
DIAGNOSIS AND MANAGEMENT IN CHRONIC IDIOPATHIC INTESTINAL

PSEUDO-OBSTRUCTION: REVIEW OF 16 CASES

ABSTRACT: Chronic idiopathic intestinal pseudo-obstruction (CIPS) is
a rare condition in which there is a defective motility of the gastroin-
testinal tract of unknown cause leading to repeated bouts of intestinal
obstruction without organic explanation. This syndrome groups seve-
ral ill-defined varietes of motor disorders that can sometimes be clas-
sified according to the presence of familial incidence and to the pre-
sence of muscular or nervous lesions. Nevertheless, a considerable pro-
portion of cases cannot be adscribed to either type. CIPS is a very di-
ficult challenge for pediatric surgeons because our role is never cura-
tive and because when we are involved in it is usually as a result of a
false diagnosis. We present herein the experience of 2 Pediatric Surgery
Deparments in this entity.
In the last 30 years we have been involved in the management of 16
children with CIPS. Male-to-female ratio was 5:11 and all but 3 patients
had symptoms before 6 months of life. Thirteen had abdominal dis-
tension, 10 maldevelopment, 9 recurrent bouts of intestinal obstruction,
8 chronic diarrhea, 7 vomiting, 2 dysphagia and 2 constipation. Seven
out of the 16 had urinary tract involvement and in three prenatal diag-
nosis of megacysts was made. The mean delayed time for diagnosis
was 3.08 years.
Esophageal or antroduodenal manometry was performed in 8 patients
and it was abnormal in 7. Histologic and histochemical samples were
available in 8 patients, but only in 4 was enoaugh to make a diagnosis
of myopathy. Twelve patients underwent 41 surgical procedures. Three
are currently included in a program of home parenteral nutrition. Only
three have died, and the mean age of the survivors is 13.9 years.
In most of the patients with CIPS surgery is only useful for nutritional
purposes, for diversion procedures or for intestinal transplantation in ex-
treme cases. Every effort should be made to avoid unnecessary explo-
rations, misdiagnosis and delay in the identification of the syndrome.
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INTRODUCCIÓN

La pseudoobstrucción intestinal idiopática crónica (POIC)
es una situación clínica infrecuente en la que un defecto en
la motilidad causa síntomas recurrentes de obstrucción in-
testinal en ausencia de una oclusión mecánica(1). Incluye al-
teraciones motoras de etiología desconocida, generalmente
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RESUMEN: La pseudoobstrucción idiopática intestinal crónica (POIC)
es una situación clínica infrecuente en la que un defecto en la motili-
dad intestinal causa síntomas recurrentes de obstrucción en ausencia
de una causa mecánica. Su etiología es desconocida, agrupando alte-
raciones motoras mal definidas, a veces clasificadas por su inciden-
cia familiar y otras por la existencia de lesiones musculares o nervio-
sas, aunque en muchas ocasiones no es posible adscribir un caso a uno
u otro tipo. El cirujano pediátrico debe estar familiarizado con la POIC
ya que, aunque su papel nunca es curativo, suele verse implicado por
varias razones. Presentamos la experiencia de dos centros quirúrgicos
pediátricos en esta enfermedad.
Entre 1965 y 1998 hemos tratado 16 niños con POIC, 5 varones y 11
mujeres de 5,5 años de edad media al diagnóstico. Excepto en tres, los
demás comenzaron los síntomas antes de los 6 meses de vida. El más
frecuente fue la distensión abdominal, que presentaron 13 de ellos.
Otros fueron signos de malnutrición (10 pacientes), episodios recidi-
vantes de obstrucción (9), diarrea (8), vómitos (7), disfagia (2) y es-
treñimiento crónico (2). En 7 de los 16 existía alteración del tracto uri-
nario y en tres se hizo diagnóstico prenatal de megavejiga. El retraso
medio en el diagnóstico desde la aparición de los síntomas fue de 3,08
años.
En ocho pacientes se realizó manometría esofágica o antroduodenal,
siendo anormal en siete. Se obtuvo material biópsico en ocho pacien-
tes, aunque sólo en cuatro fue suficiente para objetivar una alteración
en las capas musculares del intestino, del tipo degeneración vacuolar,
hipoplasia e incluso desaparición de las mismas.
Doce de los 16 pacientes fueron sometidos a 41 procedimientos qui-
rúrgicos. Cuatro dependen aún de alimentación parenteral (3 de forma
domiciliaria). Tan sólo tres de los 16 han fallecido, siendo la edad me-
dia actual 13,9 años.
En la POIC la cirugía sólo es útil para posibilitar la nutrición, para des-
comprimir el intestino o para el trasplante intestinal en casos extremos.
Sólo conociendo sus características es posible disminuir el número
de exploraciones innecesarias, los diagnósticos erróneos y el retraso en
la identificación de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Pseudoobstrucción intestinal idiopática cróni-
ca.
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mal definidas, y a veces clasificadas por su incidencia fami-
liar o por la existencia de lesiones musculares o nerviosas,
aunque en muchas ocasiones no es posible adscribir un ca-
so a uno u otro tipo(2).

El cirujano suele verse involucrado en el tratamiento de
estos pacientes debido a un diagnóstico erróneo de obstruc-
ción intestinal, en la que su papel, además, nunca es curati-
vo. De ahí la importancia de su familiarización con las ca-
racterísticas de este síndrome.

Presentamos la experiencia de dos centros quirúrgicos pe-
diátricos en el tratamiento de esta enfermedad.

PACIENTES Y MÉTODOS

Revisamos las historias clínicas de los pacientes diag-
nosticados y tratados por POIC en los últimos 25 años. El cri-
terio principal para su inclusión en esta serie fue la presencia
de síntomas de obstrucción intestinal recidivante en ausencia
de oclusión mecánica.

Recogimos los datos siguientes: sexo, edad, anteceden-
tes familiares o personales de interés, el momento y la forma
de inicio de la enfermedad, clínica, métodos de diagnóstico
y medidas terapéuticas médicas o quirúrgicas empleadas, así
como la situación actual de cada paciente.

RESULTADOS

En el período comprendido entre 1973 y 1997 hemos
tenido oportunidad de tratar a 16 pacientes diagnosticados de
POIC. Cinco de ellos eran varones y 11 mujeres. El rango de
edad actual oscila de los 7 meses a los 25 años.

1. Antecedentes familiares y personales
Tan sólo en un caso existía una hermana probablemente

afecta de la misma enfermedad, aunque no se obtuvo estudio
necrópsico. Se recogieron también antecedentes de sordera,
vitíligo y hemibloqueo de rama derecha en tres pacientes. En
ningún caso los padres presentaron síntomas compatibles.

2. Edad y forma de comienzo
En 13 casos comenzaron los síntomas de la enfermedad

en el período neonatal; en un paciente a los 3 años, en otro
a los 5 y en el último a los 12. El síntoma de presentación más
frecuente fue la distensión abdominal, que sufrían 13 pa-
cientes. En 10 encontramos signos de malnutrición y en 9,
episodios de obstrucción intestinal recidivante. Ocho niños
sufrían diarrea crónica; siete, vómitos de repetición; dos, dis-
fagia, y otros dos estreñimiento pertinaz. Otros síntomas re-
feridos fueron anorexia, síndrome de Sandifer, fiebre y alte-
raciones cardiológicas vagas.

En siete de los 16 pacientes (43,7%) existía alteración do-
cumentada del tracto urinario. El hallazgo más frecuente fue
la megavejiga, que presentaban cuatro enfermos. Los otros
fueron ectasia pielocalicial, reflujo vesicoureteral de bajo gra-
do, litiasis renal y cicatrices pielonefríticas.

3. Diagnóstico por imagen
La ecografía prenatal permitió llegar al diagnóstico de

megavejiga en dos pacientes y de dilatación de asas intesti-
nales en uno. Estos hallazgos permitieron un diagnóstico pre-
coz de la enfermedad en los tres casos.

Los exámenes radiológicos mostraron dilatación genera-
lizada de asas de intestino delgado (11 pacientes) (Fig. 1),
pérdida de haustración sin zonas estrechas en el intestino grue-
so (3), reflujo gastroesofágico (2), reflujo de material de con-
traste del enema al íleon terminal (2), megaesófago (2), pe-
ristaltismo esofágico paradójico (1), megaduodeno (1), mi-
crocolon (1) y calcificaciones intestinales (1).

4. Anatomía patológica
Disponemos de datos de histología convencional de biop-

Figura 1. Dilatación generalizada de asas intestinales en un paciente
con POIC.
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sias de succión o de pared intestinal total en 12 pacientes. En
uno de ellos existía hiperplasia de fibras colinérgicas en la
capa submucosa del recto, hallazgo que fue interpretado co-
mo enfermedad de Hirschsprung, por lo que el paciente fue
sometido a un descenso abdominoperineal que no solucio-
nó su clínica. En tres pacientes se objetivó una alteración
de las capas musculares del intestino delgado (atrofia con de-
generación fibrosa en un caso, fibrosis transmural en otro y
fibrosis, vacuolización y desaparición del tejido muscular en
el último). En un paciente se descubrió hipoplasia del tejido
muscular en la pared vesical.

Tan sólo en tres casos se hicieron tinciones específicas
para buscar alteraciones en los plexos mientéricos, que no se
encontraron en ningún enfermo.

5. Estudios de motilidad
Se realizó manometría esofágica en siete pacientes, de-

mostrándose aperistalsis de los dos tercios inferiores del esó-
fago en cinco niños. En una paciente se objetivó incoordina-
ción faringoesofágica. Ninguno de los siete tuvo una mano-
metría completamente normal, siendo el patrón motor más
frecuente (4 casos) la aperistalsis de los dos tercios inferio-
res con relajaciones parciales del esfínter esofágico inferior.

En tres pacientes obtuvimos una manometría antroduo-
denal, demostrándose de forma constante hipomotilidad con
ondas ineficaces de baja amplitud.

No se obtuvo ningún registro patológico en las cinco ma-
nometrías anorrectales disponibles.

6. Retraso en el diagnóstico
La edad en el momento del diagnóstico fue de unos 5,5

años (rango 0-12 años). El dato más relevante fue el retraso
en el diagnóstico desde la aparición de los síntomas, que
fue de 4,12 años de media.

7. Intervenciones quirúrgicas
Se realizaron al menos 36 intervenciones quirúrgicas en

11 pacientes (media: 3,27 intervenciones por paciente). El
hallazgo más constante fue la presencia de dilatación gene-
ralizada de asas intestinales, atribuida casi siempre a algún
tipo de malrotación generalmente atípica, o en ausencia de
causas anatómicas de obstrucción. Se realizaron nueve re-
secciones intestinales, dos extirpaciones de divertículos de
Meckel, un procedimiento antirreflujo, dos colecistectomí-
as, tres ileostomías, una resección colónica y un descenso
abdomino-perineal tipo Rehbein. También se practicó una
vesicostomía y 12 inserciones de catéteres venosos centra-
les.

En ningún caso la cirugía resolvió la enfermedad, per-
mitiendo sólo la mejoría sintomática en los tres niños en los
que se realizó la enterostomía.

8. Tratamiento médico
Diez pacientes reciben alimentación exclusivamente por

vía enteral, uno de ellos casi exclusivamente por gastrosto-
mía por disfagia y atragantamiento secundarios a la altera-
ción motora esofágica. Tres pacientes se encuentran inclui-
dos en un programa de nutrición parenteral domiciliaria. Los
otros tres pacientes han fallecido por problemas sépticos se-
cundarios a la manipulación médico-quirúrgica, dos al mes
y medio de vida y otro a los 4 años.

Todos han recibido tratamiento médico con algún tipo de
procinético (metoclopramida, cisapride o, más recientemen-
te, eritromicina) y con descontaminación intestinal, con re-
sultados poco valorables.

DISCUSIÓN

Es imposible abarcar con el término de POIC la hetero-
geneidad de cuadros clínicos que comprende(3). En efecto,
aunque se han intentado describir sus características fisioló-
gicas e histológicas en la edad pediátrica(4) y en adultos(5), no
siempre es posible encuadrar a cada enfermo en categorías
bien definidas.

En efecto, como señalan algunos autores(6), no todos los
casos tienen los mismos síntomas, éstos no son siempre bien
catalogados y la gravedad puede ser máxima o mínima. Esta
heterogeneidad está reflejada en la serie que presentamos, en
la que algunos pacientes fallecieron por la gravedad de su
afectación mientras que otros realizan una vida normal.

En general se intenta clasificar la enfermedad según su tras-
torno fisiopatológico, ya sean alteraciones del músculo liso
(formas miopáticas) o de los plexos mientéricos (neurógenas),
y pudiendo ambas ser casos esporádicos o tener incidencia fa-
miliar sin un patrón de herencia claramente definido(1-3).

Aunque la edad de inicio puede ser cualquiera, es típica
la presentación de los síntomas en la primera infancia(1) co-
mo ocurrió en el 81,2% de nuestros pacientes. Los síntomas
más frecuentes tienen relación con la principal característica
de la enfermedad, es decir, los episodios recurrentes de dis-
tensión abdominal. En el paciente pediátrico cobra especial
importancia la repercusión que estos episodios tienen sobre
el crecimiento, reflejado en los 10 niños de nuestra serie que
presentaban al diagnóstico signos de malnutrición.

La alteración del músculo liso es también responsable de
los síntomas urinarios, que eran evidentes en el 45% de nues-
tros enfermos. De hecho, en tres pacientes el diagnóstico pre-
natal de la megavejiga contribuyó al diagnóstico y tratamiento
más precoces y, probablemente, a disminuir el número de in-
tervenciones quirúrgicas innecesarias.

La inespecificidad de los síntomas, el desconocimiento
de la enfermedad, su evolución recurrente y la heterogenei-
dad de sus manifestaciones son razones esgrimidas para jus-
tificar el retraso en el diagnóstico, que en nuestro caso fue de
más de 4 años, como ocurre en otras series(7).



El diagnóstico de la enfermedad pasa necesariamente por
una historia clínica detallada y pruebas de imagen que exclu-
yan causas orgánicas. Tras ello, los estudios manométricos se
han demostrado eficaces en muchas ocasiones, especialmen-
te la manometría antroduodenal, que está catalogada como el
método no invasivo más eficaz(6). Se ha intentado clasificar
las formas miógenas y neurógenas en función de los hallaz-
gos en la manometría esofágica y antroduodenal, aunque su
aplicabilidad clínica no está del todo aclarada(6, 8, 9).

El estudio anatomopatológico es, junto a la manome-
tría, el método diagnóstico más fiable. Sin embargo, tiene al-
gunas limitaciones, ya que no siempre es posible obtener ma-
terial para el estudio, la enfermedad puede ser segmentaria,
los hallazgos patológicos son inconstantes y, además, las tin-
ciones han de ser específicas. Con respecto a esto último, de-
ben aplicarse tinciones tricrómicas para el estudio de las ca-
pas musculares y tinción argéntica de Smith para el plexo
mientérico(6, 10, 11). En nuestra serie, el estudio de las capas
musculares mediante métodos tricrómicos objetivó altera-
ciones en cuatro casos. Sin embargo, no encontramos altera-
ciones neuronales, aunque sólo se utilizó la tinción especí-
fica en tres pacientes. Todos los pacientes deben estudiarse
para descartar la existencia de alteraciones genitourinarias
por lo que, si existe la posibilidad, debe obtenerse una mues-
tra de espesor completo de pared vesical(1, 2).

La mayoría de las medidas terapéuticas utilizadas van en-
caminadas a estimular la motilidad intestinal y a combatir
la malabsorción que produce la hipoperistalsis. El uso de me-
didas dietéticas (dietas pobres en lactosa y fibra, hidroliza-
dos, suplementos vitamínicos...) junto con fármacos proci-
néticos (cisapride, eritromicina...) se han demostrado útiles
en muchos casos(1, 6, 8). Los antibióticos orales para combatir
el sobrecrecimiento bacteriano, así como el tratamiento con
ansiolíticos y antidepresivos en pacientes adolescentes, son
medidas de aplicación frecuente. La cirugía nunca cura la en-
fermedad; en ocasiones la derivación mediante enterostomí-
as mejora su curso o ayuda a mejorar la nutrición del enfer-
mo. Más prometedor resulta como opción definitiva el tras-
plante intestinal en casos muy seleccionados(12).

Es obligatorio el diagnóstico diferencial con la enfer-
medad de Hirschsprung, la displasia neuronal intestinal y el
síndrome de Munchausen por poderes(2, 3, 11). En los dos pri-
meros el diagnóstico es anatomopatológico y existen sufi-
cientes criterios que pueden evitar el solapamiento de las en-
tidades. En el caso del síndrome de Munchausen sólo una his-
toria clínica detallada y un alto índice de sospecha pueden
orientar al diagnóstico.

En conclusión, el diagnóstico de POIC se basa en la evi-
dencia clínica combinada con la manometría esofágica y an-
troduodenal y, cuando es posible, un estudio específico de la
pared intestinal y vesical. Su diagnóstico prenatal es posi-
ble en los casos en los que se detecta una megavejiga y el tra-
tamiento pasa, necesariamente, por las medidas médicas se-
ñaladas anteriormente. La cirugía nunca es curativa, por lo
que deben evitarse en lo posible intervenciones innecesarias.
El trasplante intestinal o hepatointestinal es una opción ya re-
al en los casos más graves.
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