
15% genotipo indeterminado y solo el 3% genotipo leve. Otros factores de riesgo
asociados son el antecedente de ileo meconial, una enfermedad intercurrente que
favorezca la deshidratacion como exacerbacion infecciosa respiratoria o
exposicion a clima caluroso, cese del tratamiento sustitutivo con enzimas
pancreaticas, cambios en la dieta y el haber presentado un episodio previo de
SOID.*"32021 En e estudio del ESPGHAN 20% de los pacientes tuvieron mas de
un episodio de SOID durante un periodo de 5 afios.'? En el 92% de los pacientes
que tuvieron SOID se documentd insuficiencia pancreatica y 44% tenian
antecedente de ileo meconial al nacimiento.'?

El cuadro clinico del SOID se caracteriza por datos de obstruccion intestinal
como son dolor abdominal tipo célico, distension, vomito biliar e incapacidad para
canalizar gases por el recto o evacuar. El signo cardinal es una masa suave, movil,
generalmente no dolorosa, que se palpa con mayor frecuencia en la fosa iliaca
derecha. En los casos atipicos o de evolucidn prolongada debe descartarse
apendicitis, absceso o0 mucocele apendicular, invaginacion intestinal, vélvulo, y

menos frecuentemente enfermedad de Crohn. En aquellos pacientes que han
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utilizado dosis altas de enzimas pancreaticas debe pensarse en fibrosis coldnica,
y en los que han tenido intervenciones quirurgicas de abdomen se debe pensar en
adherencias. En éstos casos el realizar ultrasonido abdominal y/o tomografia
computada permite confirmar el diagnéstico.?

La radiografia simple de abdomen en posicion de pie generalmente muestra
niveles hidroaéreos, dilatacion de asas de intestino delgado, abundante materia
fecal y una imagen similar al signo de “burbujas de jabén” (signo de Neuhauser)
en la fosa iliaca derecha, originalmente descrito para ileo meconial. Los hallazgos
en la tomografia computada se observan en el colén derecho e incluyen
engrosamiento de la pared, estriacion mural, infiltracion de los tejidos blandos
mesentéricos e incremento en la grasa pericolénica. °'320:22:23

El tratamiento del SOID es muy variable ya que aun es empirico porque no
se cuenta con estudios clinicos controlados, pero en general tiene buenos
resultados.'®?°?" En los pacientes con SOID incompleto el objetivo del tratamiento
por via oral es lograr la salida de material viscoso hasta que éste sea claro y se
resuelva el dolor abdominal, distension y vomito. Actualmente se recomienda el
uso de soluciones orales con agua y electrolitos que son isotdnicas para evitar
fuga de liquido por el intestino e hipovolemia. El cuadro 2 muestra las soluciones
mas utilizadas para el manejo del SOID incompleto.

En aquellos casos con SOID completo se recomienda hospitalizacion,
hidratacion endovenosa y sonda nasogastrica con succién. Se puede utilizar el

diatrizoato (Gastrografin®) en enema bajo vision fluoroscépica con presion

hidrostatica hasta que se alcance el ileon terminal, a una dosis de 100 mL diluida
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en 4 partes de agua, esto debe ser realizado por personal especializado ya que
sus complicaciones pueden ser serias como son: choque hipovolémico,
perforacién y enterocolitis necrosante.*10:11:20.21.24

El manejo agresivo puede evitar la necesidad de laparotomia. Cuando
existe un cuadro de obstruccidon completa que no responde a manejo con enemas
o datos de perforacion intestinal, se requiere de cirugia. Si ésta es necesaria se
realiza irrigacion a través de enterotomia para evitar resecar intestino, en general
la morbimortalidad quirtrgica en éstos casos es baja.®'12:20:21.25

Los pacientes de dificil manejo pueden ser sometidos electivamente a la
realizacion de un estoma continente modificado (procedimiento de Malone) con la
finalidad de realizar enemas anterogrados para irrigar y evacuar periodicamente el
intestino.?®

Una vez resuelta la obstruccion, los pacientes deben ser mantenidos con
laxantes por via oral y dieta balanceada en fibra con abundantes liquidos.™
Ademas, se debe ajustar adecuadamente la dosis de enzimas pancreaticas,
mejorar su biodisponibilidad al disminuir la acidez gastrica y mantener buena
adherencia al tratamiento.'®2%2’

Nuestra paciente presentaba datos sutiles de insuficiencia pancreatica
desde el primer aio de vida que pasaron desapercibidos y que no condicionaron
una falla de medro importante, asi como sintomas respiratorios que requerian de
diagndstico diferencial ante la persistencia de los mismos y la falta de respuesta al
tratamiento, por lo que al no tener el diagndstico establecido de FQ y debutar con

un cuadro de obstruccion intestinal fue operada sin haber pensado en SOID. En

retrospectiva, la paciente tenia un cuadro clasico de SOID completo: antecedente
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de infeccion de vias respiratorias y cuadro de obstruccion intestinal con vomito
biliar, distension, dolor cdlico e imposibilidad para canalizar gases por el recto.
Ademas, se palpaba la masa abdominal caracteristica del SOID. La radiografia de
abdomen tenia datos caracteristicos de SOID: niveles hidroaéreos, abundante
materia fecal y un patrén granular con burbujas de aire en la fosa iliaca derecha
que asemeja el signo de Neuhauser (Fig.1). En nuestro pais la incidencia de FQ
es de 1 en 8500 nacidos vivos, baja en relacion a otros paises, es por esto que
sus sintomas se siguen confundiendo con enfermedades mas frecuentes como
son las neumonias, diarreas y desnutricion.?”*® Ademas, la incidencia de SOID en
nuestro pais es extremadamente baja, seguramente debido a que la sobrevida
media de los pacientes es muy baja comparada con los paises desarrollados
donde la sobrevida ha mejorado considerablemente como resultado de realizar el
diagnostico en los primeros meses de vida, la concentracién de los pacientes en
centros especializados, asi como el uso agresivo e intensivo de antibidticos y
soporte nutricional, lo que ha favorecido la aparicion de otras manifestaciones de
la enfermedad menos frecuentes y severas. Todo esto aunado a que en la gran
mayoria de los pacientes que presentan SOID se sabe de antemano que tienen
FQ. Sdélo encontramos dos reportes de pacientes cuya primera manifestacion de
FQ fue, como en nuestro caso el SOID; Pérez-Rueda en 1986 y Teixeira en 2006
en los que, como en nuestro caso, el SOID se presentdé como primera

manifestacion de FQ.2%3°
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Conclusién:

El cuadro de obstruccion intestinal como primera manifestacion para pacientes con
fibrosis quistica en edad escolar o adolescente es muy infrecuente. Los pacientes
con fibrosis quistica generalmente se diagnostican después de la sospecha clinica
que surge posterior a un ileo meconial en el periodo neonatal, o a infecciones de
vias respiratorias de repeticion. Este es un caso raro en el cual la presentacion de
oclusion intestinal fue el pivote para el diagndstico de fibrosis quistica fuera de la

etapa neonatal.

Cuadro 1. Definiciones segun el ESPGHAN

Estreiiimiento en FQ SOID incompleto o SOID completo
inminente
Dolor abdominal o Dolor abdominal o Obstruccion intestinal
distension abdominal o distension abdominal o | completa evidenciada por
ambos ambos de corta evolucion | vomito de contenido biliar
O (dias) y/o niveles hidroaéreos
Disminucion en la Y del intestino delgado en
frecuencia de las Masa fecal en la regién una radiografia
evacuaciones en las ileocecal Y
ultimas semanas o0 meses PERO Masa fecal en la regién
O Sin datos de obstruccion ileocecal
Aumento en la completa Y
consistencia de la materia Dolor abdominal o
fecal en las ultimas distensién abdominal o
semanas 0 meses ambos
Y
Los sintomas se
resuelven con el uso de
laxantes




Cuadro 2. Soluciones orales utilizadas para el manejo del SOID incompleto

15

Medicamento

Dosis

Efectos adversos

Polietilenglicol

(PEG)

- 2 g/kg/dia, dosis maxima
80-100 g/dia

- En solucion ya preparada
20-40 ml/kg/h en las primeras
4 hrs, dosis maxima de 100
mi/kg o0 4 L, la que sea menor
- Si aun no se tienen
evacuaciones claras puede
continuarse por otras 4 hrs, la
dosis maxima es de 1 L/h en
un periodo de 8 hrs

- Deshidratacion
- Desequilibrio hidro-
electrolitico

Diatrizoato

(Gastrografin®)

- Diluir la solucién en 4 partes
de agua o jugo

- <15 kg es de 15-30 ml|

- menores de 6 afos 50ml

- mayores de 6 afios 100ml

- A partir del segundo dia se
utiliza la mitad de la dosis

- Hipovolemia grave con
choque

- Diarrea, nausea y vomitos
por irritacion de la mucosa
intestinal con irritacion,
erosion y sangrado.

N-acetil cisteina

- 30 ml de N-acetil cisteina al
20% diluidos en 120 ml de
agua o jugo (50mg/ml)

- En menores de 7 afos 2-3g
- En mayores de 7 afios 4-6g
-También se puede utilizar
como enema de retencién a
las mismas dosis

- Nausea, vomito y diarrea
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Figura 1. Radiografia simple de abdomen en posicion de pie
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