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Resumen

Introducción. La pseudo-obstrucción intestinal crónica es 
una entidad clínica de múltiples causas. Entre ellas se en-
cuentra la displasia neuronal intestinal, una enfermedad 
poco frecuente que presenta dos subtipos: A y B. Objetivo. 
Presentar el caso clínico de una paciente con diagnóstico de 
gastroparesia idiopática asociada a displasia neuronal intes-
tinal tipo A. Caso clínico. Paciente femenina de 30 años, 
con diagnóstico de gastroparesia idiopática de larga evolu-
ción, múltiples ingresos hospitalarios y pérdida de peso sig-
nificativa. Evolucionó con un síndrome de pinzamiento 
aorto-mesentérico que fue tratado quirúrgicamente, con lo 
que tuvo una mejoría temporal de los síntomas. Al recurrir 
los síntomas, se realizó una yeyunostomía para alimenta-

ción. En esta intervención quirúrgica se tomaron biopsias 
de estómago y de yeyuno, llegando al diagnóstico de displasia 
neuronal intestinal tipo A. Conclusión. Ante la presencia 
de síntomas de pseudo-obstrucción intestinal o diagnóstico 
de gastroparesia idiopática, es necesario considerar el com-
promiso del plexo nervioso gastrointestinal. La obtención de 
una muestra adecuada de tejido y su evaluación con técnicas 
apropiadas son primordiales para diagnosticar la etiología 
neurogénica de la entidad.

Palabras claves. Pseudo-obstrucción, síndrome de pinza-
miento aorto-mesentérico, síndrome de Wilkie, displasia 
neuronal intestinal, hipoganglionosis.

Chronic Intestinal Pseudo-Obstruction 
Associated with Type A Intestinal Neu-
ronal Dysplasia

Summary

Introduction. Chronic intestinal pseudo-obstruction is a 
clinical entity with multiple causes. One of them is intestinal 
neuronal dysplasia, a rare disease with two subtypes: A and 
B. Objective. To present a clinical case of a patient diag-
nosed with idiopathic gastroparesis associated with type A 
intestinal neuronal dysplasia. Clinical case. A 30-year-old 
female patient with a diagnosis of idiopathic gastroparesis 
of a long evolution, with multiple hospitalizations and sig-
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Al año siguiente reaparecieron los episodios eméticos 
y progresó el deterioro nutricional. Se realizó un nuevo 
estudio contrastado del tracto digestivo superior y una 
endoscopía digestiva alta. En estos estudios se observó un 
pobre vaciamiento del estómago y del duodeno en su se-
gunda porción, a pesar de que la duodeno-yeyunostomía 
realizada previamente permanecía permeable (Figura 2).

El siguiente caso clínico tiene como objetivo presentar 
una paciente con diagnóstico de gastroparesia idiopática 
asociada a DNI tipo A, que en el transcurso de la enfer-
medad presentó episodios de pseudo-obstrucción intesti-
nal, por lo que fue intervenida quirúrgicamente.

Caso clínico

Paciente femenina de 30 años que había comenzado 
16 años atrás con episodios recurrentes de náuseas y vó-
mitos posprandiales que ocasionaron múltiples ingresos 
hospitalarios. En el año 2014 se realizó el diagnóstico de 
gastroparesia idiopática y desnutrición tipo marasmo. En 
el año 2021 perdió 12 kg aproximadamente en el trans-
curso de seis meses. En base a los hallazgos de un ultra-
sonido Doppler y una tomografía computada con con-
traste (Figura 1), se diagnosticó síndrome de pinzamiento 
aorto-mesentérico (síndrome de Wilkie). Se decidió rea-
lizar tratamiento quirúrgico con sección del ligamento de 
Treitz y duodenoyeyunostomía en Y de Roux, evolucio-
nando sin complicaciones.

nificant weight loss. She developed a aorto-mesenteric com-
pass syndrome that was treated surgically with partial and 
temporary improvement. A jejunostomy was performed for 
feeding when symptoms recurred. During this surgical pro-
cedure, gastric and jejunal biopsies were performed and a 
diagnosis of intestinal neuronal dysplasia type A was made. 
Conclusion. In the presence of symptoms of intestinal pseu-
do-obstruction or a diagnosis of idiopathic gastroparesis, it is 
necessary to consider the involvement of the gastrointestinal 
plexus. Obtaining an adequate tissue sample and evaluating 
it with appropriate techniques is of paramount importance 
to diagnosing the neurogenic etiology of the entity.

Keywords. Pseudo-obstruction, aorto-mesenteric compass syn-
drome, Wilkie syndrome, intestinal neuronal dysplasia, hypo-
ganglionosis.

Abreviaturas

POIC: Pseudo-obstrucción intestinal crónica.
DNI: Displasia neural intestinal.

Introducción

La pseudo-obstrucción intestinal crónica (POIC) es 
una enfermedad inusual caracterizada por una alteración 
de la motilidad intestinal, que predomina en las primeras 
etapas de la vida.1,2,5 Su fisiopatología puede ser neuropá-
tica, miopática o mensenquimomatosa (por lesión de las 
células de Cajal).1 La neuropatía gastrointestinal puede 
ser de causa inflamatoria, en la que se produce un daño de 
las células ganglionares entéricas por una respuesta inmu-
nológica; o neurodegenerativa, en la que existen cambios 
morfológicos de la arquitectura celular y agotamiento 
axonal.1 La displasia neural intestinal (DNI) es una enti-
dad clínica infrecuente y poco conocida. Su diagnóstico, 
tanto clínico como histológico, es complejo.2,3 Se pueden 
diferenciar dos subtipos: A y B. El primero es infrecuente, 
representando entre el 5% y el 15 % de los casos de dis-
plasia. Histológicamente se caracteriza por presentar una 
inervación simpática aplásica o hipoplásica, inflamación 
de la mucosa y ausencia de ganglios. El paciente puede 
presentar heces con sangre, diarrea y obstrucción intesti-
nal.3 La DNI tipo B representa aproximadamente el 95% 
de los casos de displasia y se caracteriza histológicamente 
por hiperplasia del plexo submucoso parasimpático con 
presencia de ganglios ectópicos. Se presenta clínicamente 
con estreñimiento y megacolon.2,3 El diagnóstico defini-
tivo de la DNI es histológico, apoyado por estudios com-
plementarios.1,2,3,4

Figura 1. Reducción de ángulo y espacio aorto-mesentéricos
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Se decidió realizar una yeyunostomía para alimenta-
ción. En dicha intervención quirúrgica se tomaron biop-
sias de las paredes gástrica y yeyunal. El informe histoló-
gico fue compatible con DNI tipo A. Mediante técnicas 
inmunohistoquímicas se encontró: CD117 no evaluable;  
proteína ácida glial fibrilar (GFAP), enolasa neuroespecífi-
ca (NSE) y neurofilamento (NF) positivos (Figuras 3 y 4).

Figura 2. Tránsito intestinal: vaciamiento lento del estóma-
go. Ligera dilatación de la primera y segunda porción del du-
odeno. Reflujo duodeno gástrico. Comunicación quirúrgica 
duodeno-yeyunal

Figura 3. Corte histológico de mucosa yeyunal teñido con 
hematoxilina y eosina. Obsérvese la hipertrofia de la capa 
muscular propia (estrella negra) y la alteración del plexo 
mientérico (flecha)

Figura 4. Corte histológico de mucosa yeyunal

A: Inmunohistoquímica con GFAP (Glial Fibrillary Acidic Protein, por sus siglas en 
inglés). B: Inmunohistoquímica con NSE (neuron specific enolase, por sus siglas 
en inglés). Llama la atención la hipoplasia de los plexos submucoso y mientérico 
(flechas negras)
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Luego de iniciar la alimentación por yeyunostomía 
la paciente evolucionó con distensión abdominal y me-
teorismo durante las dos primeras semanas, síntomas que 
progresivamente desaparecieron. Seis meses más tarde se 
comenzó con alimentación vía oral fraccionada con bue-
na tolerancia.

Discusión

La POIC es una enfermedad infrecuente y de etiología 
diversa. Los pacientes pueden presentar náuseas, vómitos, 
dolor abdominal, distensión abdominal, estreñimien-
to y diarrea. En ocasiones el cuadro clínico simula una 
oclusión intestinal mecánica.1 La DNI es una etiología 
infrecuente de POIC que afecta el sistema entérico-gan-
glionar. Si bien existen diferencias clínicas e histológicas 
entre los dos subtipos (A y B), no existe consenso para su 
diagnóstico.2,3,4,5 En ocasiones se confunde la DNI tipo 
B con la enfermedad de Hirschsprung a pesar de que, 
histológicamente, ambas enfermedades tienen caracterís-
ticas que las distinguen entre sí.2,3,4,5,9,10 La búsqueda de 
la proteína SOX 2 en sangre periférica es prometedora 
como un método no invasivo para el diagnóstico de la 
DNI.10 El tratamiento se basa en reducir los síntomas y 
corregir las complicaciones. Se pueden indicar procinéti-
cos, protectores de la mucosa gástrica, antibióticos, apoyo 
nutricional y psicológico. El trasplante intestinal es con-
trovertido.1,2,3,4,5

La pérdida de peso significativa presentada por la pa-
ciente puede explicar el desarrollo del síndrome de pinza-
miento aorto-mesentérico que se resolvió mediante la libe-
ración del ángulo de Treitz y la derivación digestiva.1,6,7,8

Conclusión

En presencia de síntomas de pseudo-obstrucción in-
testinal o de gastroparesia idiopática es necesario con-
siderar el compromiso del plexo nervioso intestinal. La 
obtención de una muestra adecuada de tejido y su evalua-
ción con técnicas apropiadas son primordiales para diag-
nosticar la etiología neurogénica de la entidad. La DNI se 
sospecha con poca frecuencia debido a su baja prevalen-
cia, a la escasa información disponible y a las dificultades 
para realizar el diagnóstico. Es necesario conocer más so-
bre esta enfermedad y tenerla en cuenta como diagnóstico 
diferencial para poder realizar su confirmación histopa-
tológica y ofrecer opciones terapéuticas que beneficien a 
estos pacientes.

Consentimiento para la publicación. Para la confección 
de este manuscrito, se utilizaron datos anonimizados que no 
han distorsionado su significado científico.
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