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extensién y su localizacién>*, y también permite detectar
colecciones peripancreaticas o gas portal. El contraste in-
travenoso no es necesario para visualizar el gas, pero es til
para evaluar la necrosis pancreatica’. Es importante destacar
que aproximadamente un 20% de las necrosis pancreaticas
infectadas muestran pequefias ampollas de gas peripancrea-
tico y su presencia aislada no es especifica de infeccién, ya
que puede deberse a fistulas entéricas, infarto pancreatico,
reflujo duodenal tras esfinterotomia o manipulaciones in-
strumentales endoscépicas™*®8. Una gran cantidad de gas si
es indicativa de PE®. La presencia de gas retroperitoneal en los
pacientes con pancreatitis aguda grave es muy infrecuente
(2,7%)?. La ecografia en la PE tiene una utilidad limitada. El gas
se observa como focos multiples irregulares ecogénicos con
sombra sucia acustica posterior®.

La excepcionalidad de este caso consiste en que, afiadido a
la PE, ya infrecuente, se asocié NP y RNP sin perforacion
visceral®’. S6lo 3 casos se han descrito previamente y la
infeccién siempre fue por C. perfringens®’. La existencia de
perforaciones viscerales durante una pancreatitis aguda es
una situacién conocida; por ello, si en estos pacientes se
detecta NP, se debe realizar una intervencién quirdrgica
urgente para solucionar la perforacién®*’. Nosotros decidimos,
ante los hallazgos de la tomografia y la pésima evolucién
clinica, asumir que el NP y el RNP se debian a una perforacién.
Pero en la laparotomia se comprobd exhaustivamente la
ausencia de perforacién visceral, especialmente del colon,
que frecuentemente se afecta en las pancreatitis agudas
graves®, y NP y RNP se debfan a la difusién del gas
pancredtico via peritoneal y retroperitoneal. Si bien para
ciertos autores la presencia de NP y RNP en una PE no habria
cambiado la decisién de laparotomia, ya que recomiendan
efectuar siempre cirugia®’, existen casos aislados de manejo
conservador de la PE mediante drenaje percutdneo® La
mortalidad de la PE es muy alta®®, especialmente en los
casos con NP y NRP sin perforacién®”’.
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Rotura espontanea de arteria femoral en paciente afecto
de Ehlers-Danlos tipo IV o Sacks-Barbara

Spontaneous rupture of common femoral artery in a patient with

Ehlers-Danlos syndrome type IV

El sindrome de Ehlers-Danlos es el nombre por el que se
conoce un grupo heterogéneo de enfermedades hereditarias

del tejido conectivo, caracterizadas por hiperlaxitud articular,
hiperextensibilidad de la piel y fragilidad de los tejidos. El tipo
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IV o arterial es la forma mads grave. Se caracteriza por sus
complicaciones gastrointestinales, obstétricas y vasculares.
Describimos el caso de un nifio de 12 afios con rotura
espontdnea de arteria femoral comun.

Varén de 12 afios diagnosticado en su pais de origen
(Ecuador) de enfermedad de Ehlers-Danlos desde hacia 7
afios que acudié al servicio de urgencias del hospital por
presentar un hematoma espontdneo en la regién inguinal
izquierda de unas 5h de evolucién, doloroso, progresivo y con
importante afeccién del estado general. No referia antece-
dente traumdtico. El cuadro se inicié bruscamente tras
levantarse, sin esfuerzo, de una silla.

El paciente presentaba facies sindrémica, con hiperelasti-
cidad de las articulaciones y mdultiples cicatrices queloides
por la superficie corporal. Aparecia palido, sudoroso y
taquicardico (120lat/min), con una presién arterial en torno
a 80/60mmHg. La hemoglobina al ingreso era de 9g, con un
hematocrito del 30%. A la exploracién vascular presentaba un
hematoma no pulsatil en la ingle izquierda, que afectaba al
recorrido de los adductores, sin tensién y sin alteracién
dérmica. No se palpaban pulsos distales, si bien el duplex
arterial mostré curvas Doppler trifasicas en arterias tibial
anterior y tibial posterior.

Se solicité tomografia con contraste urgente, en la que se
apreciaba un gran hematoma, difuso, en cara interna de
muslo y un pequefio punto de hemorragia activa en la cara
posterior de la arteria femoral, probablemente a partir de una
rama de la femoral profunda.

Dos horas después del ingreso la hemoglobina descendi6 2
puntos y el paciente presenté deterioro importante de su
estado general, por lo que se decidié intervencién quirdrgica
urgente.

A través de un abordaje inguinal se controlaron los vasos
femorales. La arteria, de aspecto normal, sin embargo era tan
fragil que al manipularla se desgarré. Tras intentar la sutura
arterial directa y con parche venoso, finalmente se consiguié
controlar la hemorragia mediante la colocacién de un injerto
de PTFE (Goretex®) de 6mm con anastomosis terminoter-
minal y posterior compresién manual prolongada de la zona
quirtrgica.

Las primeras 72h tras la intervencién quirdrgica permane-
cié en la UCI intubado y con presiones arteriales sistélicas
mantenidas a propésito en torno a 90-100 mmHg para evitar
nueva hemorragia. La evolucién postoperatoria fue buena,
con disminucién progresiva del edema de la extremidad,
recuperaciéon de los pulsos distales y buena perfusién distal.
El paciente fue dado de alta 10 dias después de la cirugia. La
sutura cutdnea no se retiré hasta 1 mes después de la
intervencién dado el deficitario proceso de cicatrizacién de
estos enfermos. A los 3 meses de la cirugia el paciente
permanece asintomatico, con pulsos distales presentes y
herida con cicatrizacién correcta.

El Ehlers-Danlos tipo IV o enfermedad de Sacks-Barbara, o
tipo vascular, es una enfermedad del tejido conjuntivo que se
hereda de forma autosémica dominante y presenta rasgos
tipicos definidos por facies de tipo acrogeria, dermis fina y
trasparente con visibilidad de las venas del tronco y la
espalda, aparicién de grandes hematomas y hemorragias
ante pequefios traumatismos e hiperlaxitud de articula-
ciones.

La prevalencia del Ehlers Danlos en la poblacién general
estd entre 1/10.000 y 1/25.000; son del tipo IV el 5-10% de estos
casos, con una prevalencia de 1/400.000".

Se trata de una afeccién del metabolismo del procolageno
tipo 111, presente en las paredes del colon, Gtero y de arterias y
venas. Los pacientes afectos de esta variedad de Ehlers-
Danlos tienen una gran predisposicién a la rotura espontanea
de arterias de cualquier localizacién, sobre todo la aorta y las
grandes arterias, asi como perforaciones intestinales y
ginecolégicas®, todo ello es debido a la debilidad que
presentan estos tejidos por la carencia del coldgeno que les
confiere la estabilidad. También son frecuentes las disec-
ciones de arterias vertebrales y carétidas, asi como la
formacién de fistulas carotidocavernosas®.

Se han descrito numerosas complicaciones vasculares tales
como hematomas espontaneos, aneurismas arteriales, falsos
aneurismas, fistulas arteriovenosas, disecciones y roturas de
los vasos. Este tipo de complicaciones requieren hospitaliza-
cién inmediata e ingreso en UCI para control hemodindmico y
transfusién si es preciso®.

El diagnoéstico de esta afeccién se establece a partir de los
signos clinicos, pruebas de imagen no invasivas y tras la
identificacién de la mutacién del gen COL3A1, que proporcio-
na un diagnéstico de certeza.

Las roturas arteriales causan la mayoria de los fallecimien-
tos, pues son frecuentes, imprevisibles y con una reparacién
quirtrgica muy compleja debido a la friablildad de los tejidos.
La rotura de las arterias puede ser espontdnea o producirse
tras un traumatismo leve. La hemorragia por rotura arterial es
més frecuente en varones jévenes®, y puede producirse en
cualquier localizacién anatémica; con mayor frecuencia en
las arterias de la cavidad abdominal, seguidas de las arterias
popliteas.

La arteriografia conlleva un gran riesgo de hemorragia®,
diseccién, formaciéon de seudoaneurismas y fistulas arterio-
venosas, por lo que se ha propuesto la realizacién de técnicas
con ultrasonido o la angiografia por resonancia magnética
como estandar para su diagnéstico™”.

Dada la escasa incidencia de esta patologia y la alta tasa de
mortalidad, no hay en la literatura médica series clinicas que
permitan definir un tratamiento estdndar. Aunque el trata-
miento endovascular de este tipo de lesiones pueda parecer de
eleccién por su menor agresividad tedrica, resulta potencial-
mente fatal, debido al dificil control del punto de cateteriza-
cién®, asi como la posible rotura de la arteria con técnica de
angioplastia con balén o colocacién de stent metélico®.
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Metastasis en tinica vaginal como primera manifestacion

de cancer colorrectal

Vaginal tunic metastasis as a first sign of colorectal cancer

La metastasis de cancer colorrectal en el escroto es extrema-
damente rara. Presentamos un caso de cancer de recto que se
inicié como un hidrocele secundario a una metastasis en
tinica vaginal.

Varén de 70 afios con antecedentes personales de hiperten-
sién arterial y sindrome ansioso-depresivo, y antecedentes
familiares de cancer de recto (madre y hermana). Acude al
servicio de urologia de otro centro en julio de 2006 con un
hidrocele izquierdo de 2 afios de evolucién. Debido a un
empeoramiento clinico en el Ultimo afio, con aumento de
tamafio y dolor escrotal, en junio de 2007 se realiza
tratamiento quirtrgico. En la intervencién se evidencia
liquido serohematico (hematocele) con importante paquiva-
ginalitis y un nédulo vaginal de 58 x 28 mm que se reseca. La
anatomia patoldgica es informada de nddulo vaginal con
metdstasis por adenocarcinoma bien diferenciado de prob-
able origen intestinal. El tumor afecta a tuUnica vaginal
parietal, llega al misculo dartos con bordes de la pieza libres
de infiltracién.

Posteriormente al inicio de la clinica uroldgica, el paciente
comenzd con episodios de rectorragias y alteracién del habito
intestinal. En la colonoscopia se aprecia, a 9cm del margen
anal, una neoformacién vegetante y estenosante que ocupa
toda la circunferencia del recto. La biopsia corresponde a un
adenocarcinoma bien diferenciado. En la ecoendoscopia se
comprueba que afecta a la totalidad de la pared rectal, con
aisladas microadenopatias perilesionales de aspecto neopla-
sico, sin afectacién de la préstata, vesiculas seminales, vejiga,
ni esfinteres anales. Estadio IV (uT3N1M1).

Se considera que el paciente es candidato a radioquimio-
terapia neoadyuvante, y se lo interviene del carcinoma rectal
en enero de 2008; se realiza una reseccién anterior lapar-
oscopica con anastomosis terminoterminal e ileostomia
lateral.

El estudio de la pieza quirdrgica muestra focos residuales
de adenocarcinoma moderadamente diferenciado que infiltra

todas las capas de la pared y alcanza el tejido adiposo
perirrectal. Los margenes de reseccién quirirgica estan libres
de infiltracién. No hay metastasis ganglionares. Estadio IV
(PT3NOM1).

En la ecografia testicular, realizada después de la interven-
cién abdominal, se observa un quiste epididimario derecho
(5 x 2mm), engrosamiento de la pared escrotal y albuginea en
el teste izquierdo que es ligeramente mas hipoecoico que el
derecho.

Al final del tratamiento quirdrgico, el paciente presentaba
un buen estado general, con un tumor primario controlado y
sin otra evidencia de enfermedad diseminada. El servicio de
urologia decidié control ecogrifico testicular del paciente
cada 6 meses. Actualmente el paciente recibe quimioterapia
adyuvante.

El cancer colorrectal es uno de los tumores malignos mas
frecuentes en la poblacién general, con una incidencia
aproximada de 50/100.000 habitantes. Las metdstasis mas
frecuentes afectan a los ganglios linfaticos regionales, higado,
pulmén y hueso™?. La afectacién metastasica en el escroto es
rara, con una mayor presencia en testiculo y epididimo. En la
buisqueda bibiliografica en MEDLINE no hemos encontrado
ningln caso de metéstasis de adenocarcinoma colorrectal en
la tnica vaginal. Sélo hay 2 casos de carcinoma gastrico®*.

Desde el punto de vista uroldgico, las metastasis escrotales
también son raras; los tumores primarios mas frecuentes, en
orden descendente, son: en préstata, pulmén, gastrointesti-
nales, melanoma y en riidén°. Generalmente, se presenta
como masa nodular dolorosa?, y también, en muchos casos,
como tumefaccién testicular e hidrocele®. Aparecen con més
frecuencia en la sexta-séptima década de la vida, a diferencia
de lo que ocurre con los tumores primarios.

Dado que nuestro caso de metdstasis en tinica vaginal es
muy poco frecuente, nos parecié interesante su confirmaciéon
inmunohistoquimica. Los resultados fueron concordantes en
las 3 piezas (biopsia preoperatoria de recto, nédulo vaginal y
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