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INTRODUCCION:
El pseudoquistemeconial (PSM) es una patologia rara con pocos casos reportados en la literatura y

que en varias ocasiones se ha confundido con la peritonitis meconial tipo quistica. (12,

El pseudoquiste meconial consiste en una porcién del intestino dilatada llena de meconio que
tiene una capa de musculo liso conectando al quiste con el intestino normal. Por ello, el

pseudoquiste debe de ser diferenciado basandose en los hallazgos radiolégicos e histopatoldgicos.

(1,2).

Se considera que la incidencia del psudoquiste meconial es similar a la de la peritonitis meconial
debido a que su fisiopatologia es muy parecida, sin embargo hay poca informacién reportada en la
literatura sobre psudoquiste meconial, edad de presentacién y predominio de género. Tomando en
cuenta la etiologia y fisiopatologia del psudoquiste meconial se sabe que la principal causa es por
atresia intestinal secundaria a un insulto vascular por volvulus intestinal fetal al final del primer y
principios del segundo trimestre por lo que la edad gestacional a la que se presenta el

pseudoquiste meconial es entre la 8 y 20 semanas de gestacion. g

La peritonitis meconial es una entidad diferente al pseudoquiste meconial ya que es una peritonitis
quimica causada por perforaciéon intestinal con extravasacion intraperitoneal de meconio estéril in
utero. Cuando las asas del intestino inflamado se fijan, la peritonitis meconial puede dar lugar a la
formacion de una cavidad quistica intraperitoneal con una pared fibrosa formada con las asas

intestinales adyacentes, resultando en lo que se denomina peritonitis meconial tipo quistica.



ANTECEDENTES

1. DEFINICION DEL PROBLEMA A TRATAR

El pseudoquiste meconial (PSM) es una patologia rara con pocos casos reportados en la literatura y
que en varias ocasiones se ha confundido con la peritonitis meconial, por esta razon es muy
importante conocer la fisiopatologia de ambas enfermedades para poder entender su presentacién
y cuadro clinico para que de esta forma podamos realizar un adecuado abordaje diagnéstico y asi

brindar el mejor tratamiento posible. (5

El pseudoquiste meconial esta constituido por una pared intestinal adelgazada y dilatada con una
capa muscular que continla con la capa muscular del intestino delgado normal. La pared del
psudoquiste pierde su epitelio por inflamacion crénica. Su etiologia se ha asociado a la dilatacion
paulatina del intestino por atresia, disminucién del flujo sanguineo intestinal en relacién a volvulos,

invaginacién o inflamacion después de una perforacion intestinal.

La peritonitis meconial (PM) fue descrita por primera vez en 1761 por Morgani y en 1838 Simpson
amplié su descripcion, definiéndola como una reaccion inflamatoria de origen quimico, estéril, del
peritoneo visceral y parietal, asas intestinales y mesenterios, producida por una perforacién

intestinal prenatal.; 67

En la década de los ochentas el ultrasonido permitio realizar el diagndstico prenatal, con lo cual
disminuyé la mortalidad de 50% a 11%, facilitando la planeacidén quirirgica prenatal en el 50% de

los casos. ()

En la etapa fetal la secrecién de bilis y la degluciéon de liquido amnidtico se inician a las 12 y 13
semanas de gestacion respectivamente (5. El meconio empieza a transitar hacia el ileon en la
semana 16. Si el intestino delgado se perfora antes de que el meconio alcance el ileon, el intestino
se interrumpira en ese sitio y se comportara como atresia; pero si la perforacién ocurre después de
que el meconio alcance el ileon, el meconio se introducira a la cavidad peritoneal causando una

peritonitis meconial. 4

En contraste con el psudoquiste meconial, la peritonitis meconial (PM) es de naturaleza quimica
estéril causada por perforacién intestinal con extravasacion de meconio in utero. Puede ocurrir

tempranamente (16 a 20 SDG) o tardiamente varias horas previas al nacimiento. 5. La PM puede



ser de tres tipos de acuerdo a su histopatologia: tipo 1 fibroadhesiva, tipo 2 quistica y tipo 3
generalizada segun Lorimer et al. (Tabla 1). Los hallazgos en cada uno de los tipos van en relacion
al tiempo de la perforacién durante la vida fetal. La tipo fibroadhesiva es aquella que produce una
reaccién fibroblastica, que puede sellar el sitio de la perforacion. El tipo generalizado ocurre en el
periodo perinatal en donde la perforacion causa peritonitis quimica con multiples adherencias
fibrinosas en la cavidad abdominal. Si el sitio de perforacion no se sella el meconio continuara
saliendo a la cavidad peritoneal y el intestino seguirad inflamandose en un sitio fijo y formara una

cavidad quistica que contiene meconio, resultando asi en el tipo quistico. 3
2. EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia del pseudoquiste meconial estimada es de 1 por cada 30,000 nacidos vivos, con un

rango de mortalidad que va de 11 al 50%. @,

Se considera que la incidencia del psudoquiste meconial es similar a la de la peritonitis meconial
debido a que su fisiopatologia es muy parecida, sin embargo hay poca informacion reportada en la
literatura sobre psudoquiste meconial, edad de presentacién y predominio de género, ya que no se
especifica en cudl género es mas frecuente. Tomando en cuenta su etiologia y fisiopatologia se
sabe que la principal causa es por atresia intestinal secundaria a un insulto vascular por voélvulus
intestinal fetal al final del primer y principios del segundo trimestre por lo que la edad gestacional a

la que se presenta el pseudoquiste meconial debe ser entre la 8 y 20 semanas de gestacion.

La atresia intestinal mas frecuente es la atresia Yeyunoilleal con una incidencia que va desde 1: 5000
a 1:14 000 recién nacidos vivos, de esta poblacion una tercera parte son prematuros. En este tipo
de atresia no existe una predileccién por un género en especifico lo cual se refleja de la misma

forma en los reportes de casos sobre psudoquiste meconial.

En la década de los ochentas el ultrasonido permitié realizar diagndstico prenatal, con lo cual
disminuyé la mortalidad, facilitando la planeacion quirGrgica prenatal en mas de la mitad de los
casos. ;) La mortalidad puede ser tan alta como 60% en sitios en los que no se cuenten con los
recursos para su manejo, sin embargo gracias al diagnostico precoz y tratamiento oportuno que
actualmente se realiza, los pacientes tienen una supervivencia de hasta el 90% (5. Es importante

resaltar que entre 15 y 40% de recién nacidos con diagndstico de peritonitis meconial o



pseudoquiste meconial tienen ileo meconial lo que debe llevarnos a pensar en la posibilidad de

que el paciente pueda tener fibrosis quistica por lo que es importante descartar esta patologia. (1
3. FISIOPATOLOGIA

La etiologia del psudoquiste meconial se ha asociado principalmente a atresia intestinal secundaria
a un evento isquémico, disminucién del flujo sanguineo intestinal en relacién a volvulos,
invaginacién intestinal o a un proceso inflamatorio que se presenta después de una perforacion
intestinal, lo que lleva a la formacidon de una comunicacién entre la pared del intestino y el

pseudoquiste. (s,

El nombre de pseudoquiste meconial deriva de que el defecto no tiene epitelio ya que este se ha
perdido por la respuesta inflamatoria. La presencia de musculo liso en la pared y la falta de epitelio
en el pseudoquiste asi como en la comunicacidn del mismo con el intestino proximal es una
caracteristica cardinal para diferenciar esta patologia de la peritonitis meconial quistica basado en

ciertos aspectos histopatoldgicos. (Tabla 2) 5
4. DIAGNOSTICO

Con respecto al diagnéstico del pseudoquiste meconial hoy en dia por medio del ultrasonido
prenatal es posible observar un intestino ecogénico dilatado especialmente en el cuadrante inferior
derecho, calcificaciones peritoneales e incluso el pseudoquiste. Lo que lleva a la sospecha de un
pseudoquiste meconial vs una peritonitis meconial, sin embargo no es posible diferenciar estas
patologias Unicamente por medio del ultrasonido prenatal. ¢, 411y Al nacimiento el cuadro clinico de
obstruccion intestinal caracterizado por distension abdominal, vémito de caracteristicas biliares y
ausencia de evacuaciones es clave para sospechar la enfermedad. Los estudios de imagen son una
herramienta muy Util. Las calcificaciones intra-abdominales vistas en una radiografia simple
anteroposterior téracoabdominal o en un ultrasonido abdominal hacen sospechar en estas

patologias. (11

El diagnostico definitivo del pseudoquiste meconial se obtiene por medio de una tomografia
computada con medio de contraste que identifica la distribucion de las calcificaciones y el sitio
exacto de comunicacion con el asa proximal 4511 Una vez resecado el psudoquiste meconial, su
estudio histopatologico confirma el diagndstico al identificar la presencia de células de musculo

liso entremezcladas con fibrosis en una amplificacion 40x (40 veces su tamafo real). Las fibras de



musculo se hacen evidentes con inmunohistoquimica por medio de identificacién del anticuerpo
anti musculo liso (aaml). Los anticuerpos anti musculo liso son proteinas producidas por el sistema
inmune del organismo, que van dirigidas contra una proteina propia, la actina. La actina se
encuentra en el musculo liso y en otros tejidos, especialmente en el higado. Esta prueba detecta y
mide la cantidad (titulo) de anticuerpos anti musculo liso (o anticuerpo contra la actina) en la

sangre. (12,17)

Entre 15 y 40% de recién nacidos con diagndstico de peritonitis meconial o pseudoquiste meconial
tienen ileo meconial lo que debe llevarnos a pensar en la posibilidad de que el paciente pueda tener
fibrosis quistica por lo que dentro del abordaje diagnéstico es importante descartar esta patologia
por medio de tripsinbgeno inmunoreactivo y si este tamizaje resulta positivo se deben realizar
identificacion de las mutaciones genéticas mas frecuentes y cloros en sudor que confirmen el
diagnostico de fibrosis quistica ya que el prondstico y tratamiento a largo plazo se ve modificado.

Se agrega al final esquema de abordaje diagndstico para fibrosis quistica (Diagrama 1) (1

5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Su principal diagnéstico diferencial es con la peritonitis meconial tipo quistica, sin embargo el
pseudoquiste meconial debe considerarse como diagnéstico diferencial cuando se observan quistes
intraabdominales, incluso en ausencia de calcificaciones intraabdominales. 55 Los diagnosticos
ultosonogréficos diferenciales de quistes intra-abdominales son extensos e incluyen duplicacion
intestinal quistica, quiste mesentérico, quiste de colédoco, psedoquiste meconial, quiste congénito
del pancreas, quiste renal, uropatia obstructiva, quiste de uraco, ureterocele, quiste de ovario,

hematometrocolpos y lesiones tumorales como teratoma sacrococcigeo quistico. (g



MARCO TEORICO
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El siguiente reporte de caso es de gran interés debido a que su presentacion es rara y poco
frecuente por lo que es importante que se conozcan las principales caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas del pseudoquiste meconial que lleven al diagndstico del mismo, pero sobre todo
este reporte de caso es de utilidad ya que permite identificar las diferencias ultrasonogéficas,
tomogaficas, macroscopicas e histopatolégicas entre esta patologia y su principal diagnostico

diferencial que es la peritonitis meconial tipo quistica.

JUSTIFICACION

El objetivo de esta publicacion es que el personal médico conozca las definiciones, fisiopatologia,
cuadro clinico del psudoquiste meconial, asi como las diferencias entre pseudoquiste meconial vs
peritonitis meconial tipo quistica ya que a pesar de que el abordaje diagnédstico es el mismo, la
toma de decisiones finales es distinta e importante para determinar el tipo de intervencién
quirtrgica a la que se sometera el paciente, ya que a menor nimero de procedimientos realizados

mejora el prondstico.

Aunqgue ambas patologias son muy similares, el tratamiento es diferente, pues en el pseudoquiste
meconial se realiza una sola intervencidn quirlrgica en contraste con la peritonitis meconial tipo
quistica en la que el manejo requiere de 2 tiempos quirlrgicos para permitir una evolucion
satisfactoria en el paciente, lo que implica mayor riesgo de infecciones, tiempo de recuperacion,

estancia intrahospitalaria y complicaciones asociadas.

De igual forma es importante para el neonatélogo considerar estas patologias como diagndstico
diferencial en pacientes con cuadro clinico de obstruccidn intestinal y peritonitis, ya que aunque

son poco frecuentes su identificacién modifican de forma importante el manejo que se realizara.



OBJETIVO GENERAL

1. Describir el diagndstico del pseudoquiste meconial para una adecuada planeacién y

manejo quirurgico que eviten complicaciones como la perforacion.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. |Identificar las diferencias tomograficas entre psudoquiste meconial y peritonitis meconial

tipo quistica.

2. ldentificar las diferencias histopatoldgicas entre psudoquiste meconial y peritonitis

meconial tipo quistica.

3. Conocer las diferencias en el manejo quirurgico entre psudoquiste meconial y peritonitis

meconial tipo quistica.

TIPO DE DISENO

El tipo de disefio que se propone es un estudio de caso, observacional y descriptivo.



CASO CLiNICO

Recién nacido a término 39.2 semanas de gestacion por fecha de ultima menstruacion. Madre 32
afos gesta 2, cesarea 1, aborto 1 (anembridnico). Embarazo con adecuado control prenatal, 6
consultas en centro de salud. A las 37 semanas de gestacidon se realizé ultrasonido bidimensional y
doppler en hospital de tercer nivel que reportd imagen quistica abdominopelvica de 12x8x6 cm,
contenido semisélido, aparentemente vascularizado, emitiendo impresion diagnodstica de
hidrometrocolpos vs peritonitis meconial. (Fig. 1a)

Nacié por cesarea, vigoroso, APGAR 8/8, peso 3285 gr, talla 48 cm. A los 5 minutos con dificultad
respiratoria leve y desaturaciéon de hasta 85%, por lo que se coloc6 oxigeno indirecto. Se observo
abdomen globoso a expensas de masa abdominal de aproximadamente 20x15cm, discretamente
moévil, con vasos de la pared abdominal visibles (Fig. 1b). Debido a persistencia y progresién de
dificultad respiratoria se decidid intubar, colocar sonda orogéastrica y ayuno con soluciones a 70
ml/kg/d. A los 2 dias de vida se tomd radiografia téracoabdominal observando abdomen globoso
gue ocasionaba restriccion toracica. En hemiabdomen inferior se observaba una opacidad que
comprimia y desplazaba las asas intestinales en sentido superior con ausencia de gas distal en recto
e imagenes lineales de densidad aumentada en relacién a calcificaciones ubicadas en hipocondrio
derecho. (Fig 2a). Radiografia en decubito supino con rayo horizontal observando un nivel
hidroaéreo y por encima del gas contenido en la cavidad quistica, se observaban imagenes

dependientes de la capsula del quiste que correspondian a calcificaciones. (Fig. 2b).

Se corrobord por ultrasonido presencia de imagen quistica que ocupaba la mayor parte del
abdomen desde mesogastrio, ambos flancos e hipogastrio, media aproximadamente en su
didmetros mayores 9 x 7 cm, paredes delgadas, de contenido heterogéneo formando un nivel
liquido- liquido con sedimento abundante que contenia imagenes ecogénicas probablemente
calcificaciones. (Fig. 3a). Posterior a la demostracion del microcolon con medio de contraste
hidrosoluble se realiz6 tomografia computada demostrando que la porcion proximal del intestino
grueso (ciego) y el apéndice cecal se encontraban desplazados hasta el hipocondrio derecho,
adyacente a estas estructuras se observaban la porcion terminal de ileon y el diverticulo de Meckel
que media 14 mm de largo (Fig. 4a). En una reconstruccién 3D se observo el asa aferente

(proximal) llegando al ileon terminal (Fig. 4b).

A los 3 dias de vida pas6 a quirdfano y se realizé laparotomia exploradora encontrando una masa

quistica con liquido meconial y multiples adherencias firmes. Se identifico diverticulo de Meckel a 25



c¢m de la valvula ileocecal. Se resecaron quiste y diverticulo de Meckel, en total 10 cm de intestino,
dejando una ileostomia de dos bocas, la proximal a 75 cm del angulo de Treitz y la distal a 10 cm de
la valvula ileocecal. Presentd sangrado abundante ocasionando choque hipovolémico resuelto con
cargas de solucion fisiologica al 0.9%, transfusién de hemoderivados y apoyo aminérgico. Con la
historia clinica, exploracion fisica, estudios de imagen y hallazgos transoperatorios se establecié
diagndstico de Pseudoquiste meconial. Se envio la pieza a patologia. El informe de su estudio fue:
Imagen macroscépica que mostrd sitio de unién del pseudoquiste con segmento de ileon (Fig 5A).
Microscédpicamente diverticulo de Meckel con ileitis crénica ulcerada y presencia de células
glandulares. Paredes meconiales con fragmentos de tejido fibroso con tejido de granulacién,

inflamacion crénica y microcalcificaciones. (FIG 5 B, Cy D).

Posterior a la intervencion se mantuvo en ayuno por 2 semanas con nutricién parenteral, cuidados
de ileostomias y manejo antimicrobiano con Cefotaxima, la cual por mala evolucién clinica,
inestabilidad hemodindmica y datos de sepsis se cambié a Cefepime, vancomicina 'y metronidazol
con adecuada respuesta. La paciente desarrolld sindrome colestasico, con Bilirrubinas totales de
10.5 a expensas de Bilirrubina directa de 5mg/dl, el cual se manejé con SMOFlipid (Soya,
Triglicéridos de cadena media, aceite de oliva y de pescado) y ciclado de NPT ademés de manejo de
soporte con lo que presentd mejoria y remision del sindrome colestasico por lo que se determiné
que fue secundario a nutricidén parenteral. Debido a ausencia de evacuaciones por ileostomias se
realizd transito intestinal con contraste hidrosoluble en el cual se observé abundante meconio, con
posterior salida de material por el efecto osmoético del contraste, con lo que mejoraron las
caracteristicas clinicas del abdomen y comenzo a presentar evacuaciones inicialmente meconiales y
posteriormente acdlicas por lo que se continué con manejo de sindrome colestasico y se decidié
iniciar estimulo enteral trofico con progresién de 12.5ml/kg/d cada 24 hr, se suspendid NPT, se
aumentd via oral progresivamente hasta alcanzar 180ml/kg/d. Por el cuadro clinico de la paciente,
hallazgos transoperatorios y sindrome colestasico se realizd abordaje diagndstico para descartar
fibrosis quistica tomando panel de tipificacion de las 5 mutaciones mas frecuentes en México y
estudio de cloros en sudor, ambos se reportaron negativos.

A la edad de dos meses se reconectaron las ileostomias sin complicaciones; se reinicié estimulo y
progresion enteral que fue bien tolerada. Actualmente se vigila a la paciente por los servicios de
Neonatologia, Gastronutricion, Cirugia y Radiologia encontrandose con adecuado crecimiento y

desarrollo, con peso y talla dentro de percentilas normales para su edad.



DISCUSION

El objetivo de esta publicacidén es que personal médico conozca el cuadro clinico del psudoquiste
meconial, asi como la diferencia entre este y peritonitis meconial tipo quistica ya que el diagnéstico
adecuado es importante para determinar el tipo de intervencidén quirdrgica a la que se sometera el

paciente mejorando el pronéstico.

El pseudoquiste meconial estd constituido por una pared intestinal adelgazada con una capa
muscular que contintia con la capa muscular del intestino delgado, pero que ha perdido su epitelio
por inflamacion crénica, esto una caracteristica cardinal para diferenciar esta patologia de la
peritonitis meconial quistica basado en ciertos aspectos histopatoldgicos. (Tabla 1) (34 .Su
etiologia es incierta aunque se ha asociado a la dilatacion paulatina del intestino por atresia,

disminucion del flujo sanguineo intestinal en relacién a vélvulos, invaginacion o inflamacion ().

El diagnéstico de peritonitis meconial por radiografia fue reportado por primera vez en 1944 4 El
primer diagndstico prenatal de peritonitis meconial por medio de ultrasonido fue descrito por
primera vez en 1980 y posteriormente fueron descritos mas casos dentro de los cuales se hicieron
los primeros reportes de psudoquistes meconiales los cuales se diagnosticaron después de las 24
SDG. (13,17)

Un ultrasonido prenatal permite observar un intestino ecogénico dilatado especialmente en el
cuadrante inferior derecho, calcificaciones peritoneales e incluso pseudoquiste. (1411) ES importante
saber que este defecto se presenta entre la semana 8 a 20 de gestacién probablemernte secundario
a un evento de isquemia intestinal, por lo que un ultrasonido durante el segundo trimestre es clave
para la sospecha diagnéstica. Al nacimiento ademas del cuadro clinico; las calcificaciones intra-
abdominales vistas en una radiografia o en un ultrasonido abdominal hacen sospechar en un

pseudoquiste meconial vs peritonitis meconial.

El diagnostico definitivo de pseudoquiste meconial se obtiene por medio de una tomografia
computada contrastada que identifica la distribucién de las calcificaciones y el sitio exacto de
comunicacién con el asa proximal g5 34817 A Nuestra paciente se le diagnosticd prenatalmente
una imagen quistica intrabdominal a las 37 semanas de gestacién que llevo a la sospecha de una
peritonitis meconial, lo que permitid su traslado a una institucién que contara con los recursos para

su diagnostico y tratamiento oportuno. La paciente presentd un cuadro clinico de una obstruccion

10



intestinal con estabilidad hemodinamica que hacia poco probable la existencia de vélvulus intestinal
el cual es la primera sospecha diagnostica que se debe tener ante un recién nacido con vomito biliar
y datos de hipoperfusién, esta estabilidad hemodindmica permitié el abordaje y diagndstico
adecuado de la paciente por medio de radiografias y ultrasonidos abdominales que demostraban la
presencia de una cavidad quistica y calcificaciones, lo que dirigia aiin mas el diagnéstico hacia una
peritonitis meconial tipo quistica, sin embargo no se podia descartar que se tratara de un
pseudoquiste meconial ya que estos estudios no son especificos para su diagnéstico, por lo que se
realizé una tomografia computada contrastada la cual al reconstruirla confirmé la comunicacion
entre el quiste y el intestino y por ende el diagndstico de pseudoquiste meconial, al final de este
documento se anexa un grafico en el que se representa la forma, localizacién y presentacién del
psudoquiste meconial en nuestro paciente (Fig 6). La presencia de aire o nivel hidroaéreo dentro
del quiste después del nacimiento demuestra que una vez que la paciente degluti6 aire al nacer era
permeable la comunicacion del quiste con el tubo digestivo proximal a diferencia de la peritonitis
meconial tipo quistica donde no hay comunicacién, permaneciendo como una masa quistica con

ausencia de aire. ;256

Una masa intraperitoneal quistica que muestre sefales elevadas de T1 y bajas T2 en una resonancia
magnética prenatal es considerada por algunos autores como Yao-Chou L. et al y Yoshiyuki N. et al
un dato muy sugestivo de psudoquiste meconial. No se ha establecido como diagndstico de
primera linea pues no hay suficientes estudios o reportes que avalen su uso, ademas la resonancia

magnética es poco realizada ya que no todos los centros hospitalarios cuentan con ella. 34

El envio de la pieza a patologia nos permitié estudiar y documentar mejor el caso ya que se logro
identificar por medio de tinciones e inmunohistoquimica la presencia de musculo liso en la pared

del quiste lo que corrobord definitivamente el diagnodstico (7, (Tabla 1).

El psudoquiste meconial se asocia con polihidramnios relacionado a la atresia intestinal u
obstruccion extrinseca por efecto de masa. Una masa grande puede ocasionar compresion,
hipoplasia e inmadurez pulmonar. Un drenaje percutdneo prenatal disminuye el tamaio del quiste y
mejoria de la obstruccion y desarrollo pulmonar, por lo que debe considerarse parte del tratamiento

en caso de ser necesario (14
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El tratamiento de la peritonitis meconial tipo quistica es usualmente con drenaje vy
subsecuentemente con cirugia electiva. En el caso del pseudoquiste meconial el tratamiento es
reseccion y anastomosis primaria en un mismo tiempo quirdrgico; de ahi la importancia de realizar
un adecuado diagndstico para someter al paciente al menor nimero de procedimientos invasivos

posibles, lo que mejora su prondstico. g

El objetivo de la cirugia es retirar el intestino dafiado conservando al menos el 50% de la longitud
intestinal para favorecer la adecuada absorcion intestinal y el crecimiento ponderal del paciente.

Actualmente con supervivencia de 90% gracias al diagndstico y tratamiento oportuno (14g).

Es extremadamente raro que un pseudoquiste meconial se rompa durante el embarazo, en el 2010
Nakajima Y. et al reportaron un caso con ruptura prenatal el cual fue el primero descrito en la
literatura ya que hasta entonces en las bases de datos de PubMed y Medline no se habian
publicado reportes de pseudoquite meconial con ruptura in Utero (4 . Nuestro paciente no
presentd perforacion del pseudoquiste prenatalmente, fue hasta el momento de la laparotomia
cuando presentd perforacion la cual se repard sin complicaciones, sin embargo fue necesario dejar
una ileostomia de 2 bocas por las condiciones del intestino que se observaron durante la cirugia,
manejo que habitualmente se hace en los pacientes con peritonitis meconial tipo quistica. De no
haber presentado perforacion se pudo haber hecho una reseccién y anastomosis término terminal,

a pesar de esto la evolucién del paciente fue buena pudiéndola reconectar a los dos meses de vida.

La fibrosis quistica es la enfermedad autosdmica recesiva mas frecuente entre los caucasicos con
una frecuencia de 1/2000 a 3000 recién nacidos vivos (14, analizando el caso de la paciente se buscé
descartar fibrosis quistica ya que ademas del psudoquiste meconial presenté un tapén de meconio
dias después de la cirugia lo cual sumado al sindrome colestasico nos hacia pensar en este
diagndstico. Siguiendo el algoritmo disefiado para neonatos se recabd el tamiz metabdlico el cual
reportd tripsindgeno negativo. Se envidé una muestra de sangre de la paciente y de ambos padres
para identificar las 5 mutaciones mas frecuentes en nuestro pais principalmente la mutacién detla F
508, ademas se realizd determinacion de cloros en sudor una vez que la paciente logro un peso
minimo de 3 kg. Las tres pruebas realizadas en este orden como lo indica el algoritmo resultaron
negativas por lo que se descartd el diagndstico de fibrosis quistica lo cual mejoré el pronéstico y

evolucién clinica de la paciente.
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El pseudoquiste meconial debe considerarse como diagndstico diferencial cuando se observan
quistes intraabdominales, incluso en ausencia de calcificaciones intraabdominales. 4 @  Los
diagndsticos ultrasonogréaficos diferenciales de quistes intra-abdominales en edad pediatrica son
extensos e incluyen duplicacién intestinal quistica, quiste mesentérico, quiste de colédoco,
psedoquiste meconial, quiste congénito del pancreas, quiste renal, uropatia obstructiva, quiste de
uraco, ureterocele, quiste de ovario, hematometrocolpos y lesiones tumorales como teratoma

sacrococcigeo quistico. (14,1s).

Los tumores fetales comprenden del 0.5% al 2% de todas las neoplasias de la infancia. Los
teratomas extracraneales, neuroblastomas, tumores de tejidos blandos e intracraneales son los mas
comunes (85% de todos los tumores). El 15% restante corresponde a tumores renales, de higado,
retinoblastoma y con menor frecuencia algunas patologias que pueden simular un tumor como lo
son el pseudoquiste meconial o la peritonitis meconial tipo quistica, de aqui la importancia de un

adecuado abordaje diagndstico que defina con exactitud la patologia y por tanto su tratamiento. (14,

El pseudoquiste meconial es una condicion muy rara, solo se habian reportado 8 casos en la
literatura de 1996 al 2010, 7 de los 8 casos presentaron calcificaciones en el ultrasonido prenatal y

solamente 4 mostraron aire en el pseudoquiste

En la mayoria de los reportes de caso publicados en la literatura los pacientes son recién nacidos a
término, sin embargo el diagndstico prenatal fue hecho incluso desde el segundo trimestre de
gestacion que es cuando el meconio comienza a producirse (12 SDG) y es ingerido por el feto ha
alcanzado a recorrer la mayor parte de intestino delgado. Si existe una fuga intestinal del meconio
que produzca un pseudoquiste o una peritonitis, el material meconial comenzara a calcificarse
desde los primeros dias de que se encuentre en el peritoneo, sin embargo se requieren de semanas

para que dichas calcificaciones sean visibles por ultrasonido prenatal. 414,15

Gran parte de la bibliografia revisada para este reporte de caso eran de igual forma reportes de

casos en los que no se especificaba una predilecciéon de género como ya se ha comentado
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CONCLUSIONES:

El psuedoquiste meconial muestra hallazgos clinicos muy similares a la peritonitis meconial tipo
quistica. Una radiografia toracoabdominal en posicidn supina muestra una masa intrabdominal con
bordes calcificados en ambas patologias como ya se demostré en el este reporte de caso. Las
diferencias son observadas en la tomografia computada donde se observa claramente que las
paredes del pseudoquiste conectan con el intestino proximal. El estudio histopatoldgico confirma
el diagnostico definitivo al mostrar las capas de musculo liso en las paredes del quiete que conectan

con el intestino.

El éxito de la evolucion de los pacientes con pseudoquiste meconial depende de un adecuado
diagnodstico prenatal, soporte hidroelectrolitico postnatal, profilaxis antibidtica y confirmacion

diagndstica que lleve a la adecuada planeacion quirdrgica con la menor invasion posible.
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Tipo de peritonitis Hallazgo Momento

meconial de
Perforacién
1) Fibroadhesdiva Reaccion fibroblastica que sella el sitio de la perforacion. In utero
2) Tipoquistica El sitio de perforacion no se sella, el meconio continda saliendo a la In utero
cavidad peritoneal formando una cavidad quistica.
3) Generalizado Peritonitis quimica con multiples adherencias fibrinosas en la cavidad Perinatal

abdominal

Tabla 1. Clasificacion de la peritonitis meconial segin Lorimer et al

Tabla 2 .Criterios histopatolégicos que diferencian Pseudoquistemeconial de peritonitis meconial

quistica.

Pseudoquiste meconial

Peritonitis meconial tipo quistica

Presentacion clinica Vémito, distension abdominal, dificultad
respiratoria

Hallazgos r adiogr aficos Masa intraabdominal con o sin calcificacion del
borde

Hallazgos tomogr &ficos Quiste intraabdominal con o sin calcificacion de
la pared. La pared esta bien definida; el quiste
conecta al intestino proximal; nivel hidroaéreo

Hallazgos macr éscopicos  La pared del quiste se ve dilatada y con un
adelgazamiento de la pared intestinal; el intestino
proximal conecta al quiste

Hallazgos

histopatol 6gicos Intestino dilatado sin epitelio; su capa muscular
esta continua con el intestino proximal

Procedimiento quirargico Reseccidn de pseudoquiste y anastomosis
primaria

Pronéstico Generalmente favorable

Vomito, distensién abdominal, dificultad
respiratoria
Borde calcificado de la masa intraabdominal

La pared del quiste es fibrosa y se adhiere
fuertemente al mesenterio y a la pared intestinal

Tejido fibroso

TIPO 1: Fibroadhesivo; sello fibroso en sitio de
perforacion.

TIPO2: Quistico; no comunica con intestino
proximal.

TIPO3: Generalizado; el de mayor
complicacion.

Primario: drenaje de quiste y enterostomia;
secundario: reseccion de intestino delgado y
anastomosis

Generalmente favorable

*Tabla modificada de M asashi Minato et al.

Tabla M odificada de Masashi M et al.
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FIG 1a. US prenatal a la 37 SDG que muestra por debajo del higado una masa quistica con ecos
densos en su interior que se depositan hacia la parte mas declive y que comprime a la vejiga en

forma importante.

Fig 1b. Imagen clinica del paciente.

FIG 2a. Radiografia téracoabdominal a su ingreso. Abdomen globoso que ocasiona restriccién
toracica. En hemiabdomen inferior se observa una opacidad que comprime y desplaza las asas
intestinales en sentido superior con ausencia de gas distal en recto, Imagenes lineales (Flecha) de
densidad aumentada en relacion a calcificaciones ubicadas en hipocondrio derecho.
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Fig 2b. Radiografia en decubito supino con rayo horizontal con nivel hidroaéreo, se observan
imagenes dependientes de la capsula del quiste que corresponde a calcificaciones (flechas).

Fig 3a. US con imagen quistica que ocupa la mayor parte del abdomen desde mesogastrio, ambos
flancos e hipogastrio, mide aproximadamente 9 x 7 cm, sus paredes son delgas, de contenido
heterogéneo formando un nivel liquido- liquido con sedimento abundante que contiene imagenes
ecogénicas probablemente calcificaciones.

Fig 4a. TAC que demuestra que el ciego y el apéndice cecal se encuentran desplazados hasta el
hipocondrio derecho, adyacente a estas estructuras se observa la porcién terminal de ileon y el
diverticulo de Meckel (flecha) que mide 14 mm de largo.
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Fig 4b. En una reconstruccién 3D se observa el asa aferente (proximal) llegando al ileon terminal.

ASA AFERENTE

DIVERTICULO

APENDICE

Fig 5a. Imagen macroscodpica que muestra sitio de unién del pseudoquiste con segmento de ileon.

Fig 5b.Fotomicrografia que muestra la presencia de células de musculo liso entremezcladas con
fibrosis. 40x.
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Fig 5c. Fotomicrografia que muestra la presencia de mlltiples calcificaciones en la pared del
quiste(10x).

Fig 5d. Con presencia de fibras de musculo liso (h-e izquierda)(10x). Las fibras de musculo se hacen
evidentes con la inmunohistoquimica con el anticuerpo “aaml” (derecha), demostrando que se trata
de un pseudoquistemeconial (40x).

Fig 6. Esquema donde se observa pseudoquiste cuya pared muscular se continda con la pared
muscular del asa proximal, el asa distal se comporta como atrésica dando lugar a microcolon.

Diverticulo
de Meckel

Quiste

Asa Aferente

Apéndice
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Pao 1: Prueba de
trispsina
inmunoreactiva (TIR)

Paso 2: Relizar panel
de mutaciones

TIR > 62ng/ml

2 mutaciones

REALIZAR CLOROS EN SUDOR

PRESENCIA DE 1 MUTACION

Paso 3:
Secuenciacion de
ADN

1
> 2 VARIANTES DE
MUTACIONES
|

Prueba de cloros en
sudor y seguimiento
clinico

—

Resultados

>60mmol/L

—

POSITIVOS —

< 60 mmol /L

NEGATIVOS

Diagrama 1. Abordaje diagndstico de fibrosis quistica
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