
La necesidad del uso de insulina para el control de esta hi-
perglucemia de rebote, como ocurrió en nuestro caso, ya
ha sido descrita previamente 4. En cuanto al mecanismo de
esta hiperglucemia de rebote, es posible que consista en un
efecto de supresión del resto de las células beta normofun-
cionantes del páncreas, o bien consecuencia del edema
pancreático que puede producirse tras el acto quirúrgico, lo
que explicaría el carácter 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 2, lo cual se produciría en aquellos casos de hiper-
glucemia mantenida más allá de tres semanas, como ha si-
do nuestro caso. Si bien en el pasado se ha propuesto la
normalización intraoperatoria y en el postoperatorio inme-
diato de la glucemia como marcador de resección comple-
ta, nosotros no compartimos esta opinión al igual que otros
autores 5 e insistimos en la importancia del seguimiento clí-
nico de todos los pacientes que presenten hiperglucemia
tras cirugía de insulinoma, al menos durante tres semanas,
para confirmar si ésta es transitoria o permanente, proce-
diendo en este caso al diagnóstico de intolerancia hidrocar-
bonada o diabetes mellitus. 
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Hemorragia subdural recurrente  
como forma de  presentación de l s índrome
de  Ehlers-Danlos  de  tipo  IV

Sr. Director:
El síndrome de Ehlers-Danlos (EDS) de tipo IV aparece des-
crito por primera vez en 1967 por Andras Barabas, quien
lo definió como el tipo «vascular» del síndrome. Posee la
mayor morbimortalidad de los diferentes tipos, donde la
fragilidad vascular con ruptura espontánea, aneurismas y/ o
disección arterial son sus aspectos más peculiares. Las
complicaciones suelen aparecer después de la pubertad, si-
tuando la esperanza de vida en torno a los 35 años. 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 difícil diagnóstico al manifestarse de una forma
inusual como es la hemorragia subdural bilateral espontá-
nea y recurrente.

Se trata de un varón de 15 años 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

hace cuatro días y vómitos de repetición sin náuseas en las
últimas 24 horas. La exploración clínica presentó una dis-
creta rigidez de nuca. La analítica sanguínea era normal.
Una primera punción lumbar (PL) detecta la presencia de
un líquido cefalorraquídeo (LCR) de color claro, a baja pre-
sión 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 presión baja (4 cc de agua) y un LCR he-
mático; en la segunda se mantiene la hiperproteinorraquia
además de un sobrenadante xantocrómico, siendo traslada-
do al Servicio de Neurología. La exploración en dicho Ser-
vicio presentó 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 exploración normal, así como
la analítica sanguínea y el estudio radiológico. Diez días
más tarde reaparece la sintomatología inicial de cefalea, ri-
gidez de nuca y vómitos, sin fiebre. En el estudio con reso-
nancia magnética nuclear (RMN) aparece una colección re-
troclival y ocupación de los espacios subdurales de ambos
hemisferios cerebrales, trasladando al paciente al Servicio
de Neurología, donde se realiza un trépano bifrontal que da
salida a un líquido a tensión de carácter hemorrágico 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,
además de crisis focales de hemisferio derecho, reintervi-
niendo al paciente de recidiva de hematoma subdural bilate-
ral espontáneo. Su buena evolución permite ser dado de al-
ta 20 días más tarde.

Durante su hospitalización se realizó una biopsia de dura-
madre con resultado inflamatorio inespecífico; otra cutá-
nea, presentando zonas de fragmentación de las fibras elás-
ticas, y posteriormente de la arteria temporal superficial,
destacando una reducción del calibre arterial, presencia ma-
yoritaria de colágeno de tipo I y escasez del de tipo III.
Afortunadamente  p odemos describir un  caso  de  EDS
tipo IV de un paciente que superó la complicación vascular,
ya que la bibliografía consultada aporta fundamentalmente
datos y diagnósticos de confirmación a través del análisis
post m ortem .
El EDS tipo IV se caracteriza por afectación de grandes y
medianas arterias. Otras presentaciones menos característi-
cas aparecen reflejadas en la revisión de Freeman et al 1 y
de Witz et al 2, donde se presenta la recopilación de los ca-
sos clínicos con complicaciones vasculares por EDS tipo IV
en los últimos 25 años. La prevalencia de afectación prima-
ria en el sistema nervioso central (SNC) es baja, del orden
del 10%, relacionada con la presencia de aneurisma intra-
craneal 3.
El colágeno extracelular es un elemento fundamental en la
elasticidad de los órganos y sistemas. En la pared arterial
normal el colágeno predominante es el de tipo III. La sos-
pecha de EDS a partir de la biopsia cutánea nos condujo a
su estudio inmunohistoquímico en la arteria temporal su-
perficial, mostrando un déficit parcial del colágeno III y un
aumento en la proporción del colágeno I, confirmando el
diagnóstico 4-7. Dado de alta el paciente establecimos una
pauta preventiva debido a la elevada mortalidad del proceso
basada en los siguientes aspectos 8-10:
1) Estudiar el sistema vascular en su integridad para detec-
tar la presencia o no de aneurismas.
2) Explicar al paciente (y así hacer constar en su historia
clínica) que no debe someterse a prácticas diagnósticas
cruentas, ni angiografías, ni a intervenciones quirúrgicas,
aplicando para ello los métodos más conservadores, la
RMN, la ecografía o el Doppler.
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3) Si se requiere una intervención quirúrgica reparadora
por rotura vascular la técnica de elección será la ligadura
simple. Las reconstrucciones y la cirugía convencional de-
ben ser utilizadas en muy contadas ocasiones.
4) Ante cualquier situación de cefalea, dolor abdominal o
pélvico deberá ser examinado rápidamente y poner en
marcha las medidas preventivas a nivel vascular, gastroin-
testinal o ginecológico (en la mujer) para evitar un desenla-
ce fatal.
5) Un seguimiento regular y una política muy cuidadosa y
ejecutada por personal experto es la garantía para que este
tipo de pacientes consigan una mejora en su cantidad y ca-
lidad de vida.
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Pancreatitis  aguda litiás ica en pacientes
tratados  con análogos  de  la somatostatina

Sr. Director:
Presentamos dos casos de pacientes en tratamiento con
análogos de somatostatina que desarrollaron durante el
mismo sendos cuadros de pancreatitis aguda litiásica. Nin-
guno de ellos presentaba previamente al inicio del trata-
miento datos de litiasis biliar ni factores de riesgo conocidos
para el desarrollo de las mismas. Aunque la asociación de
pancreatitis aguda y tratamiento con análogos de somatos-
tatina ya ha sido descrita, solamente hemos encontrado
tres referencias en la bibliografía consultada y sólo una de
ellas de etiología litiásica (Medline, 1989-1998. Índice mé-
dico español).

En el primer caso se trata de una mujer de 53 años diagnos-
ticada de carcinoma medular tiroideo esporádico con metás-
tasis hepáticas y ganglionares. Presentaba valores normales
de transaminasas, amilasa, colesterol, triglicéridos, bilirrubi-
na, calcio, proteínas y fosfatasa alcalina. Se le realizó eco-
grafía abdominal en la que no se objetivaron litiasis biliares.
Debido a la aparición de diarrea asociada a tumor se inicia
tratamiento con octreótide a dosis de 100 µg/ 8 horas. Se-
mestralmente se efectuaron controles bioquímicos y de

imagen con escáner sin objetivarse cambios respecto a los
previos. Tras 16 meses de tratamiento la paciente presenta
dolor abdominal y vómitos con los siguientes datos bioquí-
micos: amilasa, 3 .492 U/ l (normal: 1-220 U/ l); bilirrubina,
1 ,7  mg/ dl (0 ,3 -1 ,2  mg/ dl); GOT, 253  U/ L (4 -40  U/ l);
GPT, 340 U/ l (4-40 U/ l); LDH, 634 U/ l (230-460 U/ l), y
fostasa alcalina, 788 U/ l (70-280 U/ l). Se realizó ecografía
abdominal, objetivándose colelitiasis, vías biliares dilatadas y
páncreas aumentado de tamaño, desflecado y con líquido
peripancreático que fue confirmado con tomografía axial
computarizada (TAC) abdominal. La paciente ingresó con
el juicio clínico de pancreatitis aguda litiásica y recibió trata-
miento convencional con dieta absoluta y sueroterapia por
vía intravenosa. El octreótide fue suspendido y se realizó
colecistectomía. Presentó una evolución favorable, pero re-
apareció la diarrea, por lo cual en la actualidad se reiniciará
nuevamente tratamiento con análogos de la somatostatina
asociado a ácido ursodeoxicólico.

En el segundo caso presentamos un varón de 54 años diag-
nosticado de acromegalia por adenoma hipofisario interveni-
do en dos ocasiones por vía transesfenoidal y posteriormente
radiado. Ante la persistencia de niveles elevados de GH se
inició tratamiento con octreótide a dosis de 100 µg/ 8 horas
por vía subcutánea. Al inicio del tratamiento presentaba va-
lores normales de bilirrubina, calcio, proteínas, triglicéridos,
colesterol, transaminasas y amilasa, sin evidenciarse datos
de litiasis. Tras un año de tratamiento se realizó una ecogra-
fía abdominal de control, detectándose colelitiasis y vesícula
escleroatrófica. Dada la mejoría de la clínica de la hiperse-
creción de GH y las escasas alternativas terapéuticas se pro-
siguió con el octreótide, reduciendo la dosis a 50 µg/ 8 horas.
A los cinco meses se repitió control bioquímico y ecográfi-
co, no evidenciándose cambios respecto al previo. Sesenta
días después el paciente presenta dolor abdominal intenso
asociado a vómitos biliosos, destacando en la analítica amila-
sa, 1.233 U/ l; bilirrubina, 5,5 mg/ dl; GOT, 262 U/ l, y GPT,
165  U/ l. Se realizó ecografía abdominal, objetivándose
abundante barro biliar, microlitiasis y vía dilatada levemen-
te. Ingresó con el diagnóstico de pancreatitis aguda litiásica.
El paciente recibió tratamiento convencional con hidrata-
ción intravenosa y dieta absoluta, siendo suspendido el tra-
tamiento con octeótride. El seguimiento posterior del pa-
ciente no ha sido posible por cambio de domicilio a otra
ciudad.

Entre los efectos secundarios descritos de los análogos de la
somatostatina figuran dolor abdominal, diarrea, esteato-
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Fig. 1 . Tom ograf ía com putarizada abdom in al.  Destaca el 
aum ento de tam año del páncreas desflecado, con áreas necró-
ticas y líquido peripancreático.


