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Resumen

Introduccion: El sindrome de Ehlers-Danlos es un grupo de trastornos hereditarios del tejido conectivo
caracterizados por la hipermovilidad articular, lapiel hiperelasticay lafragilidad en |os tejidos debidos a
mutaciones en genes que afectan ala estructura del colédgeno y otras proteinas del tejido conectivo. Es una
enfermedad rara con numerosos subtiposy con variabilidad clinica significativa. Las alteraciones digestivas
son comunes, abarcando desde trastornos funcional es hasta alteraciones estructurales como hernias,
prolapsos o perforaciones. La coexistencia de este sindrome y la enfermedad de Crohn es infrecuente siendo
laliteratura sobre la misma muy limitada.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon de 19 afios con diagnostico de sindrome de Ehlers-Danlos
hipermdvil ademas de enfermedad de Crohn ileal extensa con patrén fistulizante, habiendo presentado
problemas funcional es digestivos desde lainfancia, con cuadro reciente de absceso en psoas. El paciente
consulta en Urgencias por cuadro de dolor abdominal difuso y estrefiimiento de varios dias de evolucién,
presentando a la exploracion distension y defensa generalizada a la pal pacidn abdominal. Se solicitd
tomografia computarizada (fig.) observandose neumoperitoneo supramesocolico, asi como un trayecto
fistuloso en el borde antimesentérico de sigma proximal, que comunicaba con una coleccion en epiplén de 6
x 3 cm. Tras acceso mediante laparotomia media se observéd un importante plastron inflamatorio pélvico que
englobaba epiplén mayor, asi como asas ilealesy colon sigmoide. Traslaliberacion del mismo y drengje de
la coleccidn purulenta englobada, se observd, como anico hallazgo patol 6gico, durante larealizacion dela
colonoscopia intraoperatoria, una perforacion milimétrica en sigma proximal. No se observaron estigmas de
enfermedad inflamatoria, encontrdndose €l resto del marco colicoy €l paquete intestinal libres de
enfermedad, con buen aspecto y con €l resto de la mucosa col6nica integra en la colonoscopia. Se realizo
sigmoidectomia con colostomia en fosailiacaizquierda. La evolucion posoperatoria fue favorable, siendo
dado de alta ala semanade laintervencion. Laanatomia patol égica evidencid una ausencia completa, de
forma parcheada, de la muscularis mucosae sin observarse signos sugestivos de enfermedad de inflamatoria.
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Discusion: La coexistencia de ambas patol ogias es una condicién poco frecuente, pero que plantea desafios
diagndsticos y terapéuticos significativos. En el caso que nos ocupa se planteo inicialmente la sospecha de
una perforacion secundaria ala Enfermedad de Crohn. Sin embargo, durante la exploracion, no se
encontraron signos de inflamacion activa, 1o que sugirio que la perforacion podria estar més relacionada con
lafragilidad del tejido conectivo propiadel sindrome de Ehlers-Danlos. Esto fue también respaldado por el
particular informe de Anatomia Patoldgica. El tratamiento quirdrgico en pacientes con Ehlers-Danl os plantea
desafios adicionales debido alafragilidad tisular y la dificultad en la cicatrizacién. En este caso, se decidio
realizar una sigmoidectomia con exteriorizacion de colostomia, una estrategia adecuada para evitar
complicaciones posoperatorias y permitir una recuperacion progresiva antes de considerar la reconstruccion
del transito intestinal. Este caso resalta laimportancia de considerar €l Ehlers-Danlos dentro del diagnostico
diferencial en pacientes con perforaciones espontaneas, especialmente en ausencia de isquemia o inflamacion
significativas.
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