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Cartas al Director

Vélvulo de sigmoides en un paciente con
sindrome de Cornelia de Lange
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El sindrome de Cornelia de Lange (SCL) es una asociacién
de malformaciones congénitas caracterizado por unas facies ti-
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
pildrica, obstruccion duodenal, malrotacion, duplicaciones co-
I6nicas y malfijacion del colon— (3). Hasta la fecha han sido
descritos diversos casos de volvulo de ciego.

Caso clinico

Presentamos el caso de un varén de 19 aifios afecto de sin-
drome de Cornelia de Lange, que presenta estreflimiento, dolor
y distensién abdominal de una semana de evolucion. Este cua-
dro se acompaiid a las pocas horas del ingreso de disnea subita
y disminucién del nivel de conciencia. En la exploracion el pa-
ciente se encontraba afebril, estable hemodindmicamente, eup-
neico en reposo, con coloracién de piel y mucosas conservada 'y
signos de discreta deshidratacion. La auscultacion cardiopul-
monar no reveld hallazgos patoldgicos. El abdomen se mostra-
ba distendido, aunque blando y depresible, doloroso de forma
difusa a la palpacion, sin signos de peritonismo, percusion tim-
pénica y peristalsis conservada. Posteriormente de forma sibita
apareci6 taquicardia, taquipnea, cianosis y tiraje intercostal, asi

como signos de peritonismo, rebote positivo y contractura ab-
dominal. EI hemograma demostrd una discreta leucocitosis de
15.000 células/ml, con un 84% de neutréfilos. Las cifras de he-
moglobina se mantenian dentro de los limites de la normalidad.
La bioquimica sanguinea mostraba signos indirectos de deshi-
dratacion ligera con unas cifras de potasio discretamente des-
cendidas, de sodio en el limite inferior de la normalidad y urea
y creatinina muy discretamente elevadas. Se realizaron 2 radio-
graffas. En la primera radiografia simple de abdomen se obser-
vaba dilatacién marcada de colon, principalmente en porcién
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
dilatacién de colon descendente (Fig. 1). Tras el empeoramien-
to del paciente se solicitd una placa de térax con cipulas dia-
fragmadticas en la que aparecid una clara cdmara de neumoperi-
toneo. Se decidié intervencion quirdrgica urgente. Se realizd
laparotomia media supra- infra- umbilical encontrandose una
peritonitis fecaloidea generalizada. La exploracion de la cavi-
dad abdominal reveld la existencia de una perforacion de colon
sigmoides secundaria a vélvulo del mismo. Se procedié a reali-
zar sigmoidectomia, lavado exhaustivo de la cavidad abdomi-
nal y drenaje de la misma y colostomia terminal abocada a flan-
co abdominal izquierdo. Tras la intervencién el paciente
ingresé en UCI, donde presentd 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 reintubacidn orotraqueal. El paciente presentd asi
mismo espasticidad en hemicuerpo izquierdo, mds acentuada
en miembro superior, realizindose TAC que se informé como
imagen de hipodensidad en el nicleo lenticular derecho, de
probable origen isquémico, e hipodensidades occipitales bilate-
rales y una RMN en la que se demostré transformacién hemo-
rrdgica del drea isquémica descrita en el TAC. Posteriormente y
una vez solucionados estos problemas el paciente evolucion6
favorablemente, manteniéndose afebril, estable hemodindmica-
mente, asintomdtico con exploracion abdominal normal y con
heridas en buen aspecto, siendo dado de alta hospitalaria a los
19 dias de la cirugia.
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Fig. 1. Imagen de grano de café en volvulo de sigma y dilatacion del
colon descendente.

Discusion

El sindrome de Cornelia de Lange fue descrito por vez pri-
mera en 1933, desde entonces han sido publicados 7 casos de
vélvulo de ciego en estos pacientes a diferentes edades (1-6).
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Este es el primer caso de volvulo de sigmoides en un paciente
de estas caracteristicas. Entre los factores predisponentes en-
contramos en nuestro paciente un mesosigma estrecho y con
una fijacion parietal anémala lo que probablemente favoreci6 la
instauracién del cuadro de forma subaguda aunque finalmente
debido a la perforacion el paciente entré en shock. El diagnésti-
co se realiz6 intraoperatoriamente, en la Rx previa (Fig. 1) al
neumoperitoneo se observaba una importante dilataciéon de
todo el marco célico y edema de la pared del colon descenden-
te, identificdndose la imagen de medio grano de café. Es impor-
tante el conocimiento por parte de los cirujanos y familiares de
los pacientes con sindrome de Cornelia de Lange de esta pato-
logia para evitar la demora en el diagndstico y tratamiento.

M. Milldn Lépez y J. Martin Cartes'

Servicios de Cirugia Pedidtrica y 'Cirugia General.
Hospitales Universitarios Virgen del Rocio. Sevilla
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