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Introduccion

Lamalrotacion intestinal es una malformacion infrecuente re-
lacionada con larotacion anémala del intestino fetal arededor de
la arteria mesentérica superior y su ulterior fijacion durante el de-
sarrollo fetal. Este trastorno embriol 6gico es mas frecuente en va-
ronesy su diagndstico se realiza habitualmente durante los prime-
ros meses de vida®. La malrotacion puede progresar hastalafor-
macion de un vélvulo, una de las urgencias neonatal es de mayor
gravedad. El vélvulo presenta habitual mente vomitos hiliosos per-
sistentes, deinicio brusco y que puede llevar aun deterioro he-
modindmico progresivo, infarto intestina y muerte, s el diagnés:
tico seretrasa. Un 15% de casos se diagnostican después del afio
de vida®3. En estos casos, la presentacion clinicano estan aguda
y se puede manifestar en forma de episodios recurrentes de dolor
abdominal, vomitos hiliosos 0 anbos sintomas?9. El diagnostico
puede retrasarse meses 0 afios y amenudo e cuadro clinico indu-
ce adiagndsticos erréneos?.

Observacion clinica

Setrata de un nifio de 6 afios de edad, con antecedentes peri-
natales normales y que durante € primer afio de vida no present6
ninguna patologia de interés. El desarrollo pondoestatura y psi-
comotor fue normal desde & nacimiento.

A los 15 meses inicia un cuadro clinico de dolor abdominal
acompafiado de diarreasy vomitos de aspecto hilioso, quefue orien-
tado como gastroenteritis y que se autolimito con tratamiento die-
tético sin necesidad de ingreso hospitalario.

Episodios similares se repitieron con una periodicidad aproxi-
madade 2 6 3 meses, autolimitAndose en todos los casos. Entre es-
tascrisis € nifio permanecia totalmente asintomatico.

A los3afios € nifio ingresaen otro centro hospitalario por una
sintomatol ogia de una semana de evolucion de fiebre termome-
trada hasta 38,4°C, vomitos biliosos, dolor abdomina y diarrea. En
laexploracion fisica destacaban tan solo signos moderados de des-
hidratacion. Se redlizo un transito esofagogastroduodena que fue
informado como normal. Se orient6 € proceso como gastroente-
ritis, resolviéndose en pocos dias con medidas dietéticas.

Desde entonces € nifio ingresd un total de 6 ocasiones en di-
versos centros hospitalarios, realizandose diversas exploraciones
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radiol 6gicas (un estudio radiolégico simple, dos transitos digesti-
vos, dos tomografias computarizadas abdominalesy varias eco-
grafias abdominales), todas €llas informadas como normales. En
uno delosingresos el cuadro se catalogd como trastorno funcional
y €l nifio recibid apoyo psicol gico.

A los 6 afios de edad € nifio ingresa.en nuestro servicio por un
cuadro de 4 dias de evolucion defiebre, vémitosincoercibles de as-
pecto hilioso, sin deposiciones y anuria de 24 horas de evolucion.
A laexploracion fisicadestaca: peso 19,5 kg, talla121 cm, tension
arterial 90/60, signo del pliegue positivo, aparato cardiorrespirato-
rio normal, abdomen blando y depresible sin visceromegalias pal-
pablesy exploracion neurol 6gicanormd. El andisis de sangre mues-
tra. hematocrito 44%, hemoglobina 15,5 g/l, leucocitos 6 x 1091
(85% segmentados), plaquetas 463 x 1091; creatinina 1,4 mg/dl,
urea 121 mg/dl, &cido Urico 4,2 mg/dl; sodio 129 mmol/l, potasio
3mmol/l, cloro 81,9 mmol/l, cacio 9,7 mg/dl, fosforo 2,4 mg/dl,
magnesio 2.2 mg/dl; equilibrio &cido-base: pH 7,65, bicarbonato
estandar 31,1 mmol/l, pCO, 27,6 mmHg, exceso de bases + 9,1;
AST 67 U/l, amilasa 472 U/l, lipasa 69 U/I. El andlisis de orina
muestra: aclaramiento de creatinina 116 ml/min/1,73mz, protei-
nuria214 mg/24 h, natriuria 122 mmol/24 h, calciuria 39 mg/kg/24
h, cloro 1 mmol/24 h, potasio 96,85 mmol/24 hy magnesio 57 mg/24
h. Ecografiaabdomina sin ateraciones significativas. Las deter-
minaciones hormonaes incluyen: aldosterona 2.417 ng/l y renina
17 ng/ml/h. Poco después del ingreso, €l paciente presenta convul -
sion tonicocldnicageneralizaday se redizan: puncion lumbar, eec-
troencefal ograma, tomografia computarizaday resonancianuclear
magnética craneal es, que no muestran ateraciones significativas.

Tras unarehidratacion dirigida, se resuelve laalteracion elec-
troliticay mejora su estado neurol 6gico, no volviendo a presentar
nuevas crisis convulsivas. Se realiza un nuevo transito esofago-
gastroduodenal que muestra una dilatacion dela 22y 32 porciones
duodenales con un bucle en laprimera porcion yeyunal, compatible
con vélvulo por mesenterio comun. Bajo lasospecha diagnésticade
malrotacion intestinal seinterviene quirdrgicamente, efectuandose
laparotomia media supra e infraabdominal, y se encuentra un vol-
vulo deintestino delgado por mesenterio comuin con bandas de Ladd
y diferentesbridasanivel del angulo de Treitz, presentando unagran
dilatacion de los vasos mesentéricos por lacompresion gercida por
larotacion intestinal. Se liberan todas las adherencias y se procede
aladetorsion del vélvulo del intestino delgado y alaredistribucion
del mismo. No se halla ninguna anomalia asociada. El curso pos-
toperatorio se ha desarrollado sin complicaciones, y en los contro-
les posteriores € nifio ha permanecido asintomético.
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Discusion

Lapublicacion de series de casos clinicos de malrotacion in-
testinal lainicia Dott™ en 1923, al presentar 5 casos. Desde en-
tonces se han publicado varias series, siendo las mas amplias las
publicadas por Millar® con 137 pacientes, Stewart® con 159,
Messineo® con 182 y Rescorla® con 447. También se han comu-
nicado casos aislados en revistas de todo € mundo. Es dificil rea-
lizar un metandlisis de todas las series publicadas paravalorar pa
rametros comunes, porque en muchas de dllasfatan datos. Por gem-
plo, no se pueden obtener cifras globales deincidencia segin la
edad, aunque parece claro que, después del afio de vida, este diag-
ndstico es poco frecuente y dificil de establecer.

En nuestro caso destacamos lamultitud de consultas previas a
diagndstico definitivo en diversos servicios (pediatria, psicologia
y cirugia) y e gran nimero de exploraciones radiol 6gicas redliza-
das antes de llegar al diagnostico definitivo. La persistenciay la
recurrencia de los sintomas, debido ala demora en su diagnostico,
origind en e nifio importantes complicaciones asociadas alos vé-
mitosy aladeshidratacion: convulsionesyy trastornos hidroelec-
troliticos.

Finalmente, nuestro paciente acab0 desarrollando un pseudo-
sindrome de Bartter, una complicacion hidroelectrolitica originada
por una deficienciaimportante de cloruros y que reproduce alte-
raciones propias del sindrome de Bartter.

El sindrome de Bartter es unaenfermedad rara caracterizada por
hipopotasemia, tensién arterial normal, alcalosis metabdlica, hipo-
cloremia, aumento de la excrecion urinaria de cloro, insensibilidad
vascular alos agentes presores y concentraciones plasmaticas ee-
vadas dereninay adosterona, todo ello debido aun defecto primario
en |la reabsorcion de cloro en la porcién ascendente del asa de
Henle9, En agunos casos se ha demostrado una herencia autoso-
mica recesiva'®, Debe diferenciarse del abuso de regaliz, laxantes
y diuréticos, vémitosy diarrea persistentes, pielonefritis y diabetes
insipida. Algunas de estas situaciones (laxantes, vomitos, diarrea,
diabetesinsipida) se asocian con disminucion del cloro en orina.

Diversas publicaciones han comunicado manifestaciones del
sindrome asociadas adiversas condicionesy se hadescrito e pseu-
dosindrome de Bartter, concepto que ha sido aceptado en todo €
mundo. Se ha comunicado en adolescentes y adultos con vomitos
repetidos1, abuso de diuréticos®, abuso de laxantesy anorexia
nerviosa®. En los nifios se describe en cuadros de vomitos pro-
longados, abuso de laxantes o diuréticos, consumo excesivo de
regdliz, estenosis pildricay adimentacion con bgjo contenido en clo-
ruros. De maneraexcepciona se hadescrito el pseudosindrome de
Bartter en nifios asociado afibrosis quistica®s19), enfermedad poli-
quisticarend® y malrotacion intestinal 8. Nuestro caso es el se-
gundo publicado cuya causason |osvomitos masivosy persistentes
provocados por una malrotacion intestinal 8,

L os episodios de vémitos incoercibles originaron importantes
pérdidas de liquidosy cloruros. Lahipovolemiay lahipocloremia
activaron el gje renina-angiotensina-aldosterona, causando un hi-
peral dosteronismo con laconsiguiente reabsorcion excesivade so-
dio y secrecion de potasio en arinaen € tdbulo distal. En nuestro
paciente |la presencia de al calosis metabdlica, hipopotasemia, hi-
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pocloremia, tensién arterial normal, aumento de reninay aldoste-
rona plasméticas y disminucién de cloruros en orina confirmaron
el diagndstico de pseudosindrome de Bartter.

Como conclusion esimportante subrayar 3 aspectos de este ca-
s0. En primer lugar, la dificultad en el diagndstico de lamalrota-
cionintestina en los nifios mayores de un afio de edad yaque su pre-
sentacion clinica puede sugerir otros procesos mucho mas frecuen-
tes. En segundo lugar, € retraso en el diagndstico puede provocar im-
portantes complicaciones asociadas alos vomitos y ala deshidrata-
cidn, inlcuyendo convulsiones y pseudosindrome de Bartter. Y ter-
cero, ante un nifio que presenta episodi os repetidos de vomitos per-
Sstentes (especialmente si son de aspecto hilioso) y dolor abdomi-
nal, debe descartarse siempre la existencia de unamalrotacién in-
testinal.
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