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Rotura de aneurisma aortico
toracoabdominal en un paciente
con sindrome de Alport receptor

de un trasplante renal

0. T A. Lyons, E. R. C. St. John, J. P. Morales, Y. C. Chan y P. R. Taylor, Londres,

Reino Unido

El sindrome de Alport es una enfermedad genética poco frecuente de la sintesis de colageno
tipo IV de la membrana basal, que, caracteristicamente, se presenta con nefropatia, sordera y
anomalias oculares. Hasta lo que saben los autores del presente informe, el caso descrito en
éste es el primero publicado en todo el mundo de rotura de un aneurisma aértico toracoabdo-
minal en un paciente joven con sindrome de Alport y receptor de un trasplante renal. Se abor-
dan las hipotesis sobre la asociacidon entre la conectivopatia en el sindrome de Alport y los

aneurismas aodrticos.

Las conectivopatias hereditarias tales como el sin-
drome de Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos,
pseudoxantoma eldstico y osteogénesis imperfecta,
se han asociado con arteriopatia periférica y des-
arrollo de aneurismas!. Bl sindrome de Alport es
una enfermedad genética de la sintesis de coldgeno
de tipo IV (membrana basal) manifestado clinica-
mente por una nefropatia progresiva, asociada con
una pérdida auditiva sensorioneural que afec-
ta de preferencia a frecuencias de entre 4.000 y
8.000 Hz, acalasia y anomalias oculares con catara-
tas posteriores, luxacion del cristalino, distrofia
corneal, nistagmo y miopia. Este sindrome se debe
a mutaciones del gen del coldgeno, con una trans-
mision semidominante, ligada al sexo en el 85%.
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CASO CLINICO

Describimos el caso de un hombre asiatico, de
36 afios de edad, que se presentd en el servico
de urgencias con dolor constante, intenso, bilateral
en la fosa lumbar, que lo despertaba y se asociaba a
nauseas y sudacion. A los 19 afios de edad se le
diagnostic6 un sindrome de Alport y a los 21 afios
recibié un trasplante renal de caddver en el eje ilia-
co derecho, antes de lo cual habia sido sometido a
hemodialisis durante 5 afios. También experimen-
taba sordera y habia requerido cirugia por catarata
bilateral. Su medicacién habitual incluia: ciclospo-
rina, atenolol, prednisolona y amlodipino. Entre
los factores de riesgo de enfermedad cardiovascular
destacaba la presencia de tabaquismo (5-10 cigarri-
llos al dia) e hipertension arterial. No tenia antece-
dentes de sifilis, traumatismos, tuberculosis o septi-
cemia ni antecedentes familiares de conectivopatia;
su padre presentaba una coronariopatia. En el mo-
mento del ingreso la exploracion revelé una masa
pulsatil, dolorosa, de 8 cm de didametro, en el abdo-
men asociada con una ligera distensién abdominal.
En las investigaciones iniciales se identificé una
proteinuria de 3+ y una concentracién de creatini-
na plasmatica de 188 mmol/l; el paciente se encon-
traba estable desde un punto de vista cardiovascu-
lar y afebril. Se consideré un diagnoéstico de litiasis
renal. La ecografia abdominal y la tomografia com-
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Fig. 1. A. Tomografia computarizada (TC) que revela un
aneurisma adrtico toracoabdominal tipo IV que afecta a
la arteria mesentérica superior. B. TC axial que pone de
manifiesto la rotura contenida de un aneurisma adrtico
toracoabdominal tipo IV de 10 cm de diametro.

putarizada revelaron la rotura contenida de un
aneurisma aortico toracoabdominal tipo IV, de
10 cm de diametro, que afectaba a la arteria me-
sentérica superior y al eje celiaco (fig. 1). Antes de
la reparacion del aneurisma, se implanté un injerto de
derivacién axilobifemoral para el riego del rifién tras-
plantado y ambas piernas. En el postoperatorio, el pa-
ciente requiri6 3 dias de hemofiltracion antes de que
los niveles de creatinina empezaran a normalizarse.
En el octavo dia postoperatorio se produjo la oclusion
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del injerto axilobifemoral. Fue reingresado 3 semanas
después del alta con un absceso en la anastomosis axi-
lar y el injerto se extrajo sin incidentes.

DISCUSION

La asociacion entre el sindrome de Alport y una
vasculopatia es previsible, pero es sorprendente que
se hayan publicado tan pocos casos, dado que mu-
chas conectivopatias hereditarias, en particular del
colageno tipo III y IV, se han implicado en la pato-
genia de los aneurismas?. Una busqueda actual de
los estudios publicados en todo el mundo ha identi-
ficado un caso clinico de un aneurisma intracraneal
en un paciente joven con sindrome de Alport>.

Es bien conocido que los aneurismas adrticos ab-
dominales (AAA) se asocian a edad avanzada, sexo
masculino, tabaquismo, aterosclerosis, hipertension
arterial y predisposicion genética*. Ademas, ee ha de-
mostrado que la didlisis cronica da lugar a una acele-
racion de la aterosclerosis y se ha asociado con una
mayor incidencia de muerte stibita provocada por la
diseccion de aneurismas adrticos®. Tanto la hiperten-
sion arterial como la aterosclerosis grave se han im-
plicado en este proceso y en general, se considera
que los AAA son la manifestacion final de la ateros-
clerosis severa®®. Siguen sin conocerse los mecanis-
mos celulares que causan la degeneracion aneuris-
matica especifica de la aterosclerosis. La ciclosporina
A, un inmunosupresor inhibidor de la calcinurina, se
ha asociado con hipertension arterial, hiperlipemia,
disfuncion endotelial y aterosclerosis acelerada. Los
mediadores de la disfunciéon vascular asociada a la ci-
closporina A incluyen la actividad simpatica excesiva,
déficit relativo de 6xido nitrico, factor de crecimiento
transformante beta 1, endotelina 1, especies reactivas
del oxigeno y del nitrégeno y eicosanoides vasocons-
trictores’. El tratamiento con este fadrmaco inmuno-
supresor se ha identificado como posible factor etio-
l6gico en la disecciéon espontdnea de la arteria coro-
naria®. Debido a la edad relativamente joven de este
paciente, proponemos una posible asociaciéon entre
el sindrome de Alport y el desarrollo de un AAA.

Hasta lo que los autores conocen, el paciente des-
crito en el presente informe es el primer caso publi-
cado en todo el mundo sobre una asociacion entre el
sindrome de Alport y un aneurisma adrtico toraco-
abdominal. A pesar de que no podemos demostrar
que el aneurisma se desarrollé6 como consecuencia
del defecto en la sintesis de coldgeno tipo IV, los
aneurismas aorticos pueden ser mds frecuentes en
pacientes con este sindrome que en la poblacién sa-
na. Un defecto en el gen del coldgeno tipo IV podria
constituir una etiologia probable En pacientes con el
sindrome que presentan lumbalgia aguda, en parti-



Vol. 21, N.° 6, 2007

cular cuando se dispone de pruebas poco firmes de
una litiasis renal, es preciso considerar el diagndstico
de rotura de aneurisma aoértico. El caso descrito en el
presente informe también destaca la técnica quirtir-
gica de usar una derivacion axilobifemoral antes de
clampar la aorta. Los beneficios de esta técnica in-
cluyen una disminucién de la isquemia de las extre-
midades y del rifién trasplantado, la disminucién de
sobrecarga precarga cardiaca, y su contribucién en
reducir los cambios de la presion arterial asociados al
clampaje de la aorta.
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