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Angioedema hereditario: causa rara de dolor abdominal

Hereditary angioedema: a rare cause of abdominal pain

El edema angioneurótico hereditario o angioedema heredita-

rio es una enfermedad autosómica dominante caracterizada

por el déficit de C1 inhibidor. Produce ataques repetidos de

edema profundo en piel, mucosas, vı́as aéreas superiores y

aparato digestivo. Dichos ataques pueden estar precedidos por

un traumatismo o infección, aunque estos no son siempre

evidentes. La presencia de concentraciones disminuidas de C4

(a veces indetectables) durante los cuadros clı́nicos sintomá-

ticos sugiere el diagnóstico1. Se han descrito también formas

adquiridas de déficit de C1 inhibidor que van unidas a un

déficit del mismo. Se pueden observar en: 1) algunos enfermos

con procesos linfoproliferativos, debido a la presencia de

anticuerpos antiideotipo que activan los primeros compo-

nentes del complemento consumiendo el C1; 2) enfermos sin

linfoma pero que presentan anticuerpos IgG dirigidos contra el

C1; 3) enfermos con lupus eritematoso sistémico. Las

localizaciones más frecuentes del edema son las extremida-

des, la facies, los genitales, la laringe y el tracto gastrointesti-

nal. El edema, con excepción de la localización intestinal, que

puede simular un abdomen agudo, es indoloro. El edema

ları́ngeo puede ser causa de muerte. Los desencadenantes de

la crisis suelen ser traumatismos menores, las infecciones, la

cirugı́a, los fármacos (anticonceptivos orales, IECA), el estrés

emocional y la menstruación. El tratamiento preventivo

consiste en la administración de andrógenos atenuados

(danazol, estonozol) que aumentan la sı́ntesis de C1-inhibidor.

Debido a que su uso prolongado causa peliosis hepática y

adenomas, se recomienda su utilización en la prevención de

edemas tras traumatismos quirú rgicos o en casos graves de

edema ları́ngeo o intestinal2,3.

Presentamos el caso de una mujer de 43 años, apendicec-

tomizada, que toma de manera habitual anticonceptivos

orales; que acude a Urgencias con dolor abdominal de 3 dı́as

de evolución y vómitos. Refiere un episodio similar hace varios

años autolimitado. A la exploración fı́sica la paciente se

encuentra apirética, con un abdomen blando, doloroso de

manera difusa y sin signos de peritonismo. En las pruebas

complementarias, no muestra ninguna alteración de los

parámetros de bioquı́mica, hematologı́a ni coagulación. Sin

embargo durante la exploración ecográfica abdominal se

descubre abundante lı́quido perihepático, en ambos flancos

y región pélvica.

Ante los hallazgos y la persistencia de la clı́nica a

pesar de una correcta analgesia se decide realizar laparos-

copia diagnóstica; en la cual no se encuentra ninguna

alteración a excepción de abundante lı́quido ascı́tico del que se

toman muestras para cultivo, citologı́a, y bioquı́mica (siendo

todas ellas negativas). El postoperatorio cursó favorablemente

decidiéndose el alta hospitalaria a los 2 dı́as cuando se

encontraba asintomática y sin presencia de ascitis en las

pruebas complementarias previas que se realizaron.

A los cuatro meses, sufre un nuevo episodio de dolor

abdominal, precedido hacı́a dos semanas de edema facial. Se

decidió realizar una amplia gama de pruebas destinadas a la

bú squeda de indicios que permitieran un diagnóstico dife-

rencial de las enfermedades sistémicas que pueden causar el

cuadro (PCR, electroforesis, marcadores tumorales, porfirias

en orina, estudio hormonal, estudio de autoinmunidad e

inmunohistoquı́mica y estudio del complemento). Gracias a

este ú ltimo se obtuvieron unos valores de C4: 7 mg/dl (10-40),

C1-inhibidor: 0,62 g/dl (0,21-0,39), properdina 30,4 (20-40) y C3:

151 mg/dl (90-180), que confirmaron el diagnóstico de edema

angioneurótico hereditario.

Tras estos hallazgos se decidió utilizar como tratamiento,

inhibidor de la C1 estearasa (BerinertW) para solucionar el

cuadro agudo, cediendo la sintomatologı́a rápidamente

minutos después de su administración. Para prevención del

cuadro clı́nico se prescribió el uso de estonozol.

A pesar de tratarse de una entidad muy poco frecuente,

es importante tener en cuenta este diagnóstico frente a

pacientes con dolor abdominal, en el que no se encuentra

ninguna anomalı́a en la exploración ni en las pruebas

complementarias, y la sintomatologı́a no cede a pesar de la

administración de la medicación habitual1,4. Se trata de una
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entidad que en ocasiones puede inducir a laparotomı́as

innecesarias, o que incluso puede requerir traqueotomı́as por

edema ları́ngeo si no se tiene un mı́nimo ı́ndice de sospecha. En

aquellos pacientes con diagnóstico establecido de angioedema

hereditario, deberemos ser cautelosos ante cuadros de dolor

abdominal, con mı́nimos cambios analı́ticos, para no provocar

los mismos errores; siendo necesaria una vigilancia estrecha

durante su evolución con tratamientos conservadores. El

diagnóstico de esta enfermedad suele ser tardı́o, por lo cual

es importante estudiar a toda la familia e informar del origen

genético y su transmisión.

Debido a los mú ltiples y comunes desencadenantes es

importante tener presentes todas las medidas profilácticas. La

expresión clı́nica de esta enfermedad puede cambiar con la

edad. En pacientes de avanzada edad se puede producir

coagulación intravascular diseminada o fracaso multiorgá-

nico, de ahı́ la necesidad de un seguimiento a corto y largo

plazo de los pacientes.
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?
Cuál es la técnica quirúrgica de elección en un paciente

obeso con hernia hiatal paraesofágica?

What is the surgical technique of choice in the obese patient
with paraesophageal hiatal hernia?

La prevalencia de obesidad y de reflujo gastroesofágico (RGE)

está aumentando en el mundo occidental. Los pacientes

obesos tienen 1-2 veces más riesgo de presentar RGE1,2 y el

problema surge cuando hay que elegir qué tipo de procedi-

miento quirú rgico es el más adecuado para esta población. La

funduplicatura tipo Nissen es la técnica de elección para tratar

a los pacientes con hernia de hiato por deslizamiento y RGE,

sin embargo tiene una tasa de fracasos superior al 20% cuando

se realiza en pacientes obesos3. La hernia de hiato tipo III o

paraesofágica mixta suele aparecer en pacientes con hernia de

hiato de larga evolución en los que se ha dilatado significa-

tivamente el orificio entre ambos pilares diafragmáticos

permitiendo el paso del estómago con o sin otras vı́sceras

abdominales. Este tipo de hernias pueden asociar otras

complicaciones a parte del RGE (esofagitis, esófago de Barret)

como son volvulaciones gástricas con obstrucción intestinal y

necrosis gástrica. El tratamiento quirú rgico ideal de los

pacientes obesos con RGE no está bien definido4,5 y actual-

mente existe controversia también en la elección del procedi-

miento más efectivo para tratar un paciente obeso con hernia

paraesofágica6–8.

A continuación presentamos el caso de un varón de 43

años que referı́a pirosis retroesternal desde hacı́a 10 años y

presentaba epigastralgia post-prandial en los ú ltimos meses,

siendo diagnosticado de hernia paraesofágica con volvula-

ción gástrica. Entre los antecedentes personales destacaba

infección por VHB y obesidad de larga evolución sin respuesta

al tratamiento indicado por el Servicio de Endocrinologı́a.

Durante la exploración fı́sica se evidenció un ı́ndice de masa

corporal de 40 kg/m2 (peso:141 kg/talla: 186 cm). El tránsito

baritado puso de manifiesto una hernia paraesofágica de gran

tamaño (fig. 1), que fue confirmada en la gastroscopia, ası́

como una esofagitis grado B. La manometrı́a esofágica

registró hipotonı́a en el esfı́nter esofágico inferior (EEI). El

paciente realizó dieta prequirú rgica hipocalórica y fue

intervenido por laparoscopia con un peso de 125 kg (IMC:

36 kg/m2). Se practicó la reducción del estómago a la cavidad

abdominal, cierre de los pilares y refuerzo con prótesis

bilaminar. Luego se realizó un bypass gástrico en Y de Roux

con asa alimentaria de 150 cm y un asa biliopancreática de

100 cm. La evolución postoperatoria cursó sin incidencias

siendo dado de alta el individuo al 5.8 dı́a después de la
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