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Vólvulo de sigmoides en un paciente con
síndrome de Cornelia de Lange
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El síndrome de Cornelia de Lange (SCL) es una asociación
de malformaciones congénitas caracterizado por unas facies tí-
picas, importante retraso del crecimiento, retraso mental, alte-
raciones en los miembros superiores (1,2) y alteraciones gas-
trointestinales –labio leporino, hernia de hiato, estenosis
pilórica, obstrucción duodenal, malrotación, duplicaciones co-
lónicas y malfijación del colon– (3). Hasta la fecha han sido
descritos diversos casos de vólvulo de ciego.

Caso clínico

Presentamos el caso de un varón de 19 años afecto de sín-
drome de Cornelia de Lange, que presenta estreñimiento, dolor
y distensión abdominal de una semana de evolución. Este cua-
dro se acompañó a las pocas horas del ingreso de disnea súbita
y disminución del nivel de conciencia. En la exploración el pa-
ciente se encontraba afebril, estable hemodinámicamente, eup-
neico en reposo, con coloración de piel y mucosas conservada y
signos de discreta deshidratación. La auscultación cardiopul-
monar no reveló hallazgos patológicos. El abdomen se mostra-
ba distendido, aunque blando y depresible, doloroso de forma
difusa a la palpación, sin signos de peritonismo, percusión tim-
pánica y peristalsis conservada. Posteriormente de forma súbita
apareció taquicardia, taquipnea, cianosis y tiraje intercostal, así

como signos de peritonismo, rebote positivo y contractura ab-
dominal. El hemograma demostró una discreta leucocitosis de
15.000 células/ml, con un 84% de neutrófilos. Las cifras de he-
moglobina se mantenían dentro de los límites de la normalidad.
La bioquímica sanguínea mostraba signos indirectos de deshi-
dratación ligera con unas cifras de potasio discretamente des-
cendidas, de sodio en el límite inferior de la normalidad y urea
y creatinina muy discretamente elevadas. Se realizaron 2 radio-
grafías. En la primera radiografía simple de abdomen se obser-
vaba dilatación marcada de colon, principalmente en porción
descendente y sigma, con ausencia de gas en ampolla rectal y
niveles hidroaéreos a nivel de colon ascendente. En la Rx en
supino se observa la imagen de medio grano de café y marcada
dilatación de colon descendente (Fig. 1). Tras el empeoramien-
to del paciente se solicitó una placa de tórax con cúpulas dia-
fragmáticas en la que apareció una clara cámara de neumoperi-
toneo. Se decidió intervención quirúrgica urgente. Se realizó
laparotomía media supra- infra- umbilical encontrándose una
peritonitis fecaloidea generalizada. La exploración de la cavi-
dad abdominal reveló la existencia de una perforación de colon
sigmoides secundaria a vólvulo del mismo. Se procedió a reali-
zar sigmoidectomía, lavado exhaustivo de la cavidad abdomi-
nal y drenaje de la misma y colostomía terminal abocada a flan-
co abdominal izquierdo. Tras la intervención el paciente
ingresó en UCI, donde presentó problemas respiratorios por la
dificultad para movilizar secreciones, que dieron lugar a episo-
dios de atelectasia, por lo que hubo necesidad de realizar bron-
coscopia y reintubación orotraqueal. El paciente presentó así
mismo espasticidad en hemicuerpo izquierdo, más acentuada
en miembro superior, realizándose TAC que se informó como
imagen de hipodensidad en el núcleo lenticular derecho, de
probable origen isquémico, e hipodensidades occipitales bilate-
rales y una RMN en la que se demostró transformación hemo-
rrágica del área isquémica descrita en el TAC. Posteriormente y
una vez solucionados estos problemas el paciente evolucionó
favorablemente, manteniéndose afebril, estable hemodinámica-
mente, asintomático con exploración abdominal normal y con
heridas en buen aspecto, siendo dado de alta hospitalaria a los
19 días de la cirugía.



Discusión

El síndrome de Cornelia de Lange fue descrito por vez pri-
mera en 1933, desde entonces han sido publicados 7 casos de
vólvulo de ciego en estos pacientes a diferentes edades (1-6).

Este es el primer caso de vólvulo de sigmoides en un paciente
de estas características. Entre los factores predisponentes en-
contramos en nuestro paciente un mesosigma estrecho y con
una fijación parietal anómala lo que probablemente favoreció la
instauración del cuadro de forma subaguda aunque finalmente
debido a la perforación el paciente entró en shock. El diagnósti-
co se realizó intraoperatoriamente, en la Rx previa (Fig. 1) al
neumoperitoneo se observaba una importante dilatación de
todo el marco cólico y edema de la pared del colon descenden-
te, identificándose la imagen de medio grano de café. Es impor-
tante el conocimiento por parte de los cirujanos y familiares de
los pacientes con síndrome de Cornelia de Lange de esta pato-
logía para evitar la demora en el diagnóstico y tratamiento.
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Fig. 1. Imagen de grano de café en vólvulo de sigma y dilatación del
colon descendente.


