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RESUMEN

La Enfermedad Meconial (EM) es una forma de oclusién intestinal en la etapa neonatal, en la cual el contenido meconial se vuelve méas
espeso; provocando una oclusion intraluminal. Representa, hasta en un 20% de los casos la primera manifestacion de la Fibrosis Quistica
(FQ). Puede ser también sintoma de otras patologias como el hipotiroidismo. El diagndéstico se basa en los antecedentes familiares, los
hallazgos de la ecografia prenatal y en sintomas tipicos de oclusion intestinal al nacimiento. El objetivo del tratamiento consiste en aliviar
la oclusion intestinal mediante medidas de soporte, que en su mayoria revuelven el cuadro clinico. La intervencién quirdrgica presenta in-
dicaciones puntuales como lo son la falla en el manejo médico o el ileo meconial complicado. Se presenta el caso de un prematuro de 29
semanas, con diagndstico de enfermedad meconial por hipotiroidismo, en el que se realizé tratamiento quirdrgico con buena evolucion.

Palabras claves: ileo meconial, oclusion intestinal, hipotiroidismo.
ABSTRACT

Meconial Disease (MS) is a form of intestinal occlusion in the neonatal stage, in which the meconial content becomes thicker causing
intraluminal occlusion. It represents, in up to 20% of cases, the first manifestation of Cystic Fibrosis (CF). It can also be a symptom of other
pathologies such as hypothyroidism. The diagnosis is based on family history, findings of prenatal ultrasound and typical symptoms of
intestinal occlusion at birth. The goal of treatment is to relieve intestinal occlusion through supportive measures, which mostly upset the
clinical symptoms. The surgical intervention presents specific indications such as the failure in medical management or complicated me-
conial ileus. The case of a 29-week premature patient is presented, with a diagnosis of meconial disease due to hypothyroidism, in which
surgical treatment was performed with good evolution.

Keywords: Meconium ileus, intestinal pseudoclusion, hypothyroidism.
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Oclusion intestinal por enfermedad meconial

INTRODUCCION

La Enfermedad Meconial (EM) es un sindrome oclu-
sivo funcional que se presenta en la etapa neonatal,
en la cual el contenido del meconio se vuelve mas
espeso, se adhiere a la superficie mucosa e indu-
ce una oclusion intraluminal a nivel del ileon termi-
nal'. Genera la imposibilidad del pasaje del mismo
en sentido distal, con dilatacion de asas intestinales
proximales a la obstrucciéon y microcolon por falta
de funcionamiento?. Es la tercera causa de oclusion
intestinal en el neonato (25%) luego de las atresias
intestinales y de duodeno y de la malrotacion intesti-
nal®. Mas del 75% de la EM es causada por Fibrosis
Quistica* y el fleo Meconial (IM) es la primera ma-
nifestacion de la misma en un 15% — 20 % de los
casos®. En menor proporciéon esta asociado a hipo-
tiroidismo®, a Enfermedad de Hirschsprung (EH)’, a
hijos de madres diabéticas®, consumidoras de psi-
cofarmacos o en aquellas que recibieron sulfato de
magnesio? por preeclamsia, también en prematuros
extremos® y de muy bajo peso®®. En caso de hipo-
tiroidismo, la produccion inadecuada de tiroxina,
disminuye la motilidad y la secrecion intestinal, ge-
nerandose una oclusion funcional que en ocasiones
se asocia a IM™"" E| IM puede ser simple o compli-
cado*"1213 La sospecha clinica de IM se realiza a
partir de los antecedentes maternos, en los hallaz-
gos sugestivos de la ecografia prenatal a partir del
segundo trimestre del embarazo con dilatacion de
asas intestinales, imagenes hiperecogénicas corres-
pondientes a calcificaciones, que pueden ser intra
o extraluminales, polihidramnios, ascitis fetal y por
la incapacidad en la identificacion de la vesicula
biliar*'. En cuanto los sintomas postnatales son los
clasicos de una oclusion neonatal; como distension
abdominal, vomitos biliosos y ausencia de expulsion
de meconio por mas de 48 horas, en ocasiones se
visualizan las asas intestinales dilatadas™ con rep-
taciones a través de la pared abdominal o empasta-
miento abdominal. De progresar el cuadro se podria
generar peritonitis meconial o perforacion'™. Para
el diagnostico imagenologico la Radiografia (Rx)
de abdomen es el primer estudio a solicitar, pues-
to que permite reconocer asas dilatadas, niveles
hidroaéreos, calcificaciones y/o neumoperitoneo*.
El estudio contrastado con material hidrosoluble
hiperosmolar con diatrizoato de meglumina ¢ gas-
trografin'®'s, es diagnostico, al observar la ausen-
cia de pasaje de contraste a nivel ileal, imagenes
con apariencia de quistes con concreciones en su
interior, microcolon'® y en raras ocasiones fuga de
contraste. También puede ser terapéutico como se
detallara méas adelante. En cuanto a la investigacion
de la causa subyacente son de importancia los an-
tecedentes maternos de diabetes o preeclampsia, la
busqueda de FQ que se confirma mediante la posi-
tividad del test de sudor luego del mes de vida y la
confirmacion genética de mutacion del gen CFTRY.

26 h‘

La biopsia rectal por succion o quirdrgica que des-
cartarte EH"y la funcién tiroidea que evalle la pre-
sencia de hipotiroidismo®©.

El tratamiento consiste en levantar el obstaculo que
ocasiona la oclusién mediante medidas de sopor-
te hidroelectrolitico', descompresion gastrica con
sonda orogastrica (SOG)'2, la administracion de N
— acetilcisteina''®'® por via oral al 4%, 10% y/o lava-
dos coldnicos con contraste hidrosoluble hiperosmo-
lar'>'5, que estimulan la secrecién mucosa intralumi-
nal y fluidifica el meconio. Tratar ademas la patologia
de base; en caso de FQ con la administracion de en-
zimas pancreaticas® y si presenta hipotiroidismo con
la administracion de T42022 | a intervencion quirdrgi-
ca se realiza en caso de ileo meconial complicado
o en aquellos casos de fallo luego del tratamiento
médico bien conducido*?', Consiste en realizar una
evacuacion en forma total (de ser posible) del con-
tenido meconial espeso a través de enterotomias y
lavados con N-acetilcisteina*'¢®, o con contraste
hiperosmolar''®, En ocasiones puede ser necesario
la confeccién de ileostomias funcionalizantes con o
sin reseccion de algun sector intestinal muy dilata-
do'®?3, En el postoperatorio se debera continuar con
lavados intestinales asi como realizar el diagnéstico
de la enfermedad subyacente. El pronéstico de la
EM ha mejorado en estos ultimos afios, al identificar
las causas que lo provocan asi como un adecuado
manejo multidisciplinario, logrado una sobrevida
cercana al 100%*.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino, 8 meses, producto de
séptima gesta, madre sana, embarazo mal controla-
do con captacion tardia y mal tolerado por despren-
dimiento de placenta normoinserta con inversion
uterina. Cesarea a las 29 semanas, peso 1285 gr,
depresion neonatal severa (DNS) que requirié reani-
macion neonatal e intubacion orotragueal (10T). He-
morragia intraventricular (HIV) grado 4 a derecha y
grado 3 a izquierda, enfermedad de membrana hia-
lina (EMH), ductus arterioso amplio con repercusion
hemodinamica tratado con 2 dosis de paracetamol
con éxito. Ausencia en la expulsion de meconio de
forma espontanea. Se solicita valoracion por cirugia
al cuarto dia de vida por distensiéon abdominal per-
sistente (imagen 1), residual bilioso de 35cc/24 ho-
ras (hs) y ausencia de deposiciones. Al examen se
destaca, hemodinamia estable, sin elementos infec-
ciosos, ventilado con bajos parametros, abdomen
distendido sin signos peritoneales, ano permeable
y normoinserto, expulsion de tapones de meconio
al realizar estimulacion rectal y lavado colénico; se
plantea conducta expectante.

MetroCiencia Vol. 28 N° 2 (2020)



Oclusién intestinal por enfermedad meconial

Caso clinico Clinical case

Figura 1. Distension abdominal, edema parietal,
sin niveles hidroaéreos y sin neumoperitoneo.

Fuente: Los autores

En la evolucion, se realizan varios intentos para ini-
ciar la alimentacion enteral sin éxito, sin cambios
en la sintomatologia previa, deposiciones solo con
estimulacion. Se coordina estudio contrastado con
material hidrosoluble, el cual no se pudo concluir por
vomitos (imagen 2). Al dia 13 de vida se presenta in-
cremento del residual bilioso con gasto de 120cc/24
hs, abdomen tenso, impresiona doloroso a la palpa-
cion, reptacion intestinal y timpanismo, ruidos audi-
bles aumentados, sin signos peritoneales. Oliguria
de 0,8 cc/kg/hora, aumento de la sedoanalgesia y
parametros ventilatorios, acidosis mixta mantenida a
pesar de las correcciones hidroelectroliticas. Radio-
grafia abdominal que muestra elementos sugestivos
de oclusion intestinal.

Figura 2. Estudio con contraste hidrosoluble
isoosmolar fallido por vémitos, con progresion hacia
la primera asa yeyunal sin stop a ese nivel.

Fuente: Los autores
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Con este planteo (imagen 3), se decide realizar la-
parotomia exploradora con incision transversa su-
praumbilical derecha, del balance lesional se des-
taca: asas yeyuno — ileales francamente dilatadas,
edematizadas, con abundante meconio en su inte-
rior, no se encontraron sitios de oclusion mecani-
ca (bridas congénitas, malrotacion, volvulacion, ni
elementos de enterocolitis necrotizante), destaca-
mos la presencia de microcolon (imagen 4). Con el
diagnostico de IM, se procede a realizar enterotomia
yeyunal distal, evacuando de forma dificultosa y casi
total abundante meconio espeso con concreciones
duras. Dada la diferencia de calibre entre el ileon
proximal y el colon, asi como la persistencia de me-
conio espeso en algun sector del intestino distal a
pesar del lavado colénico exhaustivo y ante el riesgo
de nueva oclusion o falla en la sutura; se decide con-
feccionar ileostomia a la Brooke a cabos divorciados
a 10 cm de la valvula ileocecal por debajo de la in-
cision. Adicionalmente se realizaron biopsias sero-
musculares en el colon sigmoides, colon izquierdo y
cabos de ileostomias para descartar EH.

Figura 3. Rx de abdomen de pie con asas intesti-
nales con importante distension, sin niveles hidroaé-
reros, asa fija (flecha) con respecto a los estudios
previos.

Fuente: Los autores
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Figura 4. Yeyuno e ileon dilatados con gas y meconio muy espeso a la izquierda y a la derecha
microcolon.

Fuente: Los autores

Con sospecha clinica de IM por FQ, se inicié desde el primer dia postoperatorio, la instilacién de 2,5 cc de
N-acetilcisteina al 2% por SOG y 5 cc por ambos cabos de las ostomias, con lo cual se extrajeron tapones
de meconio espesos por el extremo proximal y tapones de moco por el ano. A pesar de ello, la evolucion fue
térpida, permaneciendo con episodios de distension abdominal intermitente (Imagen 5), residual bilioso de
100cc/dia y sin gasto espontaneo por ostomia proximal. Se realizaron controles paraclinicos, los cuales en su
mayoria fueron normales a excepcion de TSH > 100 pUl/ml (N: 0,72 - 11) y T4 libre 0,16 ng/dl (N: 0,89 — 2,20).
Alteraciones en el funcional hepatico. Ecografia tiroidea normal.

Figura 5. Rx de abdomen de frente y con rayo tangencial: con asas intestinales muy distendidas, sin nive-
les hidroaéreos, sin neumoperitoneo.

Fuente: Los autores

Se inicia tratamiento suplementario con Levotiroxi-
na (T4) 50 mcg/dia y acido Ursodesoxicolico por la
Colestasis por nutricion parenteral total (NPT). Se re-
cibe el informe anatomopatolégico de las biopsias
realizadas: células ganglionares inmaduras con in-
munomarcacion con calretinina positiva por su pre-
maturez.

A los 18 dias del postoperatorio presenta gasto es-
pontaneo por ostomia proximal. Control con persis-

=

tencia de hipotiroidismo con niveles de TSH > 100
pUl/ml, T3 libre 0,50 pg/ml (1,95 — 6,04) y T4 libre
0,09 ng/dl, a pesar de estos valores se considera
mantener dosis de T4.

Al mes de la cirugia disminuye la distensién abdomi-
nal con aumento de gasto por la ostomia (30-40cc/
dia), se decide iniciar via oral tréfica por SOG con
buena tolerancia.

MetroCiencia Vol. 28 N° 2 (2020)
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El nuevo control de la funcién tiroidea muestra TSH 5,48 uUl/mly T4 libre 1,17 ng/dl, por lo cual se desciende

la dosis de T4 a 25 mcg/dia.

Alos 2 meses de vida se realiza transito intestinal que no muestra sitios de oclusion o estenosis (Imagen 6), se
suspende APT recibiendo via enteral exclusiva con buena succion y adecuado incremento en el peso. Funcion
tiroidea (TSH 4,16 pUl/ml y T4 libre 1,93 ng/dl), manteniéndose los 25 mcg/dia de T4.

o

Figura 6. Transito intestinal con contraste hidrosoluble isoosmolar por cabo distal de ostomia con salida de
contraste por ano e instilacion de contraste por SOG con adecuado paso hasta ostomia proximal

Fuente: Los autores

Los estudios para descartar FQ reportaron, 2 medi-
ciones de Tripsina inmunorreactiva (TIR) negativas,
muco pap alterado y primer test de sudor del Brazo
izquierdo 60 mEg/L y del brazo derecho 60 mEg/L
(negativo 0 — 49, borderline 50 — 80, positivo mayor
o igual a 80), el segundo test se realiz6 a los 74 dias
de vida y fue negativo (brazo izquierdo 49 mEg/L y
brazo derecho 48 mEq/L).

Se tomo un biopsia rectal quirdrgica a 2 y 4 cm de
la linea pectinea, las cuales informaron troncos ner-
viosos de caracteres habituales con células ganglio-
nares de aspecto inmaduro e inmunomarcacion con
Calretinina positiva, con lo que se descartd definiti-
vamente EH.

Reconstruccion del transito intestinal a los 3 meses
de la cirugia mediante anastomosis término terminal,
sin complicaciones. Buena evolucion, con reinstala-
cién de la v/o progresiva desde las 48 hs.

Actualmente en control con 8 meses de vida, buen
crecimiento, via oral con buena tolerancia, transito
intestinal adecuado y en tratamiento con T4.

DISCUSION

La EM es un espectro de entidades que se carac-
terizan por el espesamiento de meconio dentro de
la luz intestinal,(4) provocando 3 sindromes cono-
cidos como IM, peritonitis meconial y sindrome del
tapdn meconial,(2) cada una con sus caracteristicas
propias. El ileo meconial corresponde del 10% al

MetroCiencia Vol. 28 N° 2 (2020)

20% de las oclusiones neonatales?* precedido por
las atresias intestinales, malformaciones anorrecta-
les, EH y la malrotacion intestinal®?*%; se presenta
en 1 de cada 35 nacidos vivos®. La mayor causa de
EM esté asociada a FQ (enfermedad autosémica re-
cesiva que se presenta en 1 de cada 2000 a 2500
nacidos vivos), seguida de EH, hijos de madres dia-
béticas o consumidoras de psicofarmacos, antece-
dentes de uso de sulfato de magnesio, prematuros
extremos, de muy bajo peso e hipotiroidismo.

El hipotiroidismo congénito es la patologia endocrina
mas frecuente, se presenta en 1/3000 a 3500 recién
nacidos, siendo su etiopatogenia multifactorial; ya
sea por defectos en la sintesis, en la secrecion o en la
resistencia a su accion en los tejidos diana, también
por agenesia de la glandula tiroides; estas pueden
ser causadas por factores genéticos, ambientales o
inmunitarios, puede ser primario o secundario, transi-
torio o permanente®710.1120-22 S diagndstico en la eta-
pa neonatal se basa en los antecedentes maternos,
en el cribado o tamizaje de TSH y T4, asi como por la
clinica tipica, con trastornos de la alimentacion, estre-
Aimiento, IM o tapdn meconial, hipotonia, ictericia, ma-
croglosia, piel moteada o seca y fontanela posterior >
5 mm, facies tosca (signo mas relevante), parpados
y labios tumefactos por acumulo de acido hialurénico
que produce el mixedema caracteristico, ademas de
las pruebas complementarias como la medicion de
hormonas tiroideas (TSH, T3 y T4 libre), ecografia y/o
gammagrafia (1123 o Tc 99) tiroidea® 7202122,
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La prematurez menor a las 32 semanas, presente en
el 1% al 2% de los recién nacidos vivos, tiene como
causa a nivel gastrointestinal la inmadurez que difi-
culta la motilidad intestinal, la propulsion insuficiente
y el aumento de la absorcion de agua, dando como

resultado una composicion mas espesa del meco-
ni08‘20,27-29_

Nuestro caso; paciente prematuro con depresion se-
vera al nacimiento, EMH, HIV, distensién abdominal,
sin expulsion de meconio espontaneo, con alta sos-
pecha de oclusion intestinal (atresia, vélvulo o EH)®
o de Enterocolitis Necrotizante (ECN)?; no presentd
un patrén obstructivo claro en los examenes image-
nologicos realizados, a excepcion de un asa fija per-
sistente en 3 estudios previos (imagen 3), por lo cual
se optd por una conducta expectante con soporte
hemodinamico y nutricional intravenoso. Ante la peo-
ria de su estado clinico en la evolucion, se resuelve
laparotomia exploradora, que no mostrd causa ex-
trinseca de oclusion o de ECN.

En muchas ocasiones, el tratamiento quirdrgico se
impone de necesidad, aun sin conocer la causa
desencadenante de IM dado que de esta manera
minimizamos la apariciéon de complicaciones que
pueden ocurrir. La falla en el tratamiento médico
bien conducido, da paso a la cirugia, que consiste
en evacuar el contenido meconial espeso a través
de enterostomias y lavados intestinales en base a la
instilacion de forma oral y/o rectal de N — acetilcistei-
na al 4%, el cual es un agente mucolitico empleado
para disminuir la viscosidad del meconio en la FQ o
a través de contraste hidrosoluble hiperosmolar (dia-
trizoato de meglumina ¢ gastrografin que contiene
0,1% de polisorbato 80y 37% de yodo'*'62 con una
osmolaridad de 1940 mOsm/L) que se realiza bajo
fluoroscopia, por lo cual es un método diagndstico y
a la vez terapéutico; su mecanismo de accion es ac-
tuar como un solvente directo y cambia el fluido de
la luz intestinal en lugar de competir con el espacio
intracelular que rodea la mucosa, disminuyendo de
esta manera la viscosidad meconial.

Otra de las opciones es la derivacion intestinal tem-
poraria, esto se preconiza en aquellos casos de no
haberse completado una evacuacion expedita de
meconio o de presentar un intestino proximal muy di-
latado, con un calibre francamente menor del sector
distal (microcolon distal), que no ofrezca seguridad
para una reconstruccion primaria por riesgo de falla
de sutura. Dentro de esta opcion quirdrgica surgen
2 variantes; la ileostomia latero terminal tipo Santulli
Blanc?3, o término lateral tipo Bishop — Koop que tie-
nen la ventaja adicional de poder realizar lavados a
través del cabo de la ostomia en sentido proximal y
distal. La ileostomia tipo Mikulicz*?, o en cabos se-
parados o cafio de escopeta, es otra opcion ade-
cuada para realizar lavados por ambos cabos. El
procedimiento diagnostico, luego de la cirugia que

30 h‘

confirma el IM se basa en la pesquisa de su causa.

El hallazgo en el postoperatorio de cifras elevadas
de TSH (hipotiroidismo primario congénito idiopati-
€0)8102022 symado a la prematurez®?0229 g |a falta
de peristaltismo normal por inmadurez y los opioides
recibidos dentro del protocolo de sedoanalgesia,
dieron como resultado una oclusion funcional por
detencion del meconio espeso en la luz intestinal, a
pesar de los lavados intestinales.

La instauracion del tratamiento suplementario con T4
y la suspension de los opioides®®, mejoraron paulati-
namente su transito intestinal.

Se descarté FQ al realizarse nuevamente dos TIR (al
nacimiento y a las dos semanas de vida)®™ 73"y dos
test de sudor negativos cuando superd los 2 kilos de
peso y tuvo mas de 60 dias de vida para recolectar
una muestra adecuada con estimulo de pilocarpi-
na®'417:81 no se investigd mutaciones en el gen CFTR
(la madre no autorizé el estudio).

CONCLUSIONES

Hay pocos casos publicados en la literatura interna-
cional acerca de la asociacion entre ileo meconial,
prematurez e hipotiroidismo congénito, tanto el diag-
nostico, como la busqueda de su causa desenca-
denante fueron desafiantes; por lo tanto, debemos
tener siempre presente esta causa de oclusion intes-
tinal en el neonato a fin de anticiparnos a sus com-
plicaciones.
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