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Resumen

Introducción. La ganglioneuromatosis intestinal es una 
enfermad neoplásica benigna poco frecuente. Se describe en 
general en niños, en asociación con la neoplasia endocrina 
múltiple tipo 2b, en asociación con la neoplasia endocrina 
múltiple tipo 2b y la neurofibromatosis tipo 1. La ganglio-
neuromatosis es rara en adultos, en los que suele presentarse 
de forma esporádica y aislada. Caso clínico. Presentamos 
una paciente con ganglioneuromatosis intestinal, en la que 
los hallazgos clínicos y radiográficos iniciales simulaban una 
enfermedad de Crohn. Se realizó la resección de un segmento 
del intestino delgado debido a la oclusión de la cápsula en-
doscópica.  El estudio inmunohistoquímico de dicho segmen-
to sugirió el diagnóstico de  ganglioneuroma. Conclusión. 

La presentación clínica de la ganglioneuromatosis intestinal 
es variable. El paciente puede ser oligosintomático o tener 
una presentación atípica. Este diagnóstico debe considerarse 
cuando se han excluido las causas más frecuentes de anemia 
por deficiencia de hierro. El diagnóstico definitivo es posible 
después de la resección y el análisis patológico del segmento 
involucrado.

Palabras claves. Ganglioneuromatosis intestinal, hemorra-
gia digestiva, anemia, enfermedad de Crohn.

Ganglioneuroma of the Small Intestine 
Mimicking Crohn's Disease

Summary

Introduction. Intestinal ganglioneuromatosis is a rare be-
nign neoplastic disease. It is usually described in children, in 
association with multiple endocrine neoplasia type 2b and 
neurofibromatosis type 1. Ganglioneuromatosis is rare in 
adults, where it usually occurs sporadically and in isolation. 
Case report. We present a patient with intestinal gangli-
oneuromatosis in whom the initial clinical and radiographic 
findings simulated Crohn's disease. A small bowel resection 
was performed due to endoscopic capsule occlusion. The im-
munohistochemical study of the resected segment suggested 
the diagnosis of small bowel ganglioneuroma. Conclusion. 
The clinical presentation of intestinal ganglioneuromatosis 
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Figura 1. Úlceras. Disminución del calibre

mostró asas de intestino delgado de paredes engrosadas 
sin estenosis, ausencia de líquido libre y presencia de di-
vertículos en el colon. Se administraron hidratación y ali-
mentación parenterales, y dos transfusiones de sangre. Se 
solicitó una videoendoscopía digestiva alta que evidenció  
gastropatía antral. En la videocolonoscopía hasta ciego se 
observó diverticulosis sigmoidea. Se constató la presencia 
de sangre fresca a través de la válvula íleocecal pero no se 
logró canular el íleon. Se solicitó una cápsula endoscópica 
(CE) donde se observó la presencia de sangre fresca y coá-
gulos desde el yeyuno medio hasta íleon, con múltiples 
úlceras lineales, cicatrices y vasos de neo formación que 
alternaban con mucosa de aspecto normal (Figuras 1-3). 

is variable. The patient may be oligosymptomatic or have 
an atypical presentation. This diagnosis should be consid-
ered when the most common causes of iron deficiency anemia 
have been excluded. Definitive diagnosis is possible after re-
section and pathologic analysis of the segment involved.

Keywords. Intestinal ganglioneuromatosis, gastrointestinal 
bleeding, anemia, Crohn's disease.

Abreviaturas

GN: Ganglioneuroma.
NEM: Neoplasia endocrina múltiple.
GNM: Ganglioneuromatosis.
TC: Tomografía computada.
CE: Cápsula endoscópica.

Introducción

Los ganglioneuromas (GN) son tumores poco fre-
cuentes que se asocian habitualmente con la neurofibro-
matosis tipo 1 y la neoplasia endocrina múltiple (NEM) 
tipo 2 b (en conjunto con el cáncer medular de tiroides 
y el feocromocitoma), pero también pueden presentarse 
de forma esporádica y aislada.1 Rara vez se ubican en el 
tracto gastrointestinal, donde pueden manifestarse como 
una lesión solitaria o como múltiples pólipos en el colon 
o en el íleon terminal.2-4

Debe realizarse el diagnóstico diferencial con otras 
lesiones de intestino delgado que se presentan con este-
nosis, como enfermedad de Crohn, tuberculosis, ingesta 
crónica de AINEs, isquemia, infecciones y tumores.5

El objetivo de este trabajo es presentar el caso clínico 
de una paciente con ganglioneuromatosis (GNM) intesti-
nal cuyos hallazgos clínicos y radiográficos iniciales simu-
laban una enfermedad de Crohn.

Caso clínico

Una paciente de sexo femenino, de 62 años de edad, 
es internada por presentar hematoquezia, dolor abdomi-
nal, pérdida de peso y diarrea. Desde hacía 4 meses ha-
bía comenzado con dos evacuaciones diarreicas por día, 
acompañadas de dolor epigástrico de tipo cólico, pérdida 
de peso de 8 kg y sangre en materia fecal.  Examen físi-
co: palidez mucocutánea; frecuencia cardíaca: 100/ min; 
TA: 100/70 mm Hg; afebril; abdomen blando y depresi-
ble, con ruidos hidroaéreos normales, percusión normal. 
Laboratorio: hemoglobina: 6,5 g/dL; hematocrito: 24%; 
albúmina 2,8 g/dL; PCR elevada.

Con respecto a las imágenes, la radiografía directa de 
abdomen y la telerradiografía de tórax fueron normales. Se 
realizó una tomografía computada (TC) de abdomen que 

Figura 2. Úlcera ileal
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Las zonas afectadas presentaban disminución del 
calibre de la luz intestinal. Dichos hallazgos eran 
compatibles con enfermedad de Crohn. No se ob-
servó el pasaje de la cápsula a colon a través de la 
válvula íleo cecal.

A las 12 horas del estudio la paciente presentó un 
cuadro de suboclusión intestinal. La radiografía di-
recta de abdomen mostró asas del intestino delgado 
dilatadas y la sospecha de que la CE se encontraba en 
el hipogastrio. La TC de abdomen con sustracción de 
imágenes demostró la ubicación de la cápsula en el 
intestino delgado. Se decidió realizar una laparotomía 
exploradora en la que se examinó el intestino delgado 
desde el ángulo duodenoyeyunal, donde se observa-
ron asas dilatadas con las paredes engrosadas. A los 
80 cm de la válvula íleocecal se encontró la CE en 
funcionamiento (Figura 4). Se realizó una ileostomía 
con extracción de la CE. A 10 cm del sector proximal 
de la ubicación de la CE se observaron varias esteno-
sis y una fístula entero-entérica, por lo que se decidió 
realizar la resección de 40 cm de intestino delgado 
aproximadamente, con anastomosis termino-terminal 
(Figura 5).

La paciente presentó buena evolución postoperatoria 
y fue dada de alta a los 8 días de la cirugía. El estudio 
histopatológico de la pieza quirúrgica informó un gan-
glioneuroma de intestino delgado con pruebas S 100 (+), 
ASMA (-), CD20 (-) y CD3 (-) (Figura 6). Los límites 
quirúrgicos estaban libres de lesión.

Figura 3. Sangrado activo Figura 4. Obstrucción intestinal por cápsula endoscópica

Figura 5. Pieza quirúrgica de resección intestinal

Figura 6. Prueba de inmunohistoquímica que muestra in-
tensa expresión difusa de nervios
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inervación de la pared intestinal debido a la hiperplasia 
del plexo mientérico y otras estructuras del sistema ner-
vioso autónomo, determinan cambios segmentarios de la 
contracción intestinal, dando lugar a un aspecto tubular 
de la luz.7

Se ha descripto la ulceración de las lesiones debido a 
la erosión del epitelio sobre su superficie, particularmente 
en las lesiones solitarias grandes. Histológicamente hay 
proliferación de fibras nerviosas y células ganglionares, 
lo que determina una expansión hiperplástica fusiforme 
del plexo mientérico o incluso una proliferación ganglio-
neuromatosa transmural, los cuales distorsionan el plexo 
mientérico e infiltran la pared intestinal adyacente. La 
inmunorreactividad de las células ganglionares a la pro-
teína S100, proteína ácida fibrilar glial, vimentina, NSE 
y sinaptofisina confirman el origen nervioso de la prolife-
ración celular,7 como en nuestra paciente.

La realización de una laparotomía exploradora parece 
justificada en algunos pacientes con duda diagnóstica o 
complicaciones. En este caso se realizó laparotomía por 
atascamiento de la CE en íleon, lo que permitió llegar 
al diagnóstico y adoptar una conducta terapéutica. En 
la GNM intestinal difusa limitada a un segmento diges-
tivo, como en nuestra paciente, el tratamiento de elec-
ción es la resección quirúrgica.1 En aquellos pacientes 
que requieren resecciones más extensas, la decisión qui-
rúrgica es más difícil, debido al riesgo de un síndrome  
de intestino corto.

La relación entre la GNM intestinal y las neoplasias 
malignas no ha sido bien establecida. Sin embargo, se ha 
publicado la coexistencia con adenocarcinoma del intesti-
no delgado y colon.7 Un hecho a destacar es que la mayo-
ría de estos casos no se asociaron con neurofibromatosis 
tipo 1.

Conclusión

La GNM intestinal difusa es una afección poco fre-
cuente, particularmente en adultos, en ausencia de sín-
dromes sistémicos como neurofibromatosis tipo 1 o 
NEM 2b. La presentación clínica es variable. El paciente 
puede ser oligosintomático o tener una presentación atí-
pica. Este diagnóstico debe considerarse cuando se han 
excluido las causas más frecuentes de anemia por defi-
ciencia de hierro. El diagnóstico definitivo sólo es posible 
después de la resección y el análisis patológico del seg-
mento involucrado. La estrategia terapéutica óptima es 
la cirugía para las lesiones sintomáticas o con sospecha de 
neoplasia maligna, pero no se ha definido el mejor proto-
colo de seguimiento.

Consentimiento para la publicación. Para la confección 

Discusión

La GNM intestinal es una enfermedad neoplásica 
benigna poco frecuente caracterizada por una marcada 
proliferación de células ganglionares, células de Schwann 
y fibras nerviosas en la pared del intestino.6 Se describe 
en general en niños, en asociación con NEM tipo 2b y 
neurofibromatosis tipo 1. En adultos es una condición 
rara que suele presentarse de forma esporádica y aislada.7

Su presentación puede ser de tres formas:5

1.- Polipoidea. Se manifiesta por pólipos colónicos 
solitarios compuestos por células fusiformes y células gan-
glionares.

2.- Pólipos múltiples. Se encuentran en colon e 
íleon.

3.- Difusa. Se caracteriza por hiperplasia del plexo 
mientérico y proliferación infiltrativa mal circunscripta 
de tejido ganglioneuromatoso en la pared del intestino. 
Puede ser transmural, afectando incluso asas intestinales 
adyacentes, como en nuestra paciente. Afecta con ma-
yor frecuencia el colon, el íleon terminal y el apéndice.8-9 
Cuando afecta el íleon distal puede provocar un marca-
do engrosamiento de la pared intestinal, proliferaciones 
submucosas nodulares y formación de estenosis extensa,8 
simulando una enfermedad de Crohn.1,5,10-11

La presentación clínica de la GNM intestinal es va-
riable y depende de la ubicación y extensión de la lesión. 
Los síntomas más frecuentes son los cambios en el hábito 
intestinal, el dolor abdominal y los episodios oclusivos 
por formación de estenosis, como en nuestro caso. Al-
gunos pacientes pueden permanecer asintomáticos du-
rante décadas.12 La hemorragia oculta o la anemia ferro-
pénica secundaria a la ulceración de la mucosa intestinal 
son complicaciones raras, lo que hace que el proceso de 
diagnóstico sea desafiante.13 El diagnóstico diferencial de 
segmentos con estenosis y engrosamiento de la pared in-
testinal en el íleon distal incluyen isquemia crónica, le-
siones por radioterapia, citomegalovirus, enfermedad de 
injerto contra huésped, enteropatía por AINEs, linfoma 
y amiloidosis.14-15

En las formas difusas de GNM intestinal, en la TC 
de abdomen se puede observar engrosamiento de la pa-
red de un tramo del intestino delgado que puede simular 
una enfermedad de Crohn, como ha sido descripto en la 
literatura.5, 10-11

La apariencia endoscópica de la GNM intestinal de-
pende de la naturaleza focal o difusa de las lesiones. A 
medida que las lesiones se profundizan en el epitelio, se 
manifiestan como masas subepiteliales únicas o múltiples 
de tamaño y distribución variable.15 Los cambios en la 
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