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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3) Si se requiere una intervencién quirdrgica reparadora
por rotura vascular la técnica de elecciéon serd la ligadura
simple. Las reconstrucciones y la cirugifa convencional de-
ben ser utilizadas en muy contadas ocasiones.

4) Ante cualquier situacion de cefalea, dolor abdominal o
pélvico deberd ser examinado rdpidamente y poner en
marcha las medidas preventivas a nivel vascular, gastroin-
testinal o ginecoldgico (en la mujer) para evitar un desenla-
ce fatal

5) Un seguimiento regular y una politica muy cuidadosa y
ejecutada por personal experto es la garantia para que este
tipo de pacientes consigan una mejora en su cantidad y ca-
lidad de vida.
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Pancreatitis aguda litidsica en pacientes
tratados con analogos de la somatostatina

Sr. Director:

Presentamos dos casos de pacientes en tratamiento con
andlogos de somatostatina que desarrollaron durante el
mismo sendos cuadros de pancreatitis aguda litidsica. 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 asociacién de
pancreatitis aguda y tratamiento con andlogos de somatos-
tatina ya ha sido descrita, solamente hemos encontrado
tres referencias en la bibliografia consultada y sdlo una de
ellas de etiologfa litidsica (Medline, 1989-1998. Indice mé-
dico espaiiol).

En el primer caso se trata de una mujer de 53 afios diagnos-
ticada de carcinoma medular tiroideo esporddico con metds-
tasis hepaticas y ganglionares. Presentaba valores normales
de transaminasas, amilasa, colesterol, triglicéridos, bilirrubi-
na, calcio, proteinas y fosfatasa alcalina. Se le realiz6 eco-
graffa abdominal en la que no se objetivaron litiasis biliares.
Debido a la aparicion de diarrea asociada a tumor se inicia
tratamiento con octredtide a dosis de 100 pg/ 8 horas. Se-
mestralmente se efectuaron controles bioquimicos y de
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imagen con escdner sin objetivarse cambios respecto a los
previos. Tras 16 meses de tratamiento la paciente presenta
dolor abdominal y vémitos con los siguientes datos bioqui-
micos: amilasa, 3.492 U/ (normal: 1-220 U/ 1); bilirrubina,
1,7 mg/dl (0,3-1,2 mg/dl); GOT, 253 U/L 4-40 U/1)
GPT, 340 U/1@-40 U/1), LDH, 634 U/1230-460 U/1), y
fostasa alcalina, 788 U/1(70-280 U/ ). Se realizé ecografia
abdominal, objetivindose colelitiasis, vias biliares dilatadas y
pancreas aumentado de tamaifio, desflecado y con liquido
peripancredtico que fue confirmado con tomografia axial
computarizada (TAC) abdominal. La paciente ingresé con
el juicio clinico de pancreatitis aguda litidsica y recibi6 trata-
miento convencional con dieta absoluta y sueroterapia por
via intravenosa. El octredtide fue suspendido y se realizd
colecistectomia. Presenté una evolucion favorable, pero re-
aparecio la diarrea, por lo cual en la actualidad se reiniciara
nuevamente tratamiento con andlogos de la somatostatina
asociado a dcido ursodeoxicélico.

En el segundo caso presentamos un varén de 54 afios diag-
nosticado de acromegalia por adenoma hipofisario interveni-
do en dos ocasiones por via transesfenoidal y posteriormente
radiado. Ante la persistencia de niveles elevados de GH se
inici6 tratamiento con octredtide a dosis de 100 pg/ 8 horas
por via subcutdnea. Al inicio del tratamiento presentaba va-
lores normales de bilirrubina, calcio, proteinas, triglicéridos,
colesterol, transaminasas y amilasa, sin evidenciarse datos
de litiasis. Tras un afio de tratamiento se realiz6 una ecogra-
fla abdominal de control, detectindose colelitiasis y vesicula
escleroatréfica. Dada la mejoria de la clinica de la hiperse-
crecién de GH y las escasas alternativas terapéuticas se pro-
sigui6 con el octredtide, reduciendo la dosis a 50 pg/ 8 horas.
A los cinco meses se repitié control bioquimico y ecografi-
co, no evidencidndose cambios respecto al previo. Sesenta
dias después el paciente presenta dolor abdominal intenso
asociado a vomitos biliosos, destacando en la analitica amila-
sa, 1.233 U/; bilirrubina, 5,5 mg/ dl; GOT, 262 U/, y GPT,
165 U/1 Se realizé6 ecograffa abdominal, objetivindose
abundante barro biliar, microlitiasis y via dilatada levemen-
te. Ingresé con el diagndstico de pancreatitis aguda litidsica.
El paciente recibié tratamiento convencional con hidrata-
cién intravenosa y dieta absoluta, siendo suspendido el tra-
tamiento con octedtride. El seguimiento posterior del pa-
ciente no ha sido posible por cambio de domicilio a otra
ciudad.

Entre los efectos secundarios descritos de los analogos de la
somatostatina figuran dolor abdominal, diarrea, esteato-

Fig. 1.
aumento de tamanio del pdncreas desflecado, con dreas necro-
ticas y liqguido peripancredtico.

Tomografia computarizada abdominal. Destaca el



