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Resumen

El hamartoma neuromuscular y vascular (HNMV) es una enfermedad benigna, extremadamente rara (menos de 15
casos en la literatura), caracterizada por la proliferacién de los componentes de la submucosa intestinal en forma de
estenosis hamartomatosas que provocan cuadros recurrentes de obstruccién intestinal y hemorragia digestiva. El diag-
nostico diferencial debe realizarse con enfermedades como la enfermedad de crohn, endometriosis, enteritis radica,
bridas, enfermedad diafragmatica intestinal,... y suele llegarse a ¢l tras la cirugfa gracias a la histopatologia. La cirugia

es curativa en todos los casos sin haberse descrito recidiva.
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Introduccion

El hamartoma neuromuscular y vascular de intestino delgado
(HNMYV) es una patologfa extremadamente rara, con menos
de quince casos publicados en la literatura anglosajona. Se
trata de una enfermedad benigna que se caracteriza por una
proliferacién de la submucosa intestinal y sus elementos en
forma de estenosis hamartomatosas que producen cuadros
recurrentes de sangrado intestinal y obstruccién. Esta tltima
suele ser la causa que provoca la cirugfa y su diagndstico histo-
patolégico posterior 2,

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de 81 afios con antece-
dentes de fibrilacién auricular, cardiopatia isquémica, asma
bronquial, hipertensién arterial y cdncer de préstata. Tras
presentar clinica suboclusiva intestinal desde hacia un ano
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aproximadamente, acude a urgencias por cuadro de males-
tar general, dolor y distensién abdominal, cese del trdnsito
intestinal y vémitos fecaloideos de 48 horas de evolucién. En
el andlisis de sangre destaca leve leucocitosis con neutrofilia
y en la radiografia simple de abdomen dilatacién de asas de
intestino delgado. Se realiza una Tomografia axial computeri-
zada (TC) abdominopélvica con contraste oral e intravenoso
visualizdndose a nivel de {leon medio un cambio de calibre
con imagen de “patrén en miga de pan” sugestivo de neo-
plasia, y dilatacién proximal de asas. Se decide laparotomia
exploradora hallando un segmento ileal de 25 cm. con tres
anillos estenéticos de dos centimetros de aspecto inflamatorio
versus isquémico. Se realiza reseccién del segmento afecto y
anastomosis primaria. En el postoperatorio desarrolla una
neumonia izquierda con buena respuesta al tratamiento anti-
bidtico que permite el alta al 16° dia. La anatomia patoldgica
posteriormente informa de segmento de intestino delgado con
hamartoma neuromuscular y vascular. El paciente reingres6 a
los 8 meses de la operacién por cuadro oclusivo que requirié
de reintervencién evidencidndose volvulacién de la anasto-
mosis intestinal previa realizdndose reseccién de la misma y
nueva anastomosis. Tanto en el tiempo quirdrgico como en
el estudio histopatolégico posterior no se evidencié recidiva
de la enfermedad. Actualmente el paciente estd asintomdtico.
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Figura 1. Aumento 20x. Proliferacion desordenada de fibras musculares
lisas, vasos sanguineos angiomatosos, fasciculos nerviosos y células
ganglionares en un fondo fibroso

Discusion

El HMNV como entidad clinica propia fue descrito por pri-
mera vez en 1982 por Fernando y McGovern en dos pacientes
con obstruccién intestinal ®. Es una lesién benigna de la
submucosa, infrecuente (menos de 15 casos publicados), cuyas
lesiones pueden ser tnica o multiples. Descrita en edades
variables (30 a 91 afios) y sin preferencia de sexo, su etiopa-
genia es desconocida. Presenta una clinica inespecifica con
episodios recurrentes de obstruccién y sangrado gastrointes-
tinal crénico. Su localizacién mds habitual es en el intestino
delgado, sobre todo yeyuno e ileon, aunque existe un caso
descrito en ciego. Si no se sospecha es una enfermedad dificil
de diagnosticar y habitualmente sélo se llega a su identifica-
cién tras una laparotomia y el estudio histolégico posterior
-0, Macroscépicamente el HNMV se presenta en forma de
anillos estenéticos constrictivos variables en tamafo (se han
descrito casos de hasta 25 cm.), distribuidos de forma irregu-
lar y que ocluyen la luz intestinal de forma variable. Dichas
zonas, microscépicamente se corresponden a nivel submucoso
con una proliferacién desordenada de fibras musculares lisas,
mezcladas con vasos sanguineos angiomatosos, fasciculos ner-
viosos amielinicos y células ganglionares en un fondo fibroso
(fig. 1). La mucosa que lo reviste puede presentar erosiones o
ulceraciones en superficie %%, Las técnicas de tincién usadas
para confirmar los distintos componentes son la actina que
tifie las fibras musculares lisas, que en este caso es positiva,
la S-100 los fasciculos nerviosos, también positiva y el CD31
para la pared de los vasos angiomatosos andémalos o no, que
al tefirse permite observar el niimero aumentado y la mor-
fologfa irregular (fig. 2). Salas et al propusieron el término
Hamartoma Neuromesenquimal para los casos de HNMV
con participacién del tejido mesenquimal ©). Presenta carac-
teristicas clinicas e histoldgicas similares con otra enfermedad
relacionada con la toma crénica de AINEs, la Enfermedad
Diafragmdtica Intestinal (EDI) descrita en 1988 por Bjarnas-

Figura 2. Tincion de actina para la identificacion de la proliferacion
de fibras musculares lisas a nivel submucoso (flecha blanca)

son et al, aunque difiere de ella en que en el HNMV no se ha
demostrado relacién con la toma de AINEs y las estenosis son
hamartomatosas no fibréticas ¥ . Otros autores, como She-
perd and Jass en 1987, también la relacionan e incluso la inclu-
yen dentro del espectro patolégico de la enfermedad de Crohn
descartando que se trate de una entidad clinica independiente,
pero éste es un hecho no demostrado en la actualidad ™). En
nuestro paciente no se encontraron inflamacién transmural,
granulomas ni fisuras en la mucosa que nos hicieran pensar en
una enfermedad de Crohn.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otras patolo-
gias intestinales como la isquemia, enteritis por radioterapia,
endometriosis, obstruccién por bridas o tumores del intestino
delgado...Aunque dada la inespecifidad del cuadro suele ser
necesaria la laparotomia y el posterior estudio histolégico para
llegar al diagndstico definitivo. La importancia de nuestro
caso es, ademds de las consideraciones médicas dentro del
diagnéstico diferencial de la obstruccién de intestino delgado,
por la necesidad de una reintervencién posterior por volvula-
cién de la anastomosis que nos permitié comprobar tanto en
quiréfano como en la histologia de la anastomosis resecada la
ausencia de recidiva de la enfermedad, la cual no ha sido des-
crita en la literatura.

El tratamiento es quirtdrgico siempre, siendo la cirugfa re-
sectiva curativa en todos los casos. Su pronéstico es benigno y
no requiere terapias adicionales.
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