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mientras se mantenia el tratamiento con presion negativa.
Tanto la paciente como la familia mostraron su aceptacion
y excelente tolerancia a la terapia. El sistema se cambid
cada 2 dias en condiciones asépticas y bajo sedacion super-
ficial, procediéndose a cierre del defecto a los 7 dias de
tratamiento. La paciente evolucioné favorablemente y no
se observo recurrencia de la infeccion a los 3 meses tras el
alta hospitalaria.

La incidencia de mediastinitis postoperatoria varia
ampliamente segln las diferentes series publicadas; oscila
entre el 1y el 10% en adultos y el 0,1 y el 5% en nifos'.
Esta asociada con un aumento de la morbimortalidad, espe-
cialmente en el postoperatorio de neonatos y lactantes
pequenos. En estos pacientes, la terapia habitual pre-
senta diversas limitaciones. Las curas y los desbridamientos
quirtrgicos muchas veces requieren sedacion profunda y
conllevan un retraso en la movilizacion del paciente, con
una indudable repercusion fisica pero también psicologica
en el paciente y su familia. Por otro lado, la utilizacion
de injertos de tejido vascularizado en ninos conlleva un
riesgo potencial de desarrollo de anomalias musculoesquelé-
ticas en una caja toracica en crecimiento. El cierre primario
con desbridamiento profundo de tejidos blandos, cartilago y
hueso presenta unos buenos resultados, si bien puede reque-
rir reintervenciones para estabilizacion esternal'. Ademas,
la adecuada conservacion del hueso y del area de acceso qui-
rdrgico es esencial en un paciente que seguramente requiera
nuevas cirugias.

La terapia VAC es un tratamiento relativamente nove-
doso en el manejo de la infeccion de herida quirdrgica, cuya
base consiste en la aplicacion de presion negativa local. De
esta forma, ofrece varias ventajas teoricas sobre las terapias
convencionales: permite un sistema de drenaje continuo del
exudado de la herida, estimula la produccion de tejido de
granulacion y favorece la estabilizacion esternal?. La movi-
lizacion precoz en pacientes que reciben terapia de vacio es
con frecuencia imposible con los sistemas clasicos. En nues-
tro caso, hemos utilizado un nuevo sistema de terapia de
vacio portatil (Renasys Go®, Smith & Nephew). Aunque ha
sido disenado para pacientes adultos, posee algunas carac-
teristicas que lo hacen especialmente atractivo para nifos
en los que la movilizacion precoz constituye un objetivo
fundamental. Pesa 1,1kg y porta una bateria con 20h de
autonomia y un reservorio de 300 cc. En nuestra paciente,
fue muy bien tolerado y permitié la realizacion de pequenos
paseos a lo largo de la unidad mientras se mantenia la

presion negativa. En nuestra opinion, y en la de la propia
familia, este aspecto mejoro la tolerancia y la aceptacion
del tratamiento y del ingreso hospitalario.
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Angioedema hereditario refractario a
tratamiento

Hereditary angioedema refractory to
treatment

Sr. Editor:
El angioedema hereditario (AEH) es una enfermedad here-

ditaria infrecuente, caracterizada por edemas recurrentes
de la piel, las mucosas y los 6rganos internos, que pue-

den resultar letales. La enfermedad, de origen genético,
tiene caracter autosomico dominante, cuya patogenia se
debe a una deficiencia de una proteina sanguinea llamada
C1-inhibidor'. Presentamos el caso de una paciente con
angioedema hereditario que requirié ingreso hospitalario y
administracion intravenosa de C-1 inhibidor. Se trata de una
paciente de 13 anos que desde el nacimiento sufre episo-
dios cada 15 dias o 1 mes de edema facial de tres dias de
duracion que habia sido tratada con corticoides sistémicos
sin respuesta satisfactoria. Durante las crisis, se asociaba
edema de manos, pies, muslos, hemicostados, labio y, meji-
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Figura 1 Se observa intenso edema de labio inferior y ter-
cio inferior de la cara, que se resolvio en 2 hs tras infusion
intravenosa de C1-inhibidor.

llas, y en una ocasion afectacion de Uvula. Fue estudiada
por nuestro servicio a los 5 afos de edad y se le indico trata-
miento con una ampolla oral de acido tranexamico cada 8 h.
Se decidié administrar ampollas por la dificil ingestion de
los comprimidos debido a la edad de la paciente. El cuadro
empeoro a partir de los 12 afos con el inicio de la menstrua-
cion, con brotes de mayor intensidad y duracion. A pesar
de la mejoria con el acido tranexamico presentd una cri-
sis de mayor intensidad con afectacion labial (fig. 1) que
requirié ingreso hospitalario y administracion por via intra-
venosa de 1.000 U de C1-inhibidor. La evolucién posterior
fue satisfactoria, con resolucion completa del cuadroen 2 h.
Actualmente esta en tratamiento domiciliario con un com-
primido oral de 500 mg de acido tranexamico cada 8h y se
encuentra con buen control de su patologia.

El angioedema hereditario afecta a 1 de 10.000 a 50.000
individuos, si bien la cifra de casos desconocidos probable-
mente es muy superior. En Europa se estima que hay, en
el afho 2009, unas 75.000 personas afectadas, de las cuales
solo un 45% estaria correctamente diagnosticado. General-
mente, el edema evoluciona a lo largo de un periodo que
oscila entre 12 y 36 h y al cabo de un intervalo de 2 a 5 dias
empieza a remitir. La frecuencia y la intensidad de los bro-
tes son impredecibles, asi como su localizacion. El grado de
afectacion suele variar a lo largo de distintos periodos vita-
les. La mayoria de los enfermos presentan una media de un
episodio al mes; no obstante, también hay casos en los que
se producen semanalmente o tan sélo 2 veces al afio?3. En el

caso de nuestra paciente, los brotes se repetian cada 15-30
dias y el empeoramiento del cuadro fue notable a partir de
los 12 aios con el inicio de la menstruacion ya que los estro-
genos son un factor desencadenante del episodio agudo. Con
respecto al tratamiento, los pacientes que presentan episo-
dios por lo menos una vez al mes o0 que presentan un mayor
riesgo de tener edemas en la laringe necesitan una profila-
xis a largo plazo. Para ello se suelen emplear androgenos
atenuados, como el danazol o estanozolol, que debido a
su accion anabolizante y estimulante de la sintesis proteica
aumentan la produccion del INH C1 en el higado*. El empleo
de andrégenos es especialmente problematico en nifos y
esta contraindicado durante el embarazo. El tratamiento de
eleccion en estos casos son los antifibrinoliticos, como el
acido tranexamico o el acido aminocaproico. En situaciones
de crisis aguda como en nuestro caso, el objetivo es detener
lo mas rapidamente posible el avance del edema, lo cual
puede salvar la vida del paciente en el caso de afectacion de
las vias respiratorias superiores. El farmaco de eleccion en
este caso es un concentrado 500-1.500 U de C1-INH plasma-
tico purificado administrado por via endovenosa’. En nuestra
paciente la mejoria fue evidente a los 30 min y se obtuvo la
resolucion del cuadro en 2h. Con este caso queremos inci-
dir en la importancia de tener preparados de C-1-inhibidor
en los hospitales, ya que no todos disponen de este prepa-
rado, para actuar de forma rapida en situaciones de crisis
de angioedema.
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