CARTAS AL EDITOR

aquellos pacientes en los que la ecogratia no es concluyente o
requiere confirmacion diagnéstica, indicamos una TC al igual
que otros autores’.

Desde 1996 hasta la actualidad se han diagnosticado 10 casos
de torsion/infarto del epiplén mayor, de los cuales en 4 casos no
se efectud ningln estudio de imagen y el diagnostico fue qui-
rargico. En los dltimos 6 casos se practico ecografia detectando-
se la lesion con confirmacion quirtrgica en 1 caso y por TC en
5 casos.

La ecografia revel6 la presencia de una lesion ovalada, mo-
deradamente hiperecoica, no compresible, adherida al perito-
neo. En la TC se aprecié una lesién grasa bien delimitada con
imdgenes lineales y/o redondeadas de hiperatenuacién en su in-
terior (figs. 1A y 1B). No se detect6 ninguna anomalia apendi-
cular ni intestinal. La localizacién de dichas lesiones se produjo
en el cuadrante inferior derecho en 5 casos y en epigastrio en
1 caso.

Nuestros hallazgos ecograficos y de TC fueron idénticos a los
comunicados por Puylaert3. Hemos constatado, al igual que di-
cho autor, que se trata de un proceso que se autolimita de forma
espontanea, observandose mediante controles ecogrificos seria-
dos que las lesiones disminufan de tamano y ecogenicidad has-
ta desaparecer (en un tiempo medio de 4-6 meses), hallazgo
que se confirmé mediante TC.

Los sintomas clinicos remitieron en 48 h con analgesia y no
fue necesario el ingreso de los pacientes.

Ninguno de nuestros pacientes a los que se indico tratamien-
to conservador ha presentado complicaciones a corto ni largo
plazo.

En conclusion:

1. La ecografia es la técnica de imagen inicial que debe reali-
zarse ante un cuadro de dolor abdominal agudo en el nifo.

2. El aspecto caracteristico, tanto por ecografia como por TC,
de esta entidad permite el diagndstico por técnicas de imagen.

3. La torsion y el infarto de epiplon son indistinguibles ra-
diologicamente. Esto no tiene relevancia clinica ya que ambas
entidades presentan una evolucion y pronéstico idénticos.

4. Aconsejamos tratamiento conservador ya que se trata de
una entidad que involuciona espontineamente.
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Figura 1. A) Ecografia que muestra lesion ovalada adbe-
rida al peritoneo. B) Imagen de TC en la que se
aprecia lesion grasa bien delimitada.
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Angioedema hereditario

(An Esp Pediatr 2001; 55: 381-383)

Sr. Editor:

El angioedema hereditario es una enfermedad rara de trans-
mision autosémica dominante caracterizada por una deficiencia
del inhibidor de la esterasa C1 (C1-INHD!. El C1-INH controla la
actividad enzimitica del primer componente del complemento y
también es un inhibidor del sistema de las cininas y de otras
proteasas involucradas en el sistema de coagulacion y fibrindli-
sis®3. Clinicamente, los sintomas comienzan en la infancia, con
episodios consistentes en prurito leve, engrosamiento cutineo o
exantema tipo eritema marginado, caracteristicamente sin urtica-
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TABLA 1. Estudio familiar del complemento

Paciente = Madre Hermana de r:;:::rsxcia
CH50 (U/mD)* <4 <4 27,2 >19,2
Clq (mg/dD* 5 6 7 12,2-20,8
C2 (mg/dD* 2 1 3 0,4-2,4
C3 (mg/dD* 112 101 103 81-167
C4 (mg/dD** 10 6 28 11-41
CI1-INH*** 7.8 6,2 30,9 29,6-36
Activacion
funcién C1**** Deficiente Deficiente Normal

*Inmunodifusion radial (The Binding Site).
**Nefelometria (Beckman Array 360).
**Nefelometria (Behring BN 100).
***Inmunoandlisis enzimatico (Quidel).

TABLA 2. Parametros de laboratorio

Enfermedad C1-INH C4 C1
Angioedema hereditario 4 4 N
Probable angioedema hereditario 4 N
Angioedema hereditario tipo II N 4 N
Angioedema adquirido 4 4 4
Angioedema idiopatico N/T N/ T N

Adaptada de Czarnetzif.

ria, no doloroso y no pruriginoso con duracién de 2 a 3 dias.
Puede afectar el tejido subcutineo, 6rganos abdominales o vias
respiratorias superiores, siendo la obstruccion de las vias respi-
ratorias la principal causa de muerte!#5,

Se presenta un caso de angioedema hereditario, diagnostica-
do a los 9 anos de edad y se discute su orientacion.

Se trataba de una nina de 9 afios que fue enviada a la consul-
ta de inmunoalergologia por angioedema. Referia dos episodios
anteriores a los 7 y 8 anos, respectivamente, de angioedema la-
bial y palpebral bilateral, sin factores desencadenantes conoci-
dos, de 4 dias de duracién que se resolvieron sin medicacion. La
paciente no presentaba otros antecedentes personales de inte-
rés. Entre los antecedentes familiares destacaban episodios de
angioedema en su madre desde los 15 anos desencadenados
por presion. En la exploracion fisica realizada no se encontrd
ninguna alteracion.

Se realizaron las siguientes exploraciones complementarias:
hemograma, funcion hepdtica, proteinograma y funcién tiroidea,
que fueron normales. Estudio inmunolégico: inmunoglobulinas
séricas (nefelometria, Beckman Array 360), inmunoglobulinas G,
9,72 g/1; A, 0,75 g/1; M, 0,76 g/1, y E, 111 U/ml. El estudio de
anticuerpos antinucleares (ds ADN; histonas, U;-RNP, Sm, RNP,
SSA, SSB, Scl70, CENP, Jo-1, PM-ScD) resulté negativo (inmuno-
andlisis enzimdtico, Varelisa, Pharmacia & Upjohn). El estudio de
inmunocomplejos circulantes (C3d, C19) fue positivo (inmuno-
analisis enzimatico, Alphadia Diagnostic Products). Factor reu-
matoide: < 20 U/ml (nefelometria, Beckman Array 360), prick test
para alergenos inhalantes: positivos para dcaros y gramineas. La
IgE especifica para Dermatophagoides pteronissinus y farinae,
clase 2; para gramineas, clase 0 (inmunoandlisis enzimatico,
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Pharmacia & Upjohn, UNICAP 100). Los resultados del estudio
familiar del complemento se muestran en la tabla 1.

Basandose en los sintomas y la historia familiar asociada a
los resultados séricos del complemento se establecio el diagnés-
tico de angioedema hereditario.

Los aspectos mds importantes que deben considerarse en el
diagnostico son la historia de episodios recurrentes de edema de
orofaringe y/o cutineo, dolor abdominal y la presencia de his-
toria familiar positiva que presentaba esta paciente. Ante una
sospecha clinica deben determinarse las concentraciones séricas
de C1-INH y C4 que son las mas sensibles en el rastreo. En el
angioedema hereditario se verifica una disminucién de CH50,
C4 y C2 con Clq y C3 normal, aunque haya casos descritos en
que el Clq se encuentra disminuido®.

Ante un paciente con angioedema hereditario debe realizarse
el diagnostico diferencial con la forma no hereditaria (tabla 2),
como causas alérgicas mediadas por la IgE como alergia ali-
mentaria, firmacos e inhalantes; factores fisicos; enfermedades
mediadas por inmunocomplejos o linfoproliferativas o idiopati-
ca. En nuestro caso existia una sensibilizacion a dcaros y grami-
neas y dado que presentaba Clq disminuido fue excluida tam-
bién enfermedad autoinmune.

La expresion clinica de la enfermedad es variable y la grave-
dad no se correlaciona con los valores de C1-INH. La decisién
de tratar depende de la intensidad y la frecuencia de los episo-
dios. Ademas de evitar los factores precipitantes, el tratamiento
puede variar conforme se trate de un ataque agudo o de profi-
laxis. En el nino, la profilaxis debe ser instituida con antifibrino-
liticos (4cido epsiloaminocaproico o acido tranexamico), en la
dosis mds baja posible, pues pueden llevar a miopatia grave. Los
andrégenos no se recomiendan por sus efectos secundarios’.

Hasta el momento la nifia ha evolucionado de manera favo-
rable y no ha presentado nuevos episodios de angioedema sin
seguir tratamiento profilactico. A estos pacientes se les aconseja
utilizar un brazalete donde conste el diagnéstico para evitar po-
sibles situaciones de morbilidad iatrogénica. Esta entidad debe
tenerse presente al establecer el diagnéstico diferencial de todos
los nifios con angioedema, pues permite una orientacion ade-
cuada asi como evitar morbilidad considerable, inherente a la
propia enfermedad o iatrogénica.
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Tricobezoar: un problema
psicologico
(An Esp Pediatr 2001; 55: 383-384)

Sr. Editor:

La tricotilomania o impulso incontrolado de arrancarse el
propio cabello es una conocida alteracion psicoldgica que pue-
de llevar a la aparicién de bezoar gastrico. El término “bezoar”
deriva de la palabra arabe badzebr o de la persa panzber, que
significan ambas antidoto!. El primer caso fue publicado por
Baudaman en 1779 y la primera intervencién fue descrita en
1883 por Schonbern?. El bezoar es una masa compacta que
puede tener fibras, pelos, trozos de piel, semillas, hojas, raices
o tallos de plantas, aunque los mis frecuentes estin constitui-
dos por pelos y restos de frutas o vegetales. Puede afectar sélo
al estomago o extenderse a lo largo del intestino (sindrome de
Rapunzel)3. Suelen causar obstrucciones intestinales y en oca-
siones perforaciones del mismo. Estos pacientes suelen presen-
tar una alteracién psicoldgica que determina la tricofagia®. Otros
sindromes o enfermedades que se manifiestan con alteraciones
de la personalidad, como la colitis ulcerosa®, asocian también
esta enfermedad con mayor frecuencia que en la poblacién
normal.

Se comunica el caso de una nina 11 anos, diagnosticada a los
10 anos de colitis ulcerosa, en tratamiento con corticoides y sa-
lazopirina. Al llegar a nuestro centro presentaba un cuadro de
anorexia y vomitos ocasionales en los ultimos meses, que se
habfan hecho continuos en los 3 dias previos al ingreso. En la
exploracion se apreciaba una masa abdominal epigastrica, do-
lorosa, de consistencia dura y mévil. Se realizaron TDS y tomo-
grafia computarizada (TC) abdominal que mostraron un defecto
de replecion gastrico (fig. 1). Una endoscopia digestiva alta re-
vel6 un tricobezoar que ocupaba practicamente toda la cavidad
gastrica, formando un molde de ésta, que era imposible extraer
por esta via. Tras valorar el estado psicologico de la paciente se
constato su tendencia a la ingesta de pelos del cuero cabelludo.
La larga melena de la nina habia hecho que los defectos pasaran
desapercibidos. La extraccion del tricobezoar se realizé a través
de una amplia gastrostomia anterior (fig. 2). La evolucion pos-
terior fue satisfactoria y paso a control por parte del servicio de
psicopediatria.

Figura 1. TDS que muestra defectos de replecion gdstrica.

Figura 2. Extraccion del tricobezoar mediante gastrosto-
mia anterior.

Si bien no es muy frecuente, el tricobezoar es una de las po-
sibles causas de obstruccién intestinal en los nifios. Los sintomas
son mas manifiestos cuando éste se extiende a lo largo del in-
testino y en este caso recibe el nombre de sindrome de Rapun-
zel®. El paciente caracteristico es una mujer joven adolescente
(90% son mujeres y el 80% tienen menos de 30 afios)?, con ano-
rexia, pérdida de peso, dolor abdominal de repeticion e historia
de tricotilomania que suele constatarse tras establecer el diag-
nostico. Suelen ser pacientes con trastornos psicolégicos o per-
sonalidad limite’; es evidente que en procesos como la colitis
ulcerosa en los que se asocia a su vez una personalidad patolé-
gica® pueda presentarse este cuadro de bezoar gastrico por tri-
cofagia.
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