
Introducción
La malrotación intestinal es una malformación infrecuente re-

lacionada con la rotación anómala del intestino fetal alrededor de
la arteria mesentérica superior y su ulterior fijación durante el de-
sarrollo fetal. Este trastorno embriológico es más frecuente en va-
rones y su diagnóstico se realiza habitualmente durante los prime-
ros meses de vida(1). La malrotación puede progresar hasta la for-
mación de un vólvulo, una de las urgencias neonatales de mayor
gravedad. El vólvulo presenta habitualmente vómitos biliosos per-
sistentes, de inicio brusco y que puede llevar a un deterioro he-
modinámico progresivo, infarto intestinal y muerte, si el diagnós-
tico se retrasa. Un 15% de casos se diagnostican después del año
de vida(2,3). En estos casos, la presentación clínica no es tan aguda
y se puede manifestar en forma de episodios recurrentes de dolor
abdominal, vómitos biliosos o ambos síntomas(2-6). El diagnóstico
puede retrasarse meses o años y a menudo el cuadro clínico indu-
ce a diagnósticos erróneos(3).

Observación clínica
Se trata de un niño de 6 años de edad, con antecedentes peri-

natales normales y que durante el primer año de vida no presentó
ninguna patología de interés. El desarrollo pondoestatural y psi-
comotor fue normal desde el nacimiento.

A los 15 meses inicia un cuadro clínico de dolor abdominal
acompañado de diarreas y vómitos de aspecto bilioso, que fue orien-
tado como gastroenteritis y que se autolimitó con tratamiento die-
tético sin necesidad de ingreso hospitalario.

Episodios similares se repitieron con una periodicidad aproxi-
mada de 2 ó 3 meses, autolimitándose en todos los casos. Entre es-
tas crisis el niño permanecía totalmente asintomático.

A los 3 años el niño ingresa en otro centro hospitalario por una
sintomatología de una semana de evolución de fiebre termome-
trada hasta 38,4ºC, vómitos biliosos, dolor abdominal y diarrea. En
la exploración física destacaban tan sólo signos moderados de des-
hidratación. Se realizó un tránsito esofagogastroduodenal que fue
informado como normal. Se orientó el proceso como gastroente-
ritis, resolviéndose en pocos días con medidas dietéticas.

Desde entonces el niño ingresó un total de 6 ocasiones en di-
versos centros hospitalarios, realizándose diversas exploraciones

radiológicas (un estudio radiológico simple, dos tránsitos digesti-
vos, dos tomografías computarizadas abdominales y varias eco-
grafías abdominales), todas ellas informadas como normales. En
uno de los ingresos el cuadro se catalogó como trastorno funcional
y el niño recibió apoyo psicológico.

A los 6 años de edad el niño ingresa en nuestro servicio por un
cuadro de 4 días de evolución de fiebre, vómitos incoercibles de as-
pecto bilioso, sin deposiciones y anuria de 24 horas de evolución.
A la exploración física destaca: peso 19,5 kg, talla 121 cm, tensión
arterial 90/60, signo del pliegue positivo, aparato cardiorrespirato-
rio normal, abdomen blando y depresible sin visceromegalias pal-
pables y exploración neurológica normal. El análisis de sangre mues-
tra: hematócrito 44%, hemoglobina 15,5 g/l, leucocitos 6 x 109/l
(85% segmentados), plaquetas 463 x 109/l; creatinina 1,4 mg/dl,
urea 121 mg/dl, ácido úrico 4,2 mg/dl; sodio 129 mmol/l, potasio
3 mmol/l, cloro 81,9 mmol/l, calcio 9,7 mg/dl, fósforo 2,4 mg/dl,
magnesio 2.2 mg/dl; equilibrio ácido-base: pH 7,65, bicarbonato
estándar 31,1 mmol/l, pCO2 27,6 mmHg, exceso de bases + 9,1;
AST 67 U/l, amilasa 472 U/l, lipasa 69 U/l. El análisis de orina
muestra: aclaramiento de creatinina 116 ml/min/1,73m2, protei-
nuria 214 mg/24 h, natriuria 122 mmol/24 h, calciuria 39 mg/kg/24
h, cloro 1 mmol/24 h, potasio 96,85 mmol/24 h y magnesio 57 mg/24
h. Ecografía abdominal sin alteraciones significativas. Las deter-
minaciones hormonales incluyen: aldosterona 2.417 ng/l y renina
17 ng/ml/h. Poco después del ingreso, el paciente presenta convul-
sión tonicoclónica generalizada y se realizan: punción lumbar, elec-
troencefalograma, tomografía computarizada y resonancia nuclear
magnética craneales, que no muestran alteraciones significativas.

Tras una rehidratación dirigida, se resuelve la alteración elec-
trolítica y mejora su estado neurológico, no volviendo a presentar
nuevas crisis convulsivas. Se realiza un nuevo tránsito esofago-
gastroduodenal que muestra una dilatación de la 2ª y 3ª porciones
duodenales con un bucle en la primera porción yeyunal, compatible
con vólvulo por mesenterio común. Bajo la sospecha diagnóstica de
malrotación intestinal se interviene quirúrgicamente, efectuándose
laparotomía media supra e infraabdominal, y se encuentra un vól-
vulo de intestino delgado por mesenterio común con bandas de Ladd
y diferentes bridas a nivel del ángulo de Treitz, presentando una gran
dilatación de los vasos mesentéricos por la compresión ejercida por
la rotación intestinal. Se liberan todas las adherencias y se procede
a la detorsión del vólvulo del intestino delgado y a la redistribución
del mismo. No se halla ninguna anomalía asociada. El curso pos-
toperatorio se ha desarrollado sin complicaciones, y en los contro-
les posteriores el niño ha permanecido asintomático.
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NOTA CLINICA



Discusión
La publicación de series de casos clínicos de malrotación in-

testinal la inicia Dott(7) en 1923, al presentar 5 casos. Desde en-
tonces se han publicado varias series, siendo las más amplias las
publicadas por Millar(4) con 137 pacientes, Stewart(2) con 159,
Messineo(8) con 182 y Rescorla(9) con 447. También se han comu-
nicado casos aislados en revistas de todo el mundo. Es difícil rea-
lizar un metanálisis de todas las series publicadas para valorar pa-
rámetros comunes, porque en muchas de ellas faltan datos. Por ejem-
plo, no se pueden obtener cifras globales de incidencia según la
edad, aunque parece claro que, después del año de vida, este diag-
nóstico es poco frecuente y difícil de establecer.

En nuestro caso destacamos la multitud de consultas previas al
diagnóstico definitivo en diversos servicios (pediatría, psicología
y cirugía) y el gran número de exploraciones radiológicas realiza-
das antes de llegar al diagnóstico definitivo. La persistencia y la
recurrencia de los síntomas, debido a la demora en su diagnóstico,
originó en el niño importantes complicaciones asociadas a los vó-
mitos y a la deshidratación: convulsiones y trastornos hidroelec-
trolíticos. 

Finalmente, nuestro paciente acabó desarrollando un pseudo-
síndrome de Bartter, una complicación hidroelectrolítica originada
por una deficiencia importante de cloruros y que reproduce alte-
raciones propias del síndrome de Bartter.

El síndrome de Bartter es una enfermedad rara caracterizada por
hipopotasemia, tensión arterial normal, alcalosis metabólica, hipo-
cloremia, aumento de la excreción urinaria de cloro, insensibilidad
vascular a los agentes presores y concentraciones plasmáticas ele-
vadas de renina y aldosterona, todo ello debido a un defecto primario
en la reabsorción de cloro en la porción ascendente del asa de
Henle(10). En algunos casos se ha demostrado una herencia autosó-
mica recesiva(10). Debe diferenciarse del abuso de regaliz, laxantes
y diuréticos, vómitos y diarrea persistentes, pielonefritis y diabetes
insípida. Algunas de estas situaciones (laxantes, vómitos, diarrea,
diabetes insípida) se asocian con disminución del cloro en orina.

Diversas publicaciones han comunicado manifestaciones del
síndrome asociadas a diversas condiciones y se ha descrito el pseu-
dosíndrome de Bartter, concepto que ha sido aceptado en todo el
mundo. Se ha comunicado en adolescentes y adultos con vómitos
repetidos(11,12), abuso de diuréticos(13), abuso de laxantes y anorexia
nerviosa(14). En los niños se describe en cuadros de vómitos pro-
longados, abuso de laxantes o diuréticos, consumo excesivo de
regaliz, estenosis pilórica y alimentación con bajo contenido en clo-
ruros. De manera excepcional se ha descrito el pseudosíndrome de
Bartter en niños asociado a fibrosis quística(15,16), enfermedad poli-
quística renal(17) y malrotación intestinal(18). Nuestro caso es el se-
gundo publicado cuya causa son los vómitos masivos y persistentes
provocados por una malrotación intestinal(18).

Los episodios de vómitos incoercibles originaron importantes
pérdidas de líquidos y cloruros. La hipovolemia y la hipocloremia
activaron el eje renina-angiotensina-aldosterona, causando un hi-
peraldosteronismo con la consiguiente reabsorción excesiva de so-
dio y secreción de potasio en orina en el túbulo distal. En nuestro
paciente la presencia de alcalosis metabólica, hipopotasemia, hi-

pocloremia, tensión arterial normal, aumento de renina y aldoste-
rona plasmáticas y disminución de cloruros en orina confirmaron
el diagnóstico de pseudosíndrome de Bartter.

Como conclusión es importante subrayar 3 aspectos de este ca-
so. En primer lugar, la dificultad en el diagnóstico de la malrota-
ción intestinal en los niños mayores de un año de edad ya que su pre-
sentación clínica puede sugerir otros procesos mucho más frecuen-
tes. En segundo lugar, el retraso en el diagnóstico puede provocar im-
portantes complicaciones asociadas a los vómitos y a la deshidrata-
ción, inlcuyendo convulsiones y pseudosíndrome de Bartter. Y ter-
cero, ante un niño que presenta episodios repetidos de vómitos per-
sistentes (especialmente si son de aspecto bilioso) y dolor abdomi-
nal, debe descartarse siempre la existencia de una malrotación in-
testinal.
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