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Cartas al Editor

Vélvulo sigmoideo como presentacion
de una displasia neuronal intestinal tipo B
en un adolescente
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Sr. Editor:

Presentamos el caso de un varén de 17 afios con historia de
18 meses de estreflimiento, dolor y distensiéon abdominal con
episodios de impactacién fecal. Tomografia computarizada de
abdomen con dilatacion del colon y coprostasis. Mejorando pos-
terior a desimpactacion con enemas. Colonoscopia y manometria
anorrectal normales. Biopsia de recto de espesor total normo-
ganglionares.

El paciente ingresa en el departamento de urgencias con un
vélvulo sigmoideo. Realizandose descompresién endoscopica
y sigmoidectomia con anastomosis término-terminal (colon des-
cendente-recto) (Figs. 1A y B). Histolégicamente se demostrd
aumento de cuerpos neuronales y fibras nerviosas en plexos
mientéricos, compatible con una displasia neuronal intestinal
tipo B (DNI-B) (Fig. 1C). A las 48 horas posquirtrgicas presentd
dehiscencia con fuga de la anastomosis asociado a dilatacién
del colon descendente y transverso. Requiriendo colectomia
subtotal con colostomia del colon ascendente y bolsa de Hart-
mann. Los segmentos resecados reportaron histolégicamente
DNI-B.

Fig. 1. A. Vélvulo sigmoideo. B. Pieza quirUrgica. C. Histologia: aumento
de cuerpos neuronales y fibras nerviosas en los plexos mientéricos. Tincion
de neurofilamentos (CD117/CD56) demuestra cuerpos neuronales hiper-
troficos y aumentados, con distribucion de fibras nerviosas alteradas.

Discusion

La DNI-B es una hiperplasia del plexo intestinal submucoso
e hiperganglionosis, con aumento de la actividad de la acetilco-
linesterasa en la ldmina propia de la mucosa y adventicia de las
arterias submucosas (1-3). La incidencia varia de 0,3 a 60 %
dependiendo de la poblacién estudiada y criterios diagndsticos
utilizados (1,2), siendo mas comun en nifios de 6 meses a 6 afios
y rara en adolescentes y adultos (1-3). Puede afectar en forma
segmentaria o difusa a lo largo del intestino delgado y/o colon.
Clinicamente se caracteriza por estrefiimiento, fleo y sintomas
que se asemejan a la enfermedad de Hirschsprung (EH) (2,3).

El diagnéstico diferencial incluye EH, hipoganglionosis del
plexo mientérico y desmosis atréfica intestinal (4). El diagndstico
es histoldgico y cuantitativo (1,4). El tratamiento médico en mds
de la mitad de los casos incluye laxantes, enemas o irrigacion
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colédnica. La cirugia se utiliza en los casos refractarios a trata-
miento médico o en complicaciones (1,3.4).
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