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RESUMEN

La neumatosis quística intestinal es una complicación gastrointestinal rara 

de la esclerodermia sistémica. Se caracteriza por acumulaciones submuco-

sas o subserosas de gas libre formando lesiones quísticas. Se presenta a 

continuación el caso de una paciente femenina con antecedente de auto-

inmunidad que consulta a urgencias en múltiples ocasiones por distención 

intestinal y diarrea crónica. Durante la hospitalización a la paciente se le 

realiza una tomografía de abdomen que muestra dilatación y burbujas 

de apariencia quística en asas y mesenterio. Por persistencia del dolor, 

la paciente es llevada a laparoscopia exploratoria donde se observan las 

mismas lesiones sin evidencia de irritación peritoneal, por lo que cierran. 

Continúan medidas de soporte con nutrición parenteral que mejora el es-

tado de la paciente. Esta complicación gastrointestinal suele ser benigna 

y solo requiere tratamiento conservador. Sin embargo, puede necesitar 

intervención quirúrgica cuando se sospecha irritación peritoneal. Al ser 

tan infrecuente es un dilema diagnóstico, por lo que otros diagnósticos 

diferenciales deben excluirse minuciosamente.
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INTRODUCCIÓN

La esclerodermia sistémica (ES) es una enfermedad 

poco frecuente del tejido conectivo que se caracteriza 

por daños vasculares en la microcirculación y respues-

tas desreguladas del sistema inmune y adaptativo, que 

llevan a la expresión fenotípica de fibrosis aberrante 

y vasculopatía en los sujetos susceptibles (1,2). La 

prevalencia de este trastorno es de aproximadamente 1 

entre 10.000 adultos y afecta principalmente a mujeres 

en una razón de 4:1 (3). Dentro de las manifestaciones 

gastrointestinales (que son la dismotilidad del esófago, 

la gastroparesia, la disfunción del esfínter esofágico 

inferior y el esófago de Barret) se encuentra la neuma-

tosis quística intestinal, la cual se refiere a la presencia 

de gas dentro de la mucosa de las asas intestinales y 

tejidos vecinos (4). Al ser una manifestación infre-

cuente, la fisiopatología de esta manifestación no se 

conoce por completo, pero se sospecha que tenga una 

naturaleza multifactorial (5).

Este reporte de caso tiene como objetivo exponer 

al lector la manera insidiosa en la cual debutan los 

pacientes con neumatosis intestinal a causa de la 

esclerodermia sistémica y la importancia de conocer 

estas manifestaciones para direccionar el objetivo 

terapéutico. Esta patología puede ser un dilema diag-

nóstico dados los síntomas no específicos con los que 

debutan los pacientes. Otros diagnósticos diferencia-

les más comunes, como la enfermedad celiaca y la 

enfermedad inflamatoria intestinal deben excluirse 

minuciosamente.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Una mujer de 64 años de origen guajiro consultó al 

servicio de urgencias de un hospital de la ciudad de 

Bogotá, por un cuadro de 1 mes de evolución consis-

tente en astenia, adinamia, asociado a diarrea, náuseas 

postprandiales y distención abdominal. Todos estos 

síntomas fueron compatibles con un síndrome cons-

titucional inespecífico. Decía que hacía hasta cuatro 

deposiciones al día, incluso durante la noche. Durante 

este periodo, también había perdido 10 kg de peso de 

forma involuntaria.

Su historial médico reumatológico incluía sín-

drome antifosfolípido, artritis reumatoide, síndrome 
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de Sjögren y hepatitis autoinmune. Refirió que desde 

hace 20 años ha presentado el fenómeno de Raynaud 

(Figura 1C) y específicamente, hace 2 años aparecie-

ron máculas en la región ciliar bilateral (Figura 1D) 

con engrosamiento de región supra labial, por lo que 

diagnosticaron esclerodermia sistémica. Negó antece-

dentes familiares de enfermedad autoinmune o cáncer.

Al examen físico presenta signos vitales normales. 

El exámen cardiovascular no presenta observaciones. 

Estaba afebril y los ruidos respiratorios eran normales, 

sin estertores ni obstrucción bronquial. Se observaron 

distintos signos de enfermedad reumatológica como 

esclerodactilia (Figura 1A), calcinosis (Figura 1B).

FIGURA 1. Signos reumatológicos. A) Esclerodactilia, 
B) Calcinosis en eminencia tenar, C) Fenómeno de 
Raynaud, D) Engrosamiento supraciliar bilateral.

El abdomen estaba distendido pero blando, doloro-

so a la palpación profunda, timpánico a la percusión 

y se oían ruidos hidroaéreos aumentados. No había 

evidencias de organomegalia, irritación peritoneal o 

sensibilidad de rebote.

EVALUACIÓN DIAGNÓSTICA

Se solicitaron exámenes imagenológicos de extensión. 

En la radiografía de tórax se evidencia neumoperitoneo 

bilateral (Figura A). Esto se contrastó con una imagen 

previa del 2020, la cual era normal (Figura 2B). Tam-

bién se le realizó una Tomografía Axial Computarizada 

(TAC) de abdomen que muestra tanto neumobilia como 

dilatación de asas intestinales, especialmente en asas 

delgadas donde se observan burbujas de apariencia 

quística al igual que en el mesenterio. Además, hay 

pérdida de la haustración en asas gruesas y cámara 

de neumoperitoneo (Figura 2C).

FIGURA 2. Hallazgos imagenológicos A) Radiografía de Tórax Postero-
Anterior con Neumoperitoneo bilateral; B) Comparativa previa. C 
y D) Tomografía Axial Computarizada de Abdomen con evidencia 
de dilatación generalizada de asas intestinales y neumobilia

INTERVENCIÓN TERAPÉUTICA

El manejo inicial fue expectante: se indicaron medi-

das de soporte, se reajustaron dosis de medicamentos 

reumatológicos y también fue revisada por los dietistas 

de la clínica los cuales iniciaron una dieta astringente 

oral. Sin embargo, ante la persistencia y aumento del 

dolor abdominal, la irreversibilidad del cuadro y el mal 

estado general de la paciente se decide llevar a cirugía 

laparoscópica exploratoria donde se documentan lesio-

nes quísticas y sólidas en el segmento 2 y 3 del hígado, 

que se extienden por el diafragma, peritoneo parietal 

y la serosa del yeyuno. Se realizó la resección de las 

lesiones quísticas del segmento 2 y 3 del hígado y de 

mandaron a patología (Figura 3). La biopsia reporta 

lesiones hepáticas con tejido pseudoquístico septadas 
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de paredes fibroinflamatorias, edematosas y hemorrá-

gicas tapizadas por células gigantes multinucleadas 

tipo cuerpo extraño, sin malignidad.

FIGURA 3. Hallazgos quirúrgicos. A y B) Neumatosis intestinal en asas 
del intestino delgado; C y D) Quistes neumáticos en hígado y diafragma

Se concluye que el cuadro clínico corresponde a 

esclerodermia intestinal que genera síndrome de ma-

labsorción con síndrome constitucional y desnutrición 

secundaria. Además del tratamiento farmacológico 

previo de su enfermedad, la paciente requirió posterior 

a la cirugía repleción nutricional de forma parenteral 

sin complicaciones. La paciente es dada de alta a las 

2 semanas posterior a la cirugía. Hallazgos de la his-

toria clínica de la paciente se explican al detalle en 

la Figura 4.

SEGUIMIENTO

Luego de 40 días finalizado el primer ciclo de nutri-

ción parenteral (15 días), la paciente re-consulta con 

la misma sintomatología del cuadro inicial. Dadas las 

limitaciones terapéuticas, se inicia un nuevo ciclo de 

nutrición parental con éxito. La paciente se considera 

candidata a implantación de catéter venoso central 

para reposición nutricional debido a la disfunción de 

su tracto gastrointestinal. El equipo de reumatología 

continua vigilando la afectación de órganos cutáneos 

y extra-cutáneos dados sus antecedentes de autoin-

munidad.

FIGURA 4. Línea de tiempo de enfermedad

Fenomeno de Raynaud

Trombosis arterial intracerebral

Trombosis arterial desde ilofemoral
izquierda hasta poplítea

Junio
Hospitalización por diarrea 
crónica, distensión abdominal, 
perdida de peso.
Manejo con control estricto

Agosto
Laparotomia exploratoria con 
biopsias
Nutrición parenteral 10 días

Septiembre
Nutrición parenteral 10 días 

Noviembre
Catéter venoso central para 
nutrición parenteral
PHD (plan de hospitalización 
domiciliaria)

Síndrome antifosfolípido

Síndrome de Sjögren

Hepatitis autoinmune

Esclerodermia

Deposiciones blandas 3 al día

Beta 2 glicoproteína IgM 32 U/mL
Cardiolipina IgM 40.8 MPL U/mL

Biopsia de hígado: cambios histológicos 
predominantes de una enfermedad 

necroinflamatoria hepática, con hepatitis 
de interfase leve de tipo no biliar, 

ocasionales plasmositos y rosetas. En el 
contexto clínico y paraclínico 

corresponde con hepatitis autoinmune

Máculas en la región ciliar bilateral, 
parestesias en región supra labial, piel 
tensante, hipomimia y limitación de la 

apertura bucal

Endoscopia: Esofagitis péptica grado B, 
gastritis atrófica, reflujo biliar 

duodenogástrico

Colonoscopia: hemorroides internas  
grado I, pandiverticulosis, colonoscopia 

total hasta ciego

Biopsia hígado: Tejido hepático con 
lesión pseudoquística septada de 

paredes fibroinflamatorias, edematosas 
y hemorrágicas, tapizada locamente por 

células gigantes multinucleadas tipo 
cuerpo extraño, sin evidencia de 

malignidad. Hallazgos favorecen que el 
quiste tenga un origen simple biliar con 

componente inflamatorio asociado

Antropometría
Peso usual: 46 kg (hace dos meses) y

61 kg hace un año
Peso actual: 46 kg

Peso ideal: 53 kg
Talla: 1.63 m

Pérdida de peso previa: 24% hace un año
IMC: 17.3 kg/m2

Diagnóstico: Bajo peso para la edad

2000

2005

2018
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DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES

Las complicaciones gastrointestinales son las más 

frecuentes de la esclerosdermia sistémica afectando 

aproximadamente al 90% de quienes la padecen (6). 

Dentro de los factores de riesgo para estas manifes-

taciones se encuentran pertenecer al sexo masculino, 

haber cursado con miopatía o síndrome de Sjögren, 

enfermedad que fue diagnosticada en esta paciente. 
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Los síntomas son inespecíficos como disfagia orofarín-

gea, reflujo gastro esofágico, náuseas, vomito, diarrea, 

constipación e incontinencia fecal, varios de los cuales 

estuvieron presentes en la paciente (7). Varios informes 

de casos han reportado la relación entre la neumatosis 

intestinal y la esclerodermia sistémica desde 1967, en 

donde el informe de Kaneko y cols. es el más grande 

y recoge un total de 39 pacientes con esclerodermia 

(23 con CREST) (4,5,16).

La neumatosis quística intestinal es idiopática 

(en el 15%) o se presenta con un hallazgo incidental 

secundario a enfermedades sistémicas (85% de los 

casos) (8). Dentro de sus manifestaciones se pueden 

incluir la distención abdominal, dolor abdominal, 

sangrado rectal y secreción mucosa. Sin embargo, la 

mayoría de los pacientes son asintomáticos y nunca 

acuden a la atención clínica. En este caso particular 

se entiende como la progresión de la enfermedad pue-

de afectar e infiltrar al sistema gastrointestinal dado 

por el daño vascular, la denervación, la fibrosis y la 

atrofia del músculo liso que causan hipomotilidad y 

llevan a sobrecrecimiento de bacterias en el intestino 

delgado, que causan diarrea y finalmente un síndrome 

de malabsorción y malnutrición (9).

Se ha propuesto que el desarrollo de neumatosis 

intestinal depende de la gravedad de la afectación del 

tracto gastrointestinal por la esclerodermia sistémica, 

más que de la duración total de la enfermedad, por lo 

que múltiples teorías tratan de explicar su patogénesis 

incluyendo causas bioquímicas, mecánicas y bacteria-

nas (10,11). A pesar de que estas teorías se abordaron 

en su momento desde distintos ángulos, no necesa-

riamente son excluyentes entre sí, y es muy probable 

que intervengan múltiples mecanismos patogénicos.

Para Florin y cols. en el año 1997, la flora bacteria-

na luminal de un paciente puede producir cantidades 

excesivas de gas hidrógeno a través de la fermentación 

de carbohidratos y otros alimentos digeridos. Este 

proceso al aumentar la presión del gas dentro de la 

luz intestinal, fuerza al gas a través de la mucosa y 

haciendo que quede atrapado en la submucosa (10). Por 

su parte Pieterse y cols. plantean que el aumento de 

la presión abdominal en pacientes con enfermedades 

respiratorias o de tejido conectivo, puede hacer que 

el gas entre en la pared intestinal (12). Por último, 

se teoriza que un punto de lesión o trauma en el asa 

intestinal es un factor de riesgo para que las bacterias 

productoras de gas (por ejemplo, Escherichia coli) 

forme cantidades abundantes de gas intramural (11). 

Un hallazgo significativo en esta teoría, es que un 

aumento de Bacteroides fragilis en la flora intestinal se 

asocia con disminución en la hinchazón y distensión 

abdominal, y en contraste, un aumento de Fusobacte-

rium spp se asocia con aumento del estreñimiento y 

distención abdominal (13).

En cuanto al tratamiento, este se realiza según la 

gravedad de los síntomas. Los pacientes asintomáticos 

no requieren ningún tratamiento adicional al de base 

por la esclerodermia. Para los pacientes con síntomas 

leves se aconseja cambios dietarios y antibioticotera-

pia. Las recomendaciones propuestas por EULAR en el 

tratamiento de las complicaciones gastrointestinales 

relacionadas con la ES sugieren el uso de inhibidores 

de la bomba de protones para el reflujo gastrointesti-

nal para prevenir úlceras y la estenosis esofágica. Así 

mismo, el sobrecrecimiento de bacterias requiere del 

uso de tratamiento antibiótico empírico contra entero-

bacterias aeróbicas y anaeróbicas (14). En los pacientes 

con síntomas moderados o graves que requieren hos-

pitalización, la nutrición enteral o parenteral debe ser 

considerada, más aún si tienen síndrome constitucional 

o perdida no intencionada de peso, criterios eviden-

ciados en esta paciente. La cirugía suele reservarse 

para los pacientes que continúan sintomáticos a pesar 

del tratamiento médico o con complicaciones como 

obstrucción intestinal, perforación o peritonitis (15).

La neumatosis intestinal es una complicación grave 

y a menudo mortal en las afecciones relacionadas con 

la ES. Los síntomas recurrentes como dolor abdomi-

nal, emesis, diarrea y la pérdida de peso progresiva 

son pistas para el diagnóstico precoz. El síndrome 

de mal absorción que lleva a la malnutrición, es un 

síntoma de enfermedad grave por lo que requiere de 

un abordaje nutricional personalizado para garantizar 

las necesidades metabólicas del paciente. El cuadro 

clínico puede ser confuso debido al curso insidioso o 
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a las complicaciones tardías, y es así como las imáge-

nes diagnósticas ante ojos inexpertos pueden inducir 

a error en el diagnóstico de perforación intestinal, 

y por consiguiente a una cirugía injustificada. En 

estos pacientes se justifica el manejo por un equipo 

multidisciplinar, que incluya a un reumatólogo, un 

gastroenterólogo, un radiólogo, un nutricionista y un 

cirujano dado que puede optimizar el manejo, y así 

también el resultado y el pronóstico.

PERSPECTIVA DEL PACIENTE

La carga de la enfermedad ha sido importante para la 

paciente ya que ha limitado su diario vivir. Esto ha 

marcado negativamente sus relaciones interpersona-

les ya que refiere estar cansada para realizar ciertas 

actividades cotidianas como salir a caminar. Adicio-

nalmente, los ciclos de nutrición parenteral intrahos-

pitalarios la aislaban de su cotidianidad, por lo que 

se consideró una excelente candidata para un plan de 

atención domiciliaria. En el 2022 la paciente es con-

siente que el tratamiento conjunto entre reumatología, 

gastroenterología y nutrición le ha permitido tener una 

mejor calidad de vida.

CONSENTIMIENTO

Teniendo en cuenta el principio de investigación 

biomédica de autonomía, a la paciente se le abordó 

explicándole en qué consistía su participación en el 

estudio. En el momento en que decidió participar, firmó 

consentimiento informado para el uso y publicación 

de su historia.
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