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Se realizé reseccién del conducto onfalomesentérico con
extirpacién en bloque del anillo umbilical y fondo cutdneo del
ombligo y enterorrafia transversa del ileon con puntos sueltos
de seda 3/0 y cierre del orificio cutdneo umbilical con una
sutura reabsorbible de Poliglactina 3/0. El paciente evolucioné
satisfactoriamente siendo dado de alta al tercer dia de la
cirugia.

El estudio histopatolégico confirmé remanente del con-
ducto onfalomesentérico con revestimiento mucoso de tipo
gastrico, que incluia 2 ulceras puntiformes.

El remanente del conducto onfalomesentérico es una
anomalia asociada al saco vitelino primitivo. Conecta el saco
vitelino con el intestino medio embrionario. Se convierte en
una banda fibrosa que se reabsorbe espontaneamente entre la
quinta y la décima semana de gestacién. Cuando durante la
embriogénesis no se produce el cierre de dicha comunicacién
o la reabsorcién completa, el remanente del conducto
onfalomesentérico contintia creciendo, lo que ocurre en el
2% de los nifios, sin predominancia por sexos aunque son mas
sintométicos en los varones®’. Los sintomas habituales
aparecen antes de los 4 afios de edad, siendo rara la expresién
de sintomatologia en la edad adulta. Incluyen dolor abdomi-
nal, hemorragia digestiva, obstruccién intestinal, supuracion
y/o hernia umbilical.

La persistencia parcial del conducto onfalomesentérico
constituye el diverticulo de Meckel, que es la forma mas
frecuente de presentacidn, siendo la persistencia completa un
hecho extremadamente infrecuente®. La mayoria de los casos
de persistencia del conducto son asintomaticos, presentando
sintomas en menos del 2% de los casos.

La hemorragia se produce cuando, existiendo mucosa
géstrica ectdpica, se produce la ulceracién péptica de la misma
y es habitualmente indolora. Esta complicacién es una de las
mas frecuentes del diverticulo de Meckel, sin embargo, cuando
la persistencia del conducto onfalomesentérico es completa,
la complicacién mas habitual es la obstruccién de intestino
delgado, ya sea por hernia interna, invaginacién o una banda
fibrosa residual, que produce compresiéon extrinseca de un
asa’.

El método de eleccién para el diagnéstico de la hemorragia
originada en remanentes del conducto onfalomesenterico
diverticulo de Meckel es la gammagrafia con pertecnato **Tc
que muestra captacién en la mucosa gastrica ectdpica, sien él

existiese y la ausencia de patologia hemorragica gastroduo-
denal, en la endoscopia digestiva alta.

El tratamiento consiste en la extirpacién quirtrgica
completa de todo el conducto®, incluidos sus extremos y
comprobando que quede incluida totalmente la mucosa
ectdpica gastrica.

BIBLIOGRAFIA

1. Markgiannakis H, Theodorou D, Toutouzas KG, Drimousis P,
Panoussopoulos SG, Katsaragakis S, et al. Persistent
omphalomesenteric duct causing small bowel obstruction in
an adult. World ] Gastroenterol. 2007;13:2258-60.

2. Bueno Lled6 ], Serralta Serrd A, Planeéis Roig M, Dobén
Gimenez F, Ibafiez Palacin F, Rodero Rodero R. Obstruccién
intestinal causada por la persistencia del conducto
onfalomesentérico: usos de la laparoscupia. Rev Esp Enferm
Dig. 2003;95:736-8.

3. Gutiérrez Cencho C, Luna J, Gutiérrez de Aranguren C.
Persistencia del conducto onfalomesentérico como causa de
obstruccién intestinal en el adulto: Revisién de un caso en el
Hospital de Hipélito Unanue. Rev Gastroenterol Peru.
2008;28:154-7.

4. Sawada F, Yoshimura R, Ito K, Nakamura K, Nawata H,
Mizumoto K, et al. Adult case of an omphalomesenteric cyst
resected by laparoscopic-assisted surgery. World J
Gastroenterol. 2006;12:825-7.

5. Park JJ, Wolff BG, Tollefson MK, Walsh EE, Larson DR. Meckel
diverticulum: the Mayo Clinic experience with 1476 patients
(1950-2002). Ann Surg. 2005;241:529-33.

Jaime Ruiz-Tovar®*, Gada Housari?, Lucia Latorre Marlasca®
y Joaquin Pérez De Oteyza®

3Hospital General Universitario de Elche, Alicante, Espaiia
Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid, Esparia

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: jruiztovar@gmail.com (J. Ruiz-Tovar).

0009-739X/$ - see front matter

© 2009 AEC. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los
derechos reservados.

doi:10.1016/j.ciresp.2010.03.025

Tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos

en el intestino delgado

Malignant peripheral nerve sheath tumour of the small intestine

Los tumores malignos de la vaina de los nervios periféricos
(TMVNP) son una rara variedad de sarcoma de tejidos blandos
de origen ectodérmico. Este término, acufiado por la OMS,
agrupa a los tumores antiguamente referidos como schwa-

noma maligno, neurilenoma maligno o neurofibrosarcoma.
Frecuentemente se asocian a la neurofibromatosis de tipo 1
(NF1) y rara vez se localizan en el aparato digestivo. Su
aparicién en el intestino delgado es extremadamente infre-
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Figura 1 - Imagen de la tomografia computarizada con
contraste intravenoso. Se aprecia una masa de 16X7 cm de
diametro en yeyuno distal-ileon proximal.

cuente y existen pocos casos publicados en la literatura
médica mundial.

Presentamos el caso de una mujer de 32 afios, sin
antecedentes médicos de interés, que durante la gestaciéon
consulta en varias ocasiones por astenia, cefaleas y dolor
hipogastrico. Se detectan cifras disminuidas de hemoglobina,
como unico hallazgo, por lo que se diagnostica de anemia
secundaria a la gestacién, debido a la normalidad en las cifras
de controles previos. Ante la persistencia de la sintomatologia
tras el parto, se realiza un estudio con tomografia compu-
tarizada y se encuentra una masa de 16x7cm de didmetro
yeyuno distal-ileon proximal con adenopatias mesentéricas y
lesiones nodulares hepaticas (fig. 1). Dados los hallazgos
clinicos, se decide realizar una intervencién quirdrgica. Se
evidencia una masa exocitica y ulcerada en el yeyuno distal
junto a multiples adenopatias mesentéricas, granulaciones
sobre el peritoneo parietal y las lesiones hepdticas ya
conocidas por la tomografia computarizada. Se realiza
reseccién segmentaria y anastomosis primaria, incluida esta
tumoracién. Durante el postoperatorio desarrolla episodios de
febricula nocturna que se resuelven con tratamiento médico, y
alcanza la estabilidad clinica y el alta domiciliaria a los 6 dias.
El estudio histopatolégico informa de un tumor maligno de
células pequenas fusiformes, con infiltracién extrinseca que
afecta a mas del 70% del espesor de la pared intestinal. Con
marcadores c-kit negativo, S-100, vimentina y NSE positivos,
todo esto compatible con el TMVNP (fig. 2). El mes posterior ala
intervencién inicia un tratamiento quimioterapéutico con
doxorrubicina y se revalda tras 3 y 6 ciclos como enfermedad
no progresiva. La paciente fallece al afio del diagnéstico a
consecuencia de un fallo renal agudo, secundario a un
sindrome nefrético paraneoplésico.

Los TMVNP tienen en comun su origen ectodérmico y su
comportamiento biolégico'. Pueden originarse en nervios
periféricos de cualquier localizacién. La mayoria, por orden
de frecuencia, aparece en las extremidades, el tronco, la
cabeza y el cuello®. Su desarrollo es extraordinario en el
aparato digestivo. Existen alrededor de 25 casos localizados en
el intestino delgado documentados en la bibliografia®®. Su
incidencia es del 0,001% en la poblacién general y aumenta un
4-4,6% cuando se asocia a la NF1 o a la enfermedad de Von
Recklinghausen (EVR)®. La EVR constituye una entidad de

Figura 2 - Corte macroscopico de tumoracién yeyunal
extirpada. Se observa una neoplasia de exocitica y
ulcerada que infiltra la grasa del meso.

herencia autosémica dominante con variable expresividad
clinica, cuyo rasgo fenotipico predominante lo constituyen las
manchas café con leche y los neurofibromas multiples de la
piel>®. La asociacién entre los TMVNP y la EVR es muy comun;
los TMVNP son la enfermedad maligna més frecuente en los
pacientes con NF1, y entre el 2-29% de estos tumores se
asocian a este sindrome®’. Nuestra paciente no se encontraba
afectada por la NF1, lo que le otorga mayor singularidad. Este
tipo de tumores se da con mas frecuencia en el sexo masculino
entre los 20-50 afios de edad®®,

La sintomatologia con la que se presentan estos tumores en
el intestino incluye frecuentemente dolor abdominal, gene-
ralmente de caracter larvado, sordo y mal localizado, como el
caso de nuestra paciente, asi como vémitos, pérdida de peso,
hemorragia digestiva o masa palpable. Debido a las leves e
inespecificas caracteristicas de estos sintomas, el diagnéstico
es, en la mayoria de los casos, tardio y en fases avanzadas dela
enfermedad®®.

Aunque hallazgos como la atipia nuclear, la actividad
mitdtica, la existencia de células gigantes y areas de necrosis y
la hemorragia, junto a otras caracteristicas morfolégicas,
conducen al diagndstico de estas neoplasias, no existen rasgos
histolégicos e inmunohistoquimicos especificos. No obstante,
marcadores como la desmina, la vimentina, la MIB-1y la S-100,
entre otros, deben estudiarse para llegar a catalogar estos
tumores. En el caso que nos ocupa, la presencia de células
fusiformes con caracteristicas de malignizacion y la positivi-
dad frente a S-100, vimentina y NSE nos orient6 hacia el origen
ectodérmico de esta neoplasia’™.

Pese a los pocos datos existentes en la bibliografia, existe
cierta unanimidad en emplear el tratamiento quirtrgico como
primera opcién terapéutica, y se recomienda una amplia
reseccién de la lesién asociada a seguimiento radioldgico y
tratamiento quimioterapéutico adyuvante en casos de mar-
genes positivos, enfermedad diseminada, recurrencia o
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imposibilidad de extirpacién. Se han utilizado doxorrubicina,
ifosfamida, carboplatino y etopésido, entre otros*™*.

El prondstico de estas lesiones en el intestino delgado es
desconocido. La mayoria de los autores le atribuyen un mal
prondstico, con elevadas cifras de mortalidad, recurrencia y
tendencia a metastatizar, sobre todo a nivel hepatico y
pulmonar. En este caso, al diagnéstico existia enfermedad
peritoneal y hepatica®?.

El tratamiento adecuado de estos tumores se fundamenta
en la deteccién temprana, ya que esto condiciona el
prondstico. Sin embargo, no es facil diagnosticarlos, debido
a su clinica inespecifica y a surareza, solo el tenerlos en cuenta
como posible diagnéstico diferencial nos permitira diagnosti-
carlos y poder ofrecer una cirugia curativa, que es, junto a la
quimioterapia adyuvante, la alternativa terapéutica mas eficaz.
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Anemia microcitica y trombocitosis como primera
manifestacion de un linfangioma quistico mesentérico

Microcytic anaemia and thrombocytosis as first signs of a mesenteric

cystic lymphangioma

Ellinfangioma quistico mesentérico es un tumor infrecuente,
benigno, tipico de la infancia. Las manifestaciones clinicas
suelen ser inespecificas y raramente orientan hacia su
diagnéstico, en especial en los pacientes adultos.

Presentamos un caso clinico en el que la primera
manifestacién es una anemia microcitica ferropénica,
asociada a trombocitosis detectada en una analitica habi-
tual.

El caso que nos ocupa es el de un paciente de 42 afios con
antecedentes de retraso psicomotor leve desde la infancia y el
diagnéstico de un sindrome ansiosodepresivo tratado con
ansioliticos.

El servicio de medicina interna estudié al paciente como
consecuencia del hallazgo incidental en una analitica sangui-

nea de una anemia microcitica (concentracién de hemoglo-
bina 11g/dl [miligramos/decilitro], VCM de 68 fl [fentolitros],
sideremia de 30 mg/dl [miligramos/decilitro]) y de una
trombocitosis (700.000 plaquetas), que se confirmé en anali-
ticas posteriores.

La anamnesis del paciente no revel6 la existencia de
ningin sintoma abdominal ni digestivo, excepto la ocasional
sensacién de plenitud posprandial.

En la exploracion fisica se aprecié un abdomen distendido,
con matidez a la percusién en ambos cuadrantes inferiores y
dolor difuso a la palpacién de poca intensidad. No se advirtié la
existencia de ninguna masa abdominal.

Entre las pruebas complementarias iniciales practicadas,
destacaban los siguientes hallazgos: test de sangre oculta en
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