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Clasicamente se ha venido admitiendo las ventgjas de la ci-
rugia de entrada en el tratamiento del linfoma géstrico pri-
mario —asociado atejido linfoideo asociado a mucosa gastrica
MALT—, con €l fin de obtener un mejor estadigje y evitar las
complicaciones de la quimioterapia o la radioterapiay la me-
joradel control y supervivencia por la reduccion de masa tu-
moral, junto con remisién completa prolongada. Actualmente
el diagndstico histoldgico y microscopico son valorados co-
rrectamente en muestras adecuadas de biopsias examinadas
por un patélogo experimentado en méas de 90% de los casos
(1). Pero dadalaincidencia ata de la coexistencia para el gra-
do bajo y componentes atos de grado en una sola lesion, es
importante destacar que el diagndstico del grado histopatol 6-
gico basado en muestras de biopsia endoscdpicas exclusiva-
mente suele inducir a equivocos. Por esta razén Kodera y
cols. (2) concuerdan con varios autores que no existen los da-
tos suficientes en el momento actual para negar el lugar de la
cirugiaen el tratamiento en estadios precoces del linfoma gés-
trico, aunque la quimioterapia exclusiva sea una alternativa
digna de la consideracion en el momento actual asi como la
radioterapia, por lo que la controversia actual persiste en
cuanto al enfoque del abordaje de entrada en el tratamiento de
los tumores MALT. Asimismo se continda discutiendo €l va-
lor final de técnicas no invasivas en el estadigje y afectacion
local y extension locorregional, con resultados contradicto-
rios, a pesar de los actuales progresos en ultrasonografia en-
doscopica, sobre todo teniendo en cuenta que |a af ectacién se-

rosa es un factor prondstico esencial sobre la base del conoci-
miento actualmente disponible (3).

Desde el punto de vista quirdrgico la gastrectomia total
junto con linfadenectomia asociada en caso de afectacion
macroscopica se ha demostrado valida tanto para la supervi-
vencia a largo plazo, como para un correcto estadiaje de los
linfomas (4,5), si bien resultados similares se han obtenido
con radioterapia sola, quimioterapia oral con ciclofosfamida
o diversos protocol os de quimioterapia sistémica (6). Los re-
sultados preliminares sugieren que la terapia de la radiacién
es bien tolerada y efectivay puede ser el tratamiento éptimo
para pacientes con linfoma gastrico localizado (7) tipo
MALT. En el caso de linfoma géstrico de alto grado, serian
convenientes ensayos comparativos aleatori zados de quimio-
terapia (1). Pero dichos ensayos aleatorizados comparativos
pueden no ser posibles porque el nimero absoluto de pacien-
tesaincluir y el margen de grado y temporal de los andlisis
esamplio. Raderer y cols. afirman que esta poliquimioterapia
(phosphamide, doxorubicin, vincristine y prednisone) es se-
gura, asi como también sumamente efectiva para la adminis-
tracién del linfoma de grado alto, linfoma gastrico de célula
B, independientemente de la edad del paciente. Hsu y cols.
afirman que este linfoma géstrico tiene un espectro histol 6gi-
co muy variable en cuanto a malignidad, desde linfoma puro
MALT localizado de bajo grado hasta linfoma extenso, difu-
so y de alto grado de malignidad. Los pacientes pueden tener
asimismo diferentes grados de malignidad en el mismo mo-
mento o evolucionar temporal mente en cuanto a dicho grado
de malignidad. Ellos sugieren que la quimioterapia sistémica,
como tratamiento primario, puede ser tan efectivo como la
cirugia seguida por la quimioterapia adyuvante para pacien-
tes en estadios iniciales. Ademés, en pacientes con linfomay
evidencia histoldgica de origen MALT se puede asociar con
una mejor respuesta a la quimioterapia sistémica'y un mejor
prondstico (8).

Laintroduccion reciente del concepto de linfoma asociado a
tgjido linfoide de lamucosay la evidencia del participacion de
lainfeccion (9) por Helicobacter pylori, han venido a compli-
car alin mas la cuestion. El debate acerca de la estrategia tera
péutica en linfomas de bajo grado Ilega a ser mas crucial desde
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que varios estudios ahora han confirmado que la erradicacién
de H. pylori puede inducir remision en algunos linfomas géstri-
cos de bajo grado. Esta erradicacion se ha de proponer actual-
mente de todos modos como €l primer enfoque terapéutico an-
tes del tratamiento convencional, especialmente gastrectomia.
Sin embargo la duracion de la respuesta permanece desconoci-
daen esencia (1). Sobre un 10% de portadores pueden desarro-
[lar recidiva e incluso entre pacientes que estaban en la remi-
sién histoldgica el 70% tiene la persistencia de células de tipo
monoclonal B mesurables mediante reaccion en cadena de poli-
merasa. No todos los casos de linfoma gastrico tipo MALT es-
tan claramente asociados a Helicobacter pylori, aunque lacom-
binacion de la prueba de ureasa, serologia, y la evaluacién
histol 6gica sean sumamente sensibles para determinar esta aso-
ciacion. El tratamiento antibiético es sencillo, econdmico eino-
fensivo por lo que merece la pena emplear esta opcion terapéu-
tica primero, antes de acudir modalidades oncolégicas o
quirargicas. Ademas la infeccion por Helicobacter pilori se
considera més asociada con €l desarrollo de sincrénico y meta
cronico de linfoma y adenocarcinoma géstricos primarios. En
muchos de | os casos observados de forma sincrénica el linfoma
puede preceder en la carcinogénesis, mientras el prondstico pa-
rece estar més asociado con el adenocarcinoma que con € lin-
foma (10).

En lo que no existe ninguna controversia'y continla estando
establecido es que las complicaciones severas del linfoma géstri-
co primario, fundamentalmente hemorragia (Figs. 1y 2) y perfo-
racion, bien en el curso evolutivo natural de la enfermedad, o du-
rante e tratamiento —bien sea quimioterapico, radioterdpico o
mixto—, son indicacién quirdrgica urgente en los que e grado de
reseccion gastrica, esencialmente gastrectomia total, con o sin
linfadenectomia en relacion alos hallazgos operatorios, debe ser
indicado por € buen buenjuicio del cirujano.

Fig. 1.- Pieza de reseccion. Linfoma gastrico tipo MALT ulcerado. He-
morragia digestiva alta severa.
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Fig. 2. Estudio histopatoldgico. H&E. Grado de malignidad intermedio.
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El sindrome de Cornelia de Lange (SCL) es un conjunto de
anomalias cuyas bases genéticas y bioguimicas son desconoci-
das. El diagnostico se realiza por las caracteristicas faciales pe-
culiares asociadas a un hipocrecimiento de inicio intrauterino,
retraso mental grave con autismo y alteraciones en los miem-
bros superiores (1,2). Las anomalias gastrointestinales no son
infrecuentes (3), sin embargo en la revision bibliogréfica reali-
zada solo hemos encontrado 5 publicaciones con 6 casos de
vélvulo cecal en el contexto del SCL (4-8).

Presentamos el caso de un varén de 18 afios de edad afecto de
sindrome de Cornelia de Lange, que ingresa en nuestro Hospitd,
remitido desde otro centro con diagnostico radiol 6gico de vélvulo
sigmoide para devolvulacion endoscopica. La familia refiere vo-
mitos alimenticios/ biliares con ausencia de emision de gasy he-
ces de 3 dias de evolucion. En los antecedentes destaca una crip-
torquidia izquierda e hipoplasia teticular derecha, redizaba
tratamiento con hormonadel crecimiento y testosterona.

En lainspeccion se comprueba deterioro del estado general, re-
traso psicomotor grave y del crecimiento con nula colaboracion,
fascies tipica con hirsutismo, sinofridia, cabello y orgjas de im-
plantacion bgja, nares antevertidas (Fig. 1), manosy pies peque-
fios, clinodactilia, implantacion proximal de pulgares. Explora
cién abdominal con distension y timpanismo, signos deirritacion
peritoneal, dolor ala pal pacidn mas acentuado en flanco derecho,
auscultacion con ausencia de peristaltismo. Analitica: 17.300 leu-
cocitog/l con 87% neutrofilia, Hgb 12,4 g/dl, 36% Htc, resto de
pardmetros bioguimicos normales destacando sdlo una actividad
de protrombinadel 60% y un fibrinogeno de 4,3 g/l.

Fig. 1.- Aspecto facial tipico en el sindrome de Cornelia de Lange.
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Se intentd realizar colonoscopia o consiguiendo progresar
més alé de 15 cm (compresion extrinseca de colon ascendente
sobre recto-sigma), mucosa normal. Nueva radiologia (Fig. 2)
con dilatacion preperforativa de colon derecho (>10 cm), por o
gue se decide laparotomia urgente. Encontramos exudado libre
en cavidad, gran dilatacion del colon derecho que se encuentra
libre, muy mévil con ausencia de fijacion al retroperitoneo late-
ral derecho junto a un pediculo vascular mesentérico estrecho y
corto, ciego hipoplésico y microapéndice cecal, perforacion cu-
bierta por intestino delgado en angulo hepatico del colon, sin
evidencia de malrotacion. Ante los hallazgos se realiza hemico-
lectomia derecha e ileotransversostomia latero-lateral anisope-
ristaltica mecanica. El postoperatorio es satisfactorio sin com-
plicaciones, es ata hospitaaria a los 9 dias de la intervencion
con trénsito normal y tolerancia oral adecuada.

El sindrome de Corneliade Lange fue referenciado por prime-
ra vez en la literatura médica en 1933, previamente habia sido
descrito por Brachmannn en 1916 proponiéndose la denomina
cion de sindrome de Brachamann-de Lange. La preval encia mini-
ma estimada en nuestro medio es de 0,97 por 100.000 nacidos vi-
vos, estando justificada esta baja frecuencia por un diagnostico de
s0lo las formas més severas y floridas de laenfermedad (1).

Las manifestaciones clinicas de este cuadro polimalformativo
son variadas y préacticamente pueden verse afectados todos los 6r-
ganos y aparatos del organismo. Esencialmente existe un retraso

Fig. 2.- Radiologia abdominal simple en decubito con dilatacién pre-
perforativa de colon ascendente (>10 cm) y orientado hacia la linea
media, sin imagen tipica de volvulo cecal.
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del crecimiento de comienzo intrauterino, déficit mental grave con
autismo y ateraciones dd comportamiento, malformaciones en
miembros superiores y rasgos faciales caracteristicos (1-9). A ni-
vel gastrointestinal 1a anomalia més frecuentemente observada es
el reflujo gastroesofagico con esofagitis en un 26-48%, precisando
un ato porcentgje de los casos correccion quirdrgica mediante
fundoplicatura. Otras alteraciones digestivasincluyen hernia hiatal
y diafragmética, estenosis pil érica, obstruccion duodend secunda-
ria a pancreas anular, malrotacion intestinal en un 2,3%, duplica-
cion cdlicay ausenciadefijacion del colon (3-8,9).

Laetiologia del sindrome es desconocida, la mayoria de los
casos son esporadicos, sin embargo, han sido descritos casos
familiares y en gemelos, con cosanguinidad entre los padres,
con anomalias cromosdmicas (brazo largo del cromosoma 3) y
tras exposicion ateratégenos (1).

En larevision bibliogréfica realizada slo hemos encontrado 6
casos publicados de volvul o cecal asociado aSCL, requiriendo to-
dosdllosintervencion quirdrgicaurgente (4-8). LIlamalaatencion,
al igua que en nuestro caso, € deterioro importante del estado ge-
neral delos pacientes propiciado por laexistenciadeisguemiay/o
necrosis en las zonas intestinalesinvolucradas, requiriendo lama
yoria de los casos resecciones del segmento afectado. Para noso-
tros, la severidad de los sintomas y € deterioro clinico viene de-
terminado por € retraso en € diagnéstico, debido a retraso
mental con incapacidad para la comunicacion verbal (autismo),
defecto de interpretacion de los sintomas'y signos por parte de los
familiares y del médico que atiende al enfermo y por Ultimo,
afectacion vascular mesentéricatemprana en volvulos axiles.

El vélvulo de ciego, en la poblacion genera, representa un 20-
40% de todos los que afectan a colon (10). En & 90% de los val-
vulos cecales existe unatorsion axil del mesenterio, produciéndo-
Se una obstruccidn en asa cerrada con ateracion precoz de la
vascularizacion que conduce a gangrenay perforacion s € trata
miento se demora. En € 10% restante, a igua que en nuestro
caso, se produce un trastorno denominado “bascula cecad”, con-
sistente en € plegamiento del colon ascendente de manera que €
ciego se mueve adelante y arriba provocando una obstruccién en
el sitio del pliegue transversal, debido a que no existe torsion axil
del mesenterio la estrangulacion es méstardia (10,11).

En cuanto a los factores predisponentes para padecer vélvu-
lo cecal en estos pacientes se encuentrade una parte laatainci-
dencia de malrotacion intestinal (2,3%), movilidad excesiva del
ciego y colon ascendente provocada por una ausencia de fija-
cién a retroperitoneo lateral y pediculo vascular mesentérico
estrecho y corto (2-8,9).

Radiol 6gicamente se pudo comprobar |a ausencia de imagenes
tipicas de vAlvulo de colon como son la del grano de café o del
pico de pgaro, se comprobé unagran dilatacion preperforativa del
colon derecho que se encontraba orientado hacialalineamediaab-
domina (Fig. 2) con niveles en bipedestacion y sin dilatacion de
intestino delgado d exigtir unavavulaileocecal competente.

En nuestro caso tras la laparotomia efectuada se opt6 por
practicar unareseccion de la zonaintestinal afectada (hemico-
lectomia derecha), al comprobar una dilatacion colica impor-
tante (>10 cm) con signos de isguemia transmural por disten-
sion y una perforacion cubierta por intestino delgado en
angulo hepético del colon. Desde el punto de vista estructural
[lamaba la atencion la existencia de un ciego hipoplasico y un
microapéndice cecal de 1 cm de longitud, reflejo del retraso
de crecimiento generalizado propio de estos enfermos. El pro-
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ceder quirdrgico en los otros casos publicados fue similar al
nuestro, en unos se realizé reseccidn de la zona inviable con
reconstruccion digestiva en el mismo acto quirdrgico (ileo-
transversostomia) o diferida en casos graves (ileostomia ter-
minal) (4,6,8), y en otros se procedié a devolvulacién con fi-
jacion del colon al retroperitoneo derecho (5,7).

Lamortalidad por problemas gastrointestinales en el SCL no
es despreciable. En una revision de 310 enfermos, 14 fallecie-
ron por diferentes causas, tres casos por aspiracion masiva de
alimento a pulmén intimamente relacionado con €l reflujo gas-
troesofégico presente en estos enfermos y dos casos por vOlvu-
lointestina (2).

En conclusién, € volvulo cecal secundario a ausencia de fi-
jacion del colon derecho y/o malrotacion, es més frecuente en
estos enfermos de lo que cabria esperar. A menudo, |os sinto-
mas son vagos e imprecisos, dificiles de comunicar por parte
del paciente y de interpretar por el médico. Es importante que
el médico que atiende a este tipo de enfermos y sus familiares,
conozcan que existe una posibilidad no despreciable de padecer
vélvulo cecal en pacientes con SCL, ya que |la deteccion precoz
conduce a un tratamiento que puede impedir consecuencias te-
rribles, propiciando actitudes conservadoras como la devolvu-
lacion y fijacion del colon ascendente.

A. Cozar |bafiez, M. Medina Cuadros, M. del Olmo Escribano,
J. M. Moreno Montesinosy G. Martinez Gallego

Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo. Complejo
Hospitalario. Jaén

Bibliografia

1. Martinez Frias ML, Bermejo E, Felix V, Jiménez N, Gomez-Ullate J,
Lopez JA, et a. Sindrome de Brachmann de Lange en nuestro medio:
Caracteristicas clinicas y epidemiolédgicas. An Esp Pediatr 1998; 48:
293-8.

2. Jackson L, Kline AD, Barr MA, Koch S. De Lange syndrome: aclini-
ca review of 310 individuals. Am JMed Genet 1993; 47 (7): 940-6.

3. Lachman R, Funamura J, Szalay G. Gastrointestinal abnormalitiesin
the Cornelia de Lange syndrome. Mt Sinai JMed 1981, 48: 236-40.

4. Husain K, Fitzgerald P, Lau G. Ceca volvulus in the Cornelia de
Lange syndrome. J Pediatr Surg 1994; 29 (9): 1245-7.

5. Masumoto K, Izaki T, ArimaT. Cornelia de Lange syndrome associa-
ted with cecal volvulus: report of a case. Acta Paediatr 2001; 90 (6);
701-3.

6. Holthusen J, Rottingen JA. Cecal volvulus as a complication in Cor-
neliade Lange syndrome. A case report and literature review. Tidsskr
Nor Laegeforen 1998; 118 (10): 1559-60.

7. Frischman WJ, Couper RT, Freeman JK. Cecal volvulus following
gastroduodenoscopy in Cornelia de Lange syndrome. J Pediatr Gas-
troenterol Nutr 1996; 22 (2): 205-7.

8. Hart ZH, Jawlow RI, Gomez MR. The de Lange syndrome. Am J Dis
Child 1965; 109: 325-32.

9. Bull MJ, Fitzgerdd JF, Heifetz SA, Brel TJ. Gastrointestinal abnorma-
lities: a significant cause of feeding difficulties and failure to thrive in
Brachmann de Lange syndrome. Am JMed Genet 1993; 47: 1029-34.

10. Imbembo AL, Zucker KA. Vdlvulo de colon. En: Sabiston DC. Trata-
do de patologia quirtrgica. XV Edicién. México: Mc Graw Hill Inte-
ramericana. 1999. p. 1087-91.

11. Theodore R, Schorck MA. Intestino grueso.Vélvulo. En: Way LW.
Diagnésticoy tratamiento quirdrgicos. V11 Edicién. México: Editorial
el Manual Moderno 1995. p. 812-4.

Rev Esp ENFERM DiG 2004; 96(1): 83-86



