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RESUMEN

La lipomatosis intestinal es una entidad rara, y
mds rara aun en la edad pedidtrica. No debemos
confundirla con los lipomas submucosos del colon.
En eldesarrollo del tema nombraremos a Hipodcrates,
Barbette, Mitchel, Wilson, Hutchinson, Hirschsprung
v Ratvich como autores de temas donde estudiaban
la invaginacion intestinal, patologia que presentaba
el nifio en estudio. Estudios hoy en dia facilitan el
diagnostico de esta entidad, como son la ecosonografia,
la tomografia computada y la resonancia magnética.
Describimos el sindrome de vdlvula ileocecal.
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SUMMARY

The intestinal lipomatosis is a rare entity, and even
more rare in the pediatric age. We should not confuse
it with the submucosal lipomas of colon. In the
development of the topic appointing to Hippocrates,
Barbette. Mitchel, Wilson, Hutchinson, Hirschsprung
and Ratvich as authors of topics where they studied
the intussusception, a pathology that presented the
child in study. Today studies facilitate the diagnosis
of this entity, as are the echosonography, computed
tomography and magnetic resonance. We describe
the ileocecal valve syndrome.

Key words: Lipomatosis. Intussusception. lleocecal
valve syndrome.
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INTRODUCCION

El interés de esta presentacién es actua-
lizar los métodos de diagndsticos que hace 45 afios
no poseiamos,y los que usamos actualmente para
estudiar los pequefnios pacientes que presentan
invaginacion intestinal, como son la ecografia
(que empieza a usarse en los afios 80) y la
tomografia computarizada (los afios 90); ademas
contamos con equipos de endoscopia de alta
definicién para estudios en nifios.

Hay una maxima en cirugia pediatrica que le
ensefiamos a los estudiantes que dice “todo nifio
condiagndstico deinvaginacién intestinal mayor
de dos afios, su etiologia es secundaria a un tumor
localizado en el area de la unién ileocecal”.

La enfermedad ya era conocida por Hipé
crates (1), nacido 490 afios antes de nuestra
era, quien recomendd tratarla mediante la
administracion de aire a través del recto si la
reduccién hidrostatica, posiblemente con el
empleode aceite,fallaba. Laprimeradescripcion
de lainvaginacioén fue realizada por Paul Barbette
(2), de Amsterdam, en 1674. Fue Mitchel,
en 1838, el primero en reportar la reducciéon
de una invaginaciéon en un nifio, mediante la
insuflacién de aire utilizando un fuelle. El primer
tratamiento quirdrgico exitoso fue realizado
en 1831 por Wilson en un adulto, y en 1871
por Jonathan Hutchinson en un nifio. A pesar
del entusiasmo despertado por la reduccién
operatoria, el tratamiento con enemas se utilizé
en los afios siguientes. En Copenhague, Harald
Hirschsprung (3) comenzaba en 1876 su larga
serie de invaginaciones reducidas mediante
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enemas de solucién salina;en 1905 describio 105
pacientes tratados con este método con 77 % de
éxitos, comparado con 10 % de sobrevivencia
en los pacientes tratados mediante laparotomia
en ese entonces. En los siguientes 50 afios, no
obstante, el método de tratamiento preferido
serialareduccién operatoria. Ravitchy McCune,
en 1948, en Estados Unidos, obtuvieron
resultados favorables en la reduccion con bario
y recomendaron los enemas contrastados como
el tratamiento de primera linea en la mayoria de
los casos.

Los sintomas clasicos de dolor abdominal, tipo
colico con periodos de calma, vomitos, eva-
cuaciones sanguinolentas (jalea de grosella),
masa palpable en hipocondrio derecho,
signos de obstruccién intestinal, que apace-
cen en un lactante de seis meses O
mayor, sano hasta ese momento, con un cuadro
gripal asociado, hacen de esta enfermedad el
cuadro tipico de Invaginacién Intestinal (4).

La lipomatosis intestinal es una rara enfer-
medad con una incidencia en autopsias de
0,04 % a 4,5 % (5). La condiciéon es por lo
general asintomadtica. Los casos sintomaticos
se presentan con obstruccién o, con menor
frecuencia, hemorragia. Los estudios con bario,
ultrasonografia y tomografia computarizada son
los procedimientos diagndsticos mas comunes.

La lipomatosis consiste en una infiltracion
difusa de la submucosa de este segmento
del tubo digestivo por tejido adiposo adulto.
No debe confundirse esta entidad con los
lipomas submucosos del colon ya que estos
son lesiones bien encapsuladas y limita-
das a diferencia de la lesién que nos ocupa.
Revisada la literatura pocos son los casos
publicados en esta edad, ya que es considerada
una rareza por debajo de los 40 afios, la mayoria
ocurre en mujeres entre los 50 y 70 afios. Nuestro
caso corresponde a un nifio de 8 afios.

Presentamos este caso en 1972 en unas
Jornadas de Cirugia Pediatrica y publicado
en la Revista de la Sociedad Venezolana de
Puericultura y Pediatria (Arch Ven Puer Pediat.
1973:;36:41-49).

Se trat6 de un escolar de 8 afios, varén, proce-
dente de Guarenas, Edo. Miranda, con cuadro de
dolor abdominal de varios meses de antigiiedad,
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que habian aumentado en los udltimos 15 dias.
Ademas evacuaciones liquidas y en los udltimos
tres dias sanguinolentas, nduseas y vomitos y
expulsion de una masa por el recto el dia anterior.

Figura 1. Colon por enema (AP) mostrando detencién del
medio de contraste a nivel del extremo izquierdo del colon
transverso. Masa levemente radio-opaca.

Figura2. Colon por enema (Lat) mostrando detencién del
medio de contraste al mismo nivel descrito en la Figura 1.
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Ingresa en regular estado (pérdida de peso re-
ciente). Se palpa una tumoraciéon abdominal en
hipocondrio derecho, alargada verticalmente,
de consistencia pastosa y que se prolonga hacia
epigastrio. Hay defensa abdominal voluntaria.

Se le practican estudios entre ellos un colon
por enema y este demostré ausencia del paso del
contraste mas alld del transverso.

Se practica una laparotomia exploradora a las
48 horas de ingresado, encontrandose una
invagina-cién intestinal tipo {leo-célica de facil

Figura 4. De arriba hacia abajo se ilustran la mucosa, la
muscularis mucosa y la lipomatosis sustituyendo la sub
mucosa del ciego.
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reduccion, haciéndose evidente una tumoracion
que abarcabaileo terminal y ciegodeunos 10x 12
cm. Se realiza una hemicolectomia derecha que
incluyé ileo termi-nal y anastomosis ileo-cdlica
(transverso). Excelente evolucion posoperatoria
siendo dado de alta a los 15 dias de la operacién,
con control a los seis meses.

La pieza anatémica examinada en el Depar-
tamento de Anatomia Patolégica de la UCV
(Drs. Pedro Grases y Zenaida Alvarez) reporta
lo siguiente: Segmento de fleo terminal de 10 cm
y colon de 8 cm.

La luz del ileon terminal estaba ocupada por
una masa de apariencia poliploide necrética de
10 cm de longitud de base en el ciego. Valvula
ileocecal dilatada que mostré una superficie

Figura 5. Detalle del tejido adiposo adulto, mostrando
ademads vasos sanguineos y banda fibrosa (Hematoxilina
y eosina x 320).

Figura 6. Tomografia en la invaginacion intestinal.
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Figura 7. Tomografia en un caso de lipoma del colon
transverso.

Figura 8. Ecografia en invaginacién intestinal.
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Figura 9. Ecografia en invaginacién intestinal.
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Figura 10. Lipomatosis de la vdlvula ileocecal (7)

mucosa, granular, friable y de color grisiceo.
La luz del ciego ocupada por miiltiples lesiones
poliploides cuya base de implantacién era ancha
y cuyasuperficie mucosaerade aspecto variable.
Lalesion que se presentaba a través de la valvula
ileocecal ocupaba el segmento distal del mismo
y era friable, negruzca y semiblanda.

El resto mostraba tejido adiposo finamente
lobuladoy separadoenbandas detejido conjuntivo
vasculares de grosor variable. Por debajo de este
tejido adiposo, también presente en la valvula
ileo-cecal se delimitaba en forma muy neta, la
tinica muscular propia cubierta por la serosa.

La descripcién microscopica es como sigue:
Loscortesdeciegoy valvulaileocecal mostraron
quelaslesiones polipoides eran el producto de una
proliferacion de tejido adiposo adulto en cuyo seno
se identificaron vasos sanguineos y bandas de
tejido laxo. Las lesiones estaban limitadas a la
submucosa, tanto del ciego como de la valvula
ileocecal y en su mayor parte cubiertas por
mucosa. Lalesion que ocupaba el ileon terminal
se mostro totalmente necrética. En muchas areas
se constataron cambios inflamatorios focales
constituidos por infiltrado tipo mixto.

Diagnéstico: Lipomatosis submucosa del
ciego y valvula ileocecal. Peritonitis aguda
leve, inflamacién aguda ulcerada de la valvula
ileocecal.
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DISCUSION

Este caso se aparta en razon a su edad y sexo,
de lo cominmente reportado (6).

Se ha descrito el “sindrome de la valvula
ileo-cecal” como el conjunto de manifestaciones
clinicas derivadas de procesos que alteran tanto
anatémica como funcionalmente dicha valvula,
siendo la causa mds frecuente la lipohiperplasia
de la valvula (7).

Sonpocaslasentidades que afectan estaregion,
entre ellas la hiperplasia de la valvula ileocecal
(HLVI), un sobre crecimiento difuso de tejido
adiposo maduro. A pesar que su etiologia no
esta del todo esclarecida, se reconoce asociacion
conobesidad y diferentes desérdenes endocrinos,
especialmente el sindrome de Cushing y
la enfermedad de Crohn. Se ha propuesto
predisposicién genética, asociacién con la
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia
humana y al tratamiento con esteroides (8).

Esocasionalmenteunhallazgoradiol6gico,pero
no es posible diferenciarlo preoperatoriamente,
entre otras lesiones que incluye el edema de
la valvula, invaginacién de la mucosa ileal,
tumores, incluyendo los pdlipos y las lesiones
inflamatorias; solamente el diagnéstico definitivo
podra ser hecho con el estudio histolégico
(8). Boquist (9), confiere importancia a los
movimientos peristalticos como factor de
acumulacion de grasa en la submucosa, a nivel
de la valvula.

El tratamiento debe ser quirdrgico. Ahorabien
se discute cuantoradical debe serlaintervencion.

Otroscasosdelipomaspolipoides,submucosos,
han sido descritos en la literatura venezolana,
pero este nuestro es el tinico en este grupo etario
(10-13).
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