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Volvulo gastrico agudo por asplenia en un paciente
con sindrome de Smith-Lemli-Opitz
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ReEsUMEN: Presentamos un caso de volvulo gastrico agudo en un ni-
fio de 10 afios con sindrome de Smith-Lemli-Opitz. El paciente fuein-
tervenido con caracter urgente hallando un vélvulo organoaxial se-
cundario a una agenesia de bazo en ausencia de otras alteraciones vis-
cerales. Ante el importante compromiso vascular se realizé unarevi-
sion quirdrgica 48 horas mas tarde para valorar la extension de lane-
crosis gastrica, procediéndose alareseccion del fundusy alafijacion
definitivadel estémago.

Serevisan las caracteristicas clinicas, radiol6gicas y terapéuticas de es-
tainfrecuente patologia.

PaLABRAS CLAVE: Vélvulo géstrico; Asplenia; Sindrome de Smith-
Lemli-Opitz.

AcuUTE GASTRIC VOLVULUS SECONDARY TO ASPLENIA IN A CHILD
WITH SMITH-LEMLI-OPITZ SYNDROME

ABSTRACT: An acute gastric volvulusin a 10 years old boy with Smith-
Lemli-Opitz syndrome is reported. He was immediately operated on
and an organoaxial volvulus secondary to spleen agenesia was found.
No other visceral malformation was present. Because of gastric ische-
mia, asecond-look procedure was performed 48 hours |ater in order to
asses necrosis extent. Gastric fundus had to be resected and the sto-
mach was definitively fixed to the abdomina wall.

Clinical, radiological and therapeutic characteristics of this unusual
pathology are reviewed.

Key Worbs: Gastric volvulus; Asplenia; Smith-Lemli-Opitz syn-
drome.

INTRODUCCION

El vélvulo gastrico es un cuadro poco frecuente en ge-
neral y en lapoblacion pediétricaen particular. Entre 1899y
1991 se habian comunicado 77 casos agudos segun larevi-
sion realizada por Miller®; s bien pueden encontrarse d me-
nos 18 referencias posteriores comunicando nuevos casos®
19, En su forma aguda constituye una emergencia quirdrgica
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con unamortalidad estimada en un 21% por complicaciones
derivadas de laisquemia gastrica®.

Presentamos un caso en un paciente afecto de sindrome
de Smith-Lemli-Opitz, caracterizado por laasociacion dere-
traso mental, criptorquidia, ptosis palpebral y ventanas na-
sales antevertidas®), en el que una agenesia de bazo fue €l
origen del cuadro. La asplenia se presenta en un 90% de los
Casos asociada a otras anomalias viscerales, principalmente
cardiopatias complejas, en € llamado sindrome de asplenia
0 de lvemark, determinando la cardiopatia la supervivencia
del sujeto 19), Ocasionalmente se presenta de forma aislada
dando lugar a cuadros infecciosos de repeticion por gérme-
nes capsulados o0 sepsis fulminante. 22), siendo destacable la
ausencia de episodios infecciosos en este paciente.

CASO CLINICO

Paciente varon de 10 afios afecto de sindrome de Smith-
Lemli-Opitz sin control clinico actual, que acude a puertade
Urgencias por cuadro de vomitos de repeticion e diaanterior
que habian cesado en |as Ultimas horas, coincidiendo con €l
desarrollo de una gran distension epigéstricay deterioro del
estado general. A suingreso el paciente fue trasladado ala
Unidad de Cuidados Intensivos por cuadro de shock, ini-
cidndose su reanimacion. Se comprobo laimposibilidad de
pasar una sonda nasogéstrica a cAmara gastricay la presen-
ciade unagran burbujagéstricaen laradiografiasmple (Fig.
1).

Antelos hallazgos clinico-radiol gicos se realiz6 unala-
parotomia exploradora hallando un volvul o géstrico organo-
axial que condicionaba una enorme dilatacion de la cdmara
géstrica con importante compromiso vascular. Se procedio a
ladevolulacion del estémago, comprobéandose laausenciade
bazo en la celda esplénica, lo que permitiala completa mo-
vilidad del estdmago en su gje organoaxial. Tras la devolu-
lacidn se aspiraron 600 cc de materia hemético de lacama-
ragastricay se aplicaron compresas calientes, posponiéndo-
selareseccion de las zonas con viabilidad dudosa en un se-
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Figura 1. Radiografia de abdomen al ingreso en laque se apreciauna
gran burbuja géstrica, caracteristica del vdlvulo agudo.

gundo tiempo. El resto de visceras abdominales no presen-
taban anomalias. A las 48 horas se procedi6 alareseccion del
fundus géstrico mediante suturas autométicas y del epipldn
gastrocolico desvitalizado, fijando el estdmago alapared ab-
dominal. Tras 7 meses de seguimiento no se han presentado
complicaciones derivadas de su cuadro agudo.

El andlisis histol6gico del epiplon resecado demostrd la
presencia de un bazo ectépico de 2 cm de diametro en su
interior.

DISCUSION

El estdmago estafijado en su posicion anatomica por di-
versos ligamentos que le impiden rotar sobre si mismo, sien-
do e omento mayor, € ligamento gastroesplénico y el bazo
las principales estructuras de sujeccion®). Laausencia, € es-
caso desarrollo o lalaxitud de estos elementos, o la existen-
cia de defectos diafragmaticos, permitiran la aparicion del
volvulo géstrico. Se han comunicado casos en pacientes con
hernia paragsofégicay diafragmatica®, y en casos de hete-
rotaxia (sindromes de asplenia o polisplenia) por las malro-
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taciones y defectos de fijacion en las visceras abdomina es
que asocian5.15.16.19), En |os casos idiopéticos solo se en-
cuentra un estdmago excesivamente mévil o sin ligamentos
de sujeccidn(t7.24.25), En nuestro caso laausenciadel bazo fue
€l origen del vélvulo, destacando el hecho de que este pa-
ciente alcanzaralainfanciatardia sin problemas infecciosos
apesar delaprécticaausenciade tejido esplénico, puesto que
lamortalidad de este cuadro supera el 50% en las diferentes
series debido a sepsis por gérmenes capsul ados, habiéndose
descrito también en casos de hipoplasia esplénica? 22,

Segun laformade presentacion el vélvulo puede ser agu-
do o cronico, y segin el gje de giro, organoaxia (entreel hia-
toy el piloro) o mesentericoaxia (entre ambas curvaturas),
habiéndose descrito larotacion en ambos ges'4. Dostercios
de los casos comunicados son del tipo organoaxia @),

Laclinicade volvulo agudo se gjusta ala presentada por
nuestro paciente, con vomitos iniciales que progresan hacia nau-
seas no productivas y aparicion de una gran distension epi-
géstrica que, junto con €l stop de la sonda nasogéstrica, cons-
tituyen latriada de Borchardt@), patognoménica de este cua
dro. Aquellos casos sin una causa anatémica definida suelen
dar lugar avolvulos de tipo cronico, caracterizados por los vé-
mitosy la distension abdominal generalizada, precisando su
diagndstico en ocasiones de un ato indice de sospecha® 2427,

El estudio radiolégico en el cuadro agudo presenta una
imagen caracteristica con una gran burbuja géstrica (Fig.
1), mientras que en €l cronico |os hallazgos pueden ser ines-
pecificos. Se ha descrito la presencia de una distension ab-
dominal generalizada en pacientes con debut precoz, plante-
andose el diagnostico diferencial con la enfermedad de
Hirschsprung. El uso de contraste baritado puede ofrecer
diversos hallazgos como descenso del fundus géstrico, ele-
vacion de la curvatura mayor, cruce de la curvatura mayor
con el estfago, presenciade dos niveles hidroaéreosen € es-
tomago o vaciamiento del piloro en direccidn caudal @9,

El tratamiento del volvulo agudo eslacirugia urgente en
caso de que no sea posible pasar una sonda hasta la cavidad
géstrica. Esta simple maniobra es suficiente en ocasiones pa-
rarevertir el cuadro® 18, puesto que un estbmago lleno de
contenido es més propenso alavolvulacion. Yaen el cam-
po quirurgico, en caso de dilatacion masiva del estomago,
la descompresi6n mediante puncion con aguja puede ser muy
(til, aunque debe cerrarse lazona de puncidn inmediatamente
tras el vaciamiento, ariesgo de extraviar el punto exacto una
vez que e estdmago haya vuelto a su tamafio normal. Trasla
devolvulacion debe realizarse lapexia géstrica paraevitar re-
cidivas. En nuestro caso diferimos la fijacion hasta compro-
bar la extension de la necrosis.

En los casos cronicos se puede optar por una actitud mas
conservadora con tratamiento postural en dectbito prono an-
tes de optar por lafijacion quirdrgica?, que puede redlizar-
se mediante gastrostomia para simultanear fijacion delavis-
ceray alimentacion postoperatoria®), pexia percutaneaasis-
tida con fibroendoscopio® o por via laparoscopical?).
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