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El síndrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltis-

mo intestinal es una rara alteración genética caracteriza-

da por distensión vesical e hipoperistaltismo intestinal

que afecta a todo el tracto gastrointestinal. Presentamos

un nuevo caso que presenta los hallazgos clínicos y ra-

diológicos típicos de este síndrome. El diagnóstico debe

ser sospechado en un recién nacido que presenta clínica

de obstrucción intestinal y retención urinaria; siendo

confirmado mediante estudios de imagen, fundamental-

mente radiografía simple de abdomen y ecografía urina-

ria. Los hallazgos histológicos no son específicos; encon-

tramos un adelgazamiento de la capa muscular intestinal

y proliferación de tejido conectivo. El pronóstico es ge-

neralmente grave. Nuestro paciente falleció por sepsis a

los 25 días de vida.
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MEGACYSTIS-MICROCOLON-INTESTINAL
HYPOPERISTALSIS SYNDROME

Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis is a

rare congenital disorder characterized by urinary blad-

der distention and hypoperistalsis throughout the enti-

re gastrointestinal tract. We present a new case with the

typical clinical and radiological findings of the syndro-

me. This diagnosis should be suspected in patients who

present with intestinal obstruction and urine retention

and should be confirmed with imaging techniques, in-

cluding abdominal plain films and urinary ultrasono-

graphy. Histological findings are non-specific; we found

thinning of the intestinal muscle layer and connective

tissue proliferation. The prognosis is generally very po-

or. Our patient died from sepsis at the age of 25 days.
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INTRODUCCIÓN
El síndrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltis-

mo intestinal (MMIHS) es una causa rara, congénita y
generalmente fatal de obstrucción intestinal en el recién
nacido. Se caracteriza por la presencia de distensión ab-
dominal, originada por una vejiga no obstructiva pero
distendida, microcolon y disminución o ausencia de pe-
ristaltismo intestinal. Con gran frecuencia se asocia a
malrotación intestinal e intestino corto1. Este síndrome
fue descrito por primera vez en 1976 por Berdon et al2,
existiendo en torno a 80 casos comunicados en la bi-
bliografía a mediados de 19983. El pronóstico de estos
pacientes es extremadamente grave, habiendo fallecido
la mayor parte de los casos comunicados antes del año
de vida1.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niña recién nacida producto de una gestación de 37 se-

manas. A las 19 semanas se diagnosticaba ecográfica-
mente de megavejiga, megauréter e hidronefrosis bilate-
ral, presentando un carácter progresivo en controles
posteriores que justificó la inducción del parto. Nació
con Apgar de 1 al minuto y 7 a los 5 min, precisando
ventilación mecánica. Peso al nacer: 3.600 g. Desde el
nacimiento presentó gran distensión abdominal y distrés
respiratorio. En las primeras horas precisó sondaje vesi-
cal, evacuándose 1.200 ml. En la imagen radiográfica se
apreciaba una burbuja gástrica y dos intestinales (fig. 1),
por lo que ante la sospecha de obstrucción intestinal al-
ta se realizó una laparotomía transversa derecha su-
praumbilical. Se apreciaba un estómago, duodeno y pri-
meras asas de yeyuno dilatadas; malrotación intestinal
con bandas peritoneales oclusivas en yeyuno distal y
brevedad intestinal, con una longitud de intestino del-
gado de unos 40 cm. El intestino presentaba segmentos
intestinales dilatados e hipotónicos, alternándose con
otras zonas de menor calibre. Desde el íleon medio  has-
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ta el recto, el intestino era de aspecto hipoplásico con
microcolon, presentando un contenido intestinal espeso.
Se pasó una sonda nasogástrica hasta el yeyuno y se rea-
lizó un lavado intestinal hasta el colon. Desde su inter-
vención precisó nutrición parenteral total y antibioterapia
con ampicilina y tobramicina. En la ecografía renal se
apreciaba hidronefrosis bilateral grado III-IV con afecta-
ción cortical. La dilatación ureteral sólo aparece de for-
ma proximal, no distalmente, debido a la depleción ve-
sical tras el sondaje. A los 12 días de vida presentaba
afectación del estado general, abdomen distendido y tim-
panizado con imagen radiográfica de una gran burbuja
gástrica que ocupaba la práctica totalidad del abdomen
(fig. 2), por lo que se decidió una nueva intervención an-
te la sospecha de oclusión intestinal que confirmó la gran
dilatación gástrica, apreciándose un intestino corto (me-
nor de 40 cm). Se practicó yeyunostomía alta. Durante
todo el tiempo que permaneció ingresada la paciente no
evidenció peristaltismo. Finalmente, falleció a los 25 días
de vida tras desarrollar un proceso séptico. En el examen
macroscópico post mortem se confirmó la existencia de
megavejiga, hidronefrosis bilateral y simétrica, gran dila-
tación gástrica, malrotación intestinal y microcolon. Ade-
más, presentaba esófago dilatado y ectasia biliar. En la

microscopia óptica no se observaron alteraciones especí-
ficas en la pared intestinal, destacando únicamente el
adelgazamiento de las capas musculares en todo el trac-
to digestivo con fibrosis colágena transmural (fig. 3). Los
plexos nerviosos submucoso y mientérico eran estructu-
ralmente normales (fig. 4). A nivel vesical se objetivó fi-
brosis colágena transmural y fascículos de músculo liso
atróficos y reducidos en número (fig. 5).

DISCUSIÓN
Ante la sospecha de obstrucción intestinal en el recién

nacido se debe establecer el diagnóstico diferencial en-
tre causas de obstrucción mecánica congénita, obstruc-
ción mecánica adquirida y obstrucción funcional. El
diagnóstico diferencial queda en muchas ocasiones en
manos de la cirugía. Descartadas causas de obstrucción
mecánica (atresias, estenosis, malrotaciones, vólvulos,
bandas, etc.) se debe pensar en las alteraciones funcio-
nales (enfermedad de Hirschsprung, alteraciones funcio-
nales por fármacos consumidos por la madre, sepsis, al-
teraciones endocrinas, etc.). Entre las disfunciones intes-
tinales que producen obstrucción se encuentra el
síndrome MMIHS, caracterizado de forma distintiva por-
que a la afectación intestinal se une disfunción vesical
que se manifiesta como megavejiga y que es definitoria
del síndrome; además, en la mayor parte de los casos no
se encuentran alteraciones ganglionares en los plexos
mientéricos y submucosos a diferencia de la constante
alteración de éstos en la enfermedad de Hirschsprung.

Figura 1. Imagen radiológica inicial sugestiva de obs-
trucción duodenal.

Figura 2. Imagen radiológica a los 12 días de vida que
presenta una gran burbuja gástrica que ocupa
la práctica totalidad del abdomen.



ANALES ESPAÑOLES DE PEDIATRÍA.  VOL. 53, N.o 3, 2000 255

Síndrome de megavejiga-microcolon-hipoperistaltismo intestinal

El síndrome MMIHS es una enfermedad congénita de
probable herencia autosómica recesiva, dado que se han
comunicado casos en hermanos no gemelos y frecuente
consanguinidad en las familias de los individuos afecta-
dos. Sin embargo, parece existir un predominio en el se-
xo femenino (4:1)1 y mayor gravedad en el sexo mas-
culino4. En una revisión realizada por Granata y Puri
existía diagnóstico prenatal en 32 de 75 casos de alguna
de las malformaciones asociadas a este síndrome1. En la
mayoría de los casos el estudio ecográfico se indicó por
variaciones en el tamaño uterino, masas quísticas o an-
tecedente de hermano afectado5. El hallazgo más habi-
tual fue el aumento del tamaño vesical, y aunque en la
mayoría de los casos se observa tras las 25 semanas de
gestación, existiendo inicialmente dilatación de la pelvis
renal, en un caso se ha documentado diagnóstico pre-
natal a las 16 semanas6. Otros hallazgos frecuentes son:
hidronefrosis (53%), polihidramnios (34%), oligoamnios
(10%) y distensión abdominal secundaria a dilatación
gástrica (10%). En una serie de 49 casos, un 24% fueron
gestaciones de menos de 35 semanas; en alguna ocasión
se ha comunicado parto distócico a consecuencia de la
distensión abdominal y el peso medio fue adecuado pa-
ra la edad gestacional1.

Desde un punto de vista fisiopatológico no se ha en-
contrado una causa específica que condicione las altera-
ciones en la motilidad intestinal ni la distensión vesical.
Se ha sugerido la existencia de una miopatía visceral,
desequilibrio de péptidos intestinales, alteraciones de la
inervación autonómica inhibitoria, distrofia neuroaxo-
nal7-9 y algún autor ha encontrado inflamación intramu-
ral que lleva a fibrosis intensa que destruye la red neu-
ral intestinal10.

Clínicamente, como ocurre en el caso que comunica-
mos, es característica la distensión abdominal y el des-
censo o ausencia de peristaltismo intestinal, en ocasio-
nes acompañado de vómitos biliosos. Puede existir re-

tardo en la eliminación de meconio. Son hallazgos fre-
cuentes la existencia de globo vesical e incontinencia1.
Diversos autores han encontrado otras anomalías aso-
ciadas como paladar hendido11, criptorquidia11,12, car-

Figura 3. Corte histológico de la pared del intestino del-
gado. Notable fibrosis colágena transmural
con adelgazamiento y desestructuración de las
capas musculares. (HE, ×40.)

Figura 4. Tinción inmunohistoquímica (S-100, ×100)
que pone de manifiesto la presencia de un ple-
xo mientérico morfológicamente normal, en
proporciones adecuadas y con presencia de cé-
lulas ganglionares.

Figura 5. Corte histológico de la pared vesical. Fibrosis
colágena transmural y fascículos de músculo
liso marcadamente atróficos y reducidos en
número (tricrómico de Masson, ×40).
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diopatía (en nuestro caso CIA-OS)12, megaesófago7, on-
falocele13, ceguera14, sordera parcial14, persistencia del
uraco15, etc.

La radiología simple revela habitualmente pequeñas
asas intestinales dilatadas o bien un abdomen sin gas
con una burbuja gástrica evidente1. La cistografía o la
ecografía constata la existencia de megavejiga16. El exa-
men de las piezas quirúrgicas y de necropsia confirma
las anomalías observadas en las técnicas de imagen. En
la revisión realizada por Granata y Puri, 42 de los 53 ca-
sos no presentaron alteraciones ganglionares en los ple-
xos submucoso y mientérico1. Se han comunicado casos
de hipoganglionismo difuso17, aganglionismo parchea-
do18 e incluso hiperganglionismo evidente19. Nueve ca-
sos de esta serie presentaban adelgazamiento del mús-
culo longitudinal en la microscopia óptica1. Garber, en
1990, comunicó un caso con presencia de células infla-
matorias crónicas en la región subepitelial a lo largo de
todo el tracto urinario, con aumento moderado del teji-
do fibroso entre fibras musculares5.

El pronóstico de la enfermedad es grave, falleciendo
la mayoría de los afectados antes del año de vida. Las
causas que más frecuentemente desencadenan la muer-
te en estos pacientes son complicaciones postoperato-
rias, secundarias a nutrición parenteral, sepsis e insufi-
ciencia renal. Entre los supervivientes de más de un año
de vida existe una dependencia absoluta de la nutrición
parenteral total1.
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