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tivos (0,8%)°. Sin embargo, en funcién de estos datos epi-
demioldgicos, la nevirapina parece ser el firmaco con ma-
yor riesgo de provocar reacciones mucocutdneas graves
en este grupo de pacientes’. Ante esta elevada incidencia
y gravedad de toxicodermias, algunos autores recomien-
dan iniciar la administracién de nevirapina a dosis de
200 mg/dia durante dos semanas e interrumpirla en caso
de que aparezcan lesiones cutdneas'*’.
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Diabetes mellitus tras reseccion
del insulinoma

Sr. Director:

Presentamos a continuacion el caso de una paciente con
neoplasia endocrina miltiple tipo 1 (NEMI1) portadora de
un insulinoma que desarroll hiperglucemia tras la resec-
cion completa del tumor. En nuestra experiencia anterior
nunca habfamos observado hiperglucemia de rebote tras la
cirugfa del insulinoma. Algunos autores, al igual que noso-
tros, no encontraron este fenémeno cuando mantenian un
estado normoglucémico intraoperatorio '. Otras comunica-
ciones muestran, sin embargo, que la hiperglucemia transi-
toria ocurre hasta en el 100% de los casos tras la cirugia
del insulinoma?, resolviéndose la mayoria en un periodo de
tres semanas tras el acto quirdrgico’. En nuestro caso par-
ticular dicha hiperglucemia se mantuvo mads alld del mes
tras la cirugfa.

Se trata de una mujer de 44 afios que acude a la consulta
con clinica de hipoglucemias sintomaticas y triada de Whip-
ple. Un afio antes fue intervenida de un adenoma de parati-
roides de 2,5 g por hiperparatiroidismo primario con ne-
frolitiasis recidivante. No era diabética conocida ni tenfa
antecedentes de hiperglucemia. Entre los antecedentes fa-
miliares destacan: madre con diabetes mellitus tipo 2 y ne-
frolitiasis de repeticion, padre con diabetes mellitus tipo 1 y
dos hermanas intervenidas de adenoma paratiroideo. En el
estudio practicado aparecen los siguientes datos: glucemia
basal, 67 mg/dl; proteinas totales, 6,1 g/dl; prolactina,
12,57 ng/ml 20°); TSH, 0,89 mUl/ ml; T4L, 1,02 mg/dl;
T3L, 1,35 mg/ml; ACTH, 23 pg/ ml; cortisol basal,
18,49 ng/ dl; cortisol tras 1 mg dexametasona, 1,85 pg/dl;
gastrina, 64 pg/ ml; metanefrinas orina, 270 mmol/ 24 h;
DHEAs <300 ng/ ml; delta-4-androstenediona, 0,52 ng/ ml;
17-hidroxiprogesterona, 0,66 ng/ ml, todos ellos dentro de
la normalidad. FSH, 130,67 mUl ml; LH, 90,86 mUl ml;
estradiol, 42,44 pg/ ml, indicando su estado climatérico.
Ca, 11,39 mg/dl; P, 2,69 mg/dl; PTHi, 574,4 pg/ ml, indi-
cando la recidiva de hiperparatiroidismo. La paciente presenta-
ba una insulina basal 29,4 mcU/ ml; péptido C, 3,4 mg/ ml y
cociente insulina/ gluc., 0,43. Tras prueba de ayuno pre-
senté glucemia sintomadtica de 34 mg/dl con insulina de
40,7 mcU/ ml; cociente VG, 1,19, y péptido, C 3,3 mg/ ml,
indicando la presencia de hiperinsulinismo. Se realiz6 una
resonancia magnética craneal con gadolinio que fue nor-
mal. La gammagraffa paratiroidea con sesta-MIBI mostré
un aumento de captacidon en paratiroides inferior izquierda
y menor grado en ambas superiores. En la tomografia
axial computarizada (TAC) cervicotoracoabdominopélvico
se objetivd una lesion de 3 cm en la cola pancredtica suge-
rente de tumor insular sin evidencia de metdstasis y una le-
ve hiperplasia suprarrenal bilateral. Previamente a la ciru-
gia, con dieta pobre en hidratos de carbono de absorcion
rdpida y fraccionada, la paciente mantuvo glucemias en
ayunas en torno a 47-60 mg/ dl asintomdtica sin necesidad
de control farmacolégico. Se realizé pancreatectomia cau-
dal con esplenectomia, manteniendo glucemias normales
con perfusion de dextrosa al 5% durante la intervencion.
En el post-operatorio y en los dias siguientes la paciente
presentd hiperglucemias que requirieron de insulina para
su control. Dichas cifras de glucemia permanecieron eleva-
das mads alld de las cuatro semanas tras la intervencion,
precisando insulina para un correcto control metabdlico
(fig. 1).
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Fig. 1. Evolucion de la glucemia tras la reseccion del insulinoma.
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La necesidad del uso de insulina para el control de esta hi-
perglucemia de rebote, como ocurrié en nuestro caso, ya
ha sido descrita previamente *. En cuanto al mecanismo de
esta hiperglucemia de rebote, es posible que consista en un
efecto de supresion del resto de las células beta normofun-
cionantes del pancreas, o bien consecuencia del edema
pancredtico que puede producirse tras el acto quirdrgico, lo
que explicarfa el cardcter transitorio y reversible de la hiper-
glucemia. También es posible que existan algunos pacientes
con intolerancia hidrocarbonada previa enmascarada por el
insulinoma y que al final resulten diagnosticados de diabetes
mellitus?, lo cual se produciria en aquellos casos de hiper-
glucemia mantenida mds alld de tres semanas, como ha si-
do nuestro caso. Si bien en el pasado se ha propuesto la
normalizacién intraoperatoria y en el postoperatorio inme-
diato de la glucemia como marcador de reseccién comple-
ta, nosotros no compartimos esta opinién al igual que otros
autores’ e insistimos en la importancia del seguimiento cli-
nico de todos los pacientes que presenten hiperglucemia
tras cirugfa de insulinoma, al menos durante tres semanas,
para confirmar si ésta es transitoria o permanente, proce-
diendo en este caso al diagndstico de intolerancia hidrocar-
bonada o diabetes mellitus.
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Hemorragia subdural recurrente
como forma de presentaciéon del sindrome
de Ehlers-Danlos de tipo IV

Sr. Director:

El sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) de tipo IV aparece des-
crito por primera vez en 1967 por Andras Barabas, quien
lo defini6 como el tipo «wascular» del sindrome. Posee la
mayor morbimortalidad de los diferentes tipos, donde la
fragilidad vascular con ruptura espontdnea, aneurismas y/ o
diseccién arterial son sus aspectos mdas peculiares. Las
complicaciones suelen aparecer después de la pubertad, si-
tuando la esperanza de vida en torno a los 35 afios. Apro-
ximadamente 1 de cada 5.000 nacimientos presenta EDS
de cualquier tipo y 1 de cada 150.000 corresponden al ti-
po IV, seguramente infradiagnosticado al no reconocerse
siempre en el nacimiento.

La experiencia que describimos corresponde a un EDS de
tipo IV de dificil diagndstico al manifestarse de una forma
inusual como es la hemorragia subdural bilateral esponta-
nea y recurrente.

Se trata de un varén de 15 afos de edad que acude a Ur-
gencias por presentar desde hace una semana cefalea fron-
tal y retroocular bilateral, fiebre entre 38° C-39° C desde
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hace cuatro dfas y vomitos de repeticion sin nduseas en las
dltimas 24 horas. La exploracién clinica presenté una dis-
creta rigidez de nuca. La analitica sanguinea era normal
Una primera puncién lumbar (PL) detecta la presencia de
un liquido cefalorraquideo (LCR) de color claro, a baja pre-
sién y con hiperproteinorraquia, siendo ingresado en el
Servicio de Medicina Interna. Se practicaron al paciente
dos PL sucesivas en 48 horas. En la primera se detecta
nuevamente una presion baja 4 cc de agua) y un LCR he-
madtico; en la segunda se mantiene la hiperproteinorraquia
ademas de un sobrenadante xantocromico, siendo traslada-
do al Servicio de Neurologfa. La exploracién en dicho Ser-
vicio presenté una moderada rigidez de la nuca, con FO
normal, pero con dudoso borramiento a nivel nasal de pa-
pila izquierda y una paresia moderada del VI par del lado iz-
quierdo, siendo el resto de la exploracién normal, asi como
la analitica sanguinea y el estudio radiolégico. Diez dias
mds tarde reaparece la sintomatologia inicial de cefalea, ri-
gidez de nuca y vomitos, sin fiebre. En el estudio con reso-
nancia magnética nuclear (RMN) aparece una coleccion re-
troclival y ocupaciéon de los espacios subdurales de ambos
hemisferios cerebrales, trasladando al paciente al Servicio
de Neurologia, donde se realiza un trépano bifrontal que da
salida a un liquido a tensién de cardcter hemorrdgico en he-
misferio derecho. A las 48 horas el paciente presenta pér-
dida de la sensibilidad en el hemicuerpo izquierdo, agrava-
do en las 24 horas siguientes con déficit motor y sensorial,
ademds de crisis focales de hemisferio derecho, reintervi-
niendo al paciente de recidiva de hematoma subdural bilate-
ral espontdneo. Su buena evolucién permite ser dado de al-
ta 20 dias mds tarde.

Durante su hospitalizacién se realiz6 una biopsia de dura-
madre con resultado inflamatorio inespecifico; otra cuta-
nea, presentando zonas de fragmentacién de las fibras elds-
ticas, y posteriormente de la arteria temporal superficial,
destacando una reduccion del calibre arterial, presencia ma-
yoritaria de coldgeno de tipo Iy escasez del de tipo IIL
Afortunadamente podemos describir un caso de EDS
tipo IV de un paciente que superé la complicacién vascular,
ya que la bibliografia consultada aporta fundamentalmente
datos y diagndsticos de confirmacion a través del andlisis
post mortem.

El EDS tipo IV se caracteriza por afectacién de grandes y
medianas arterias. Otras presentaciones menos caracteristi-
cas aparecen reflejadas en la revision de Freeman et al' y
de Witz et al’, donde se presenta la recopilaciéon de los ca-
sos clinicos con complicaciones vasculares por EDS tipo IV
en los dltimos 25 afios. La prevalencia de afectaciéon prima-
ria en el sistema nervioso central (SNC) es baja, del orden
del 10%, relacionada con la presencia de aneurisma intra-
craneal’.

El coldgeno extracelular es un elemento fundamental en la
elasticidad de los 6rganos y sistemas. En la pared arterial
normal el coligeno predominante es el de tipo Il La sos-
pecha de EDS a partir de la biopsia cutdnea nos condujo a
su estudio inmunohistoquimico en la arteria temporal su-
perficial, mostrando un déficit parcial del coldgeno Il y un
aumento en la proporcién del coligeno I confirmando el
diagnéstico *7. Dado de alta el paciente establecimos una
pauta preventiva debido a la elevada mortalidad del proceso
basada en los siguientes aspectos®'’:

1) Estudiar el sistema vascular en su integridad para detec-
tar la presencia o no de aneurismas.

2) Explicar al paciente (y asi hacer constar en su historia
clinica) que no debe someterse a prdcticas diagndsticas
cruentas, ni angiograffas, ni a intervenciones quirdrgicas,
aplicando para ello los métodos mds conservadores, la
RMN, la ecografia o el Doppler.
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