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DEFINICION

Se define el término de malrotacion intestinal
(MI) como la rotacién y fijacion andmalas del
segmento medio del intestino primitivo. Las
anomalias rotacionales del intestino medio
incluyen un amplio espectro de situaciones de
malrotaciéon incompleta con malfijacién del
mismo durante el desarrollo fetal. Esto puede
suceder de forma aislada pero en algunas series
suficientemente extensas, casi la mitad de los
casos de MI (50/76, 46%) se asocian a anomalias
congénitas tan variadas como atresia intestinal,
ano imperforado, cardiopatias estructurales y
anomalias ortopédicas entre otras (Powell).

ETIOPATOGENIA

Existen excelentes revisiones que tratan de los
fenémenos embriol6gicos que dan lugar a la ML
Consideramos para su mejor compresion se
consulte el articulo de Berrocal et al, del grupo
de radiologia del Hospital de La Paz (Madrid),
dada la claridad de la exposicién y lo ilustrativo
de los dibujos y esquemas

DISPOSICION ORDENADA Y ESTABILIDAD.
En wuna simplificacion absoluta podemos
recordar que el intestino se desarrolla a partir de
un pequefio saco localizado inicialmente fuera
de la cavidad intestinal a la que se reintegra
entre la 52 y 10* semana efectuando una rotacién
en sentido antihorario en torno al eje de la
arteria mesentérica superior. Esta rotacion cubre
tedricamente tres fases sucesivas a los 90°, 180° y
270°. Conseguida ésta, tiene lugar la fijacion y
estabilizacion definitiva del intestino medio
resultando ser la unién duodenoyeyunal y la
unién ileocecal los puntos de fijacion del
mesenterio. El proceso de rotacion y fijacion
anteriormente descrito puede interrumpirse en
cualquiera de las fases. Si estos puntos de anclaje
no estan debidamente situados, como sucede en
el paciente malrotado, el mesenterio suele tener
una base estrecha, practicamente un pediculo.
En la forma mas “primitiva” el intestino queda
suspendido, libre, en la cavidad intestinal fijo a
un meso corto (mesenterio comun). Las
situaciones anatémicas intermedias entre la
fijacién ortotdépica y el mesenterio comun
comportan todas ellas el riesgo de obstruccion

intestinal aguda de diverso grado cuyo maximo
exponente seria el volvulo. Se aceptan tres tipos
esenciales de alteracién rotacional: “no
rotaciéon”, “rotacion incompleta” y “rotacién
inversa”. Merece insistir en la idea de que la
patologia que describimos (MI) comporta no
solo una rotaciéon inadecuada del paquete
intestinal sino, también, una anémala fijacién y
que, en realidad, ésta verdaderamente decisiva
para el desarrollo de vdlvulos. Otro aspecto
anatémico de interés es que la MI se asocia a
bandas peritoneales de tejido fibroso (bandas de
Ladd). Estas bandas pueden ser consideradas
intentos para compensar la inadecuada fijacion
mesentérica y suelen extenderse de un lado a
otro a través del duodeno entre el ciego
malposicionado y la superficie del higado, el
peritoneo posterior o la pared abdominal
facilitando el desarrollo de hernias internas
(hernias del colon derecho) contribuyendo a la
obstruccion intestinal.

La revision que Martin y Shaw-Smith hacen
acerca de la embriologia de la rotacion del
intestino medio correlacionando los cambios
morfoldgicos con los sucesos moleculares y las
implicaciones genéticas, es actualisima e
interesante pero no menos compleja. Muy
ilustrativa la iconografia y los esquemas que
aportan. Sugieren que pueden existir 4 grupos
etiolégicos de MI: anomalias en el patréon
izquierda-derecha, anomalias del mesenterio
dorsal, anomalias de intestino propiamente
dicho y otras anomalias del contenido intestinal
(exonfalos, gastrosquisis, hernia diafragmatica).

CLINICA
La MI puede presentarse en cualquier edad con
una gran variedad de sintomas agudos y
cronicos. Es importante destacar que, a efectos
clinicos, mas importante que el trastorno
rotacional es deficiente anclaje y estabilizacion
del intestino en su posiciéon definitiva por el
mesenterio. De hecho puede afirmarse que la
malposiciéon intestinal no es generalmente
suficiente para causar problemas y si lo es la
malfijacion intestinal. La combinacién de ambas
anomalias pueden se una auténtica “bomba de
relojeria” alojada en el vientre (Millar et al 2003)
por cuanto facilita el retorcimiento del intestino
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en torno al estrecho pediculo mesentérico, es
decir, el desarrollo de un vélvulo intestinal que
es la complicacion mas severa de la MI por
cuanto que, dejado a su evolucién, provoca
compromiso vascular (oclusiéon de los vasos
mesentéricos), necrosis intestinal, perforaciéon y
muerte.

Frente a ésta forma catastrofica de presentacion,
la MI puede cursar de forma paucisintomatica o,
incluso, de forma asintomatica y permanecer asi
durante toda la vida.

La margen de los casos prenatales, la MI puede
clasificarse en atencion a la edad de presentacion
en Malrotacién precoz o neonatal (primer mes
de vida) y Malrotaciéon tardia (infancia,
adolescencia, edad adulta). La primera suele
manifestarse con vOmitos biliosos siendo
destacable su tendencia a la volvulacién. El
caracter bilioso de los vomitos se justifican
porque la obstruccién es distal a la ampolla de
Vater y su presencia en un recién nacido que en
las horas o dias previos se encontraba bien debe
considerarse indice de alto riesgo de padecer
una MI, incluso en presencia de una radiografia
simple de abdomen aparentemente normal. Es
cierto que la mayoria de los neonatos con
vomitos biliosos no padecen una MI pero el
riesgo de vélvulo es tal que justifica la alarma y,
por consiguiente, la solicitud de otras
exploraciones radioldgicas. La MI tardia se
manifiesta  clinicamente  con  episodios
recurrentes de dolor abdominal y vdmitos,
cuadro a veces tan inespecifico, que pueden no
conducir al diagnoéstico hasta la edad adulta o
hacerse de forma incidental en el curso de la
investigacion de otra patologia. En estos nifios y
adolescentes no es raro encontrar retraso
estaturoponderal, diarrea y malabsorcion lo que
se explicaria por una situacién anatdémica en la
que puede producirse un compromiso del
drenaje venoso y linfatico. Sintomas menos
frecuentes serian meteorismo, estrefiimiento y
hemorragia gastrointestinal.

Insistiendo en la distribucion etaria de la
enfermedad conviene recordar que la MI puede
existir y desarrollar clinica en pacientes de
cualquier edad y que en contra de Ilo
habitualmente descrito y ensefiado no se trata de
una patologia eminentemente pediatrica. En una
amplia serie recentisimamente publicada (Nehra
y Goldstein 2011) casi la mitad de los casos de
MI no eran infantiles. Se trata de un trabajo
retrospectivo sobre 170 casos con dicha
enfermedad (rango de edad: 1 dias-89 afos,
media 25 afos), atendidos en el periodo 1992-
2009. Los autores hacen una division etaria que
resulta un tanto peculiar para nosotros: Grupo
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de lactantes (RN y lactantes < 1 afo), Grupo de
nifios (1 a 18 afos) y Grupo de adultos (> 18
anos) El primer grupo (n 52) supone el 31% del
total (de ellos el 64% eran menores de un mes);
el segundo (n 36) el 21%; y el 32 (82) el 48%., es
decir jcasi la mitad de la serie! (los autores no
precisan cuantos del 22 grupo de “nifios” tenian
edades comprendidas entre los 14 y los 18 afios
de modo que no podemos saber cuantos mas
podrian haberse incluido en el grupo de
“adultos” si la serie se hubiera hecho en Espania,
pero podemos imaginar que, en tal caso,
probablemente la enfermedad seria al menos tan
frecuente en los nifios (< 14 afios) como en los
adultos (>15 afios). Al margen de estas
disquisiciones importa destacar cuales son las
manifestaciones clinicas MI en estos grupos
edad: En la serie citada se indica que en la MI de
presentacién precoz (RN y lactantes < 1 afio) los
vomitos estaban presentes en la casi totalidad de
los casos (93%), al contrario de los adultos (>18
anos) en los que el sintoma mas comun fue el
dolor abdominal (87%) con menor presencia de
los vomitos (37%) o las nauseas (31%). La
incidencia de vélvulo decliné igualmente con la
edad (37%, 22% y 12% respectivamente en los
tres grupos de edad precisados anteriormente.
En lo referente a la demora en el diagndstico las
diferencias son notables: en la mayoria de la MI
de los RN lactantes el diagnéstico se obtuvo en
horas o pocos dias mientras que en el 59% de
los casos de “nifios” (1-18 afios) y el 32% de los
adultos presentaron sintomas durante afios
antes de llegarse al diagnostico. Otro dato de
interés que aporta esta serie y sobre el que se
insistira en el apartado de Diagnostico, es que el
estudio de imagen mas utilizado en RN,
lactantes y nifios (<18 afos) fue el Transito
digestivo superior mientras que en los adultos
fue la TAC abdominal.

Es importante recordar que el vdlvulo, la
gangrena intestinal y la mortalidad sucede
independientemente de la edad o cronicidad de
los sintomas (Powell 1989).

DIAGNOSTICO

De nuevo es de gran interés consultar el trabajo
de Berrocal et al pues hace una pormenorizada
descripcion de las técnicas de imagen utilizables
para el diagnostico de las MI, de la secuencia en
que deben ser utilizadas, de los hallazgos que
ofrece cada una de ellas asi como del valor
relativo de las mismas, siendo excelente la
iconografia que aportan.

Debe comenzarse por una radiografia simple de
abdomen y al margen de los detalles que esta
aporta, que pueden ser muy diversos, debe



destacarse que si atendemos a la distribucién del
intestinal del gas, el patron mas frecuentemente
hallado es de “normalidad” y ello incluso en
presencia de vélvulo porque los vomitos pueden
haber descomprimido el estémago y el duodeno.
La misma normalidad de imagen puede
obtenerse en los periodos intercrisis de
volvulacién. Se aconseja que todo neonato que
tiene vémitos biliosos y una radiografia simple
de abdomen con signos de obstruccion
duodenal, sea intervenido inmediatamente sin
necesidad de recurrir a otros estudios de
imagen.

El transito digestivo superior (TDS) sigue siendo
el “patréon oro” incluso tras el desarrollo y
extension de la Tomografia axial computarizada
(TAC). El hallazgo mas especifico de MI en el
TDS es la posicion andmala de la union
duodenoyeyunal pudiendo observarse como el
angulo de Treizt se encuentra ubicado a la
derecha y como todo el duodeno y el yeyuno se
alojan igualmente en el hemiabdomen derecho.
Se considera que el transito no debe limitarse al
tracto proximal del intestino sino que debe ser
completo para intentar determinar el tipo de ML
Para los radidlogos o aficionados a la radiologia,
proponemos consultar el trabajo de Applegate et
al (2006) que nos indica que hasta el 15% de las
imagenes obtenidas en pacientes con MI pueden
ser equivocas y conducir a interpretaciones
falsamente positivas o negativas. De especial
interés son los detalles referentes a las variantes
anatomicas normales y anormales y las etapas
que deben ser seguidas en la realizacion del TDS
(verlos resumidos en la ultima pagina de este
trabajo — pag. 1500-, después de la bibliografia).
También los resumenes Sindromes asociados a
la MI y Anomalias anatémicas relacionadas con
la misma (tablas 1 y 2 respectivamente).

Si el TDS se complementa con un Enema opaco
(EO) puede observarse como en la mayoria de
los casos el colon ascendente y el ciego se
localizan en el hemiabdomen izquierdo, pero es
importante subrayar que estos segmentos
intestinales pueden mantener su posicion
normal en el 20-30% de los pacientes. Por tanto
el EO (que hasta la década de los 60 del pasado
siglo era considerado el examen radiografico
por excelencia ante la sospecha de MI), nunca
debe ser la exploracién inicial e incluso para
algunos autores puede resultar innecesaria a no
ser que el cirujano (y esto es ya competencia
suya) considere preferible conocer la posicién
del colon antes de proceder a la intervencién. Se
ha determinado que en cuanto a eficacia
diagnostica el TDS es superior al EO (41% vs
34% en la serie de Powell et al).
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El papel que la Ecografia abdominal (EA) puede
jugar en el diagndstico de la MI es diversamente
valorado. Indudablemente tiene la ventaja de su
disponibilidad, rapidez, bajo coste y absoluta
inocuidad. Berrocal et al la consideran de gran
utilidad al menos como complemento: “siempre
debe hacerse una ecografia para valorar la
disposicién de los vasos y ver qué sucede fuera
de las asas intestinales”. En la serie de Ramirez
et al constituida por 11 casos con edades
comprendidas entre 1 dia y 11 afios, TDS
establecio el diagnostico de MI en 6 casos (en 3
de ellos se confirm6é luego la situacion
patoldgica mediante ultrasonografia); la EA fue
por si misma suficiente en 4 casos; y el caso
restante no fue diagnosticado mas que en el acto
operatorio. Los autores consideran que la EA es
eficaz e insisten en la ventaja respecto al TDS de
evitar la radiaciéon. Millar es al (2003) opinan
por el contrario que “la EA puede ser 1til pero
no lo bastante segura para descartar una MI” y
manifiestan su preferencia por TDS.

El TAC abdominal no debe ser una prueba de
diagnostico rutinaria en el nifio con sospecha de
MI por diversas razones: es cara, precisa
anestesia y radia mas que el TDS. Debe
reconocerse, sin embargo, que no solo permite
precisar la existencia de wuna malposicion
intestinal, sino que ademas es capaz de
reconocer anomalias  extraintestinales no
detectable con la radiologia convencional
(disposicién andémala de los vasos mesentéricos,
aplasia o desarrollo rudimentario del proceso
uncinado del pancreas, etc). La TAC abdominal
puede considerarse de eleccion en los adultos
con trastornos intestinales en los que se sospecha
MI

Segun se ha indicado anteriormente, en la serie
de Nehra y Goldstein 2011, el estudio de imagen
mas utilizado en RN, lactantes y nifios (<18 afios)
fue el TDS, mientras que en los adultos fue la
TAC abdominal. En conjunto la frecuencia con
que fueron utilizadas las técnicas de diagndstico
fue: TDS 54%, TAC 36%, EO 2.3% y EA 0.6%.
Los casos restantes (20) fueron diagnosticados
durante una intervencién quirtrgica o
endoscépica indicada por otra patologia
(pdlipos, obesidad moérbida, etc).

TRATAMIENTO
“Todos los pacientes menores de 18 afos con MI
deben ser intervenidos independientemente de
que presenten o no sintomatologia” (Nehra y
Goldstein 2011). Esta aseveracion tan categdrica
tiene sentido porque el la MI del adulto existen
autores que optan por medidas conservadoras.



No obstante, la mayoria consideran imprudente
esta actitud por el riesgo de vélvulo (“bomba de
relojeria”). Esto queda ilustrado en la serie
anteriormente citada en la que hasta un 12% de
los adultos desarrollaron un vdlvulo del
intestino medio. En definitiva, los adultos con
MI asintomatica o paucisintomatica siguen
corriendo el riesgo de desarrollar una
complicacién volvulacion potencialmente letal y,
por tanto, deben ser intervenidos a no ser que
una comorbilidad lo contraindique.

La técnica de eleccidn es la descrita por Ladd en
1936 y que, para los que les interese, viene bien
resumida en el trabajo de Ramirez et al. La
intervencién quirdrgica, que tradicionalmente
ha venido siendo abierta (laparotomia), esta
siendo sustituida en pacientes seleccionados por
el método cerrado (laparoscopia) (Stanfill et al
2010). Estos autores aportan una serie de 156
nifilos con MI atendidos en el periodo que va
desde 1998 a 2008. De ellos 120 fueron
intervenidos por el método clasico de Ladd
previa laparotomia y 36 mediante el mismo
método por laparoscopia. La duracién de la
cirugia fue similar en ambos grupos pero los
integrantes del segundo estuvieron en
condiciones de restablecer antes la alimentacién
y antes que esta fuera “completa” reduciendo en
consecuencia la estancia hospitalaria. Por otra
parte no se incrementaron las complicaciones.
Fraser et al (2009) consideran que en ausencia de
voélvulo o sospecha fundamentada del mismo, la
intervenciéon  laparoscopica debe ser el
procedimiento inicial de la ML

CONCLUSIONES

La MI y su propensién a complicarse con
voélvulo puede ser considerada como un bomba
de relojeria colocado en el interior del individuo
que la padece, por lo que para conseguir un
buen resultados es fundamental el diagnéstico
precoz. La aparicién en un lactante o un nifio de
un cuadro de dolor abdominal y vomitos, sobre
todo si estos son biliosos, debe hacernos
considerar la posibilidad de que nos
encontramos ante una MI que no deberia
excluirse aunque por el hecho de que se asociara
diarrea, ni siquiera ante una radiografia simple
de abdomen con resultados normales o no
significativos. En estas condiciones un transito
digestivo superior suele ser diagnoéstico. La
ecografia abdominal puede ser util pero no es
definitiva para descartar con seguridad el
proceso. La TAC abdominal afiade precisiones
pero es mas cara, supone mayor radiacién y
requiere anestesia. En consecuencia, hoy por
hoy, al menos en la infancia, ni la EA ni la TAC
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abdominal han conseguido desbancar al TDS
como “patrén oro” en el diagndstico de la ML
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