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Resumen

Introduccion: El sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) pertenece al grupo de trastornos hereditarios
caracterizado por hiperextensibilidad cutdnea, hiperlaxitud articular y fragilidad del tejido
conectivo. Nuestro objetivo es presentar el caso de un vardn con EDS que sufrié una rotura
esplénica espontanea, situacion muy excepcional en la literatura.

Caso clinico: Se trata de un varén de 37 anos que acude a Urgencias por dolor abdominal y sincope
tras esfuerzo defecatorio. Como antecedentes destaca un sindrome de Ehler Danlos tipo clasico y
una enfermedad tromboembdlica venosa por la que permanecia anticoagulado. A su llegada el
paciente se encuentra hipotenso, con hemoglobina de 9,6 y hematocrito de 27%. Se le realiz6 un
TAC que mostré abundante hemoperitoneo intraabdominal y un posible punto de sangrado a nivel de
la arteria esplénica. Se realizé una angiografia observando salida de contraste a dicho nivel, por lo
que se embolizd. A pesar de ello, el paciente continu6 con deterioro hemodinamico progresivo, por lo
que se decidio intervencion de urgencias. Durante la cirugia se hallé bazo desestructurado que
condicionaba abundante hemoperitoneo junto a sangrado en sabana difuso a multiples niveles y
hematoma retroperitoneal, realizandose esplenectomia. Tras la cirugia el paciente permanecié en
UCI. Posteriormente sufrié un deterioro progresivo del estado general y fallecié a los 3 dias de la
cirugia por fallo hemodindmico. Con una incidencia de 1:5.000 nacidos vivos, el EDS es un trastorno
infrecuente. Se clasifica en 6 subtipos principales, siendo el tipo clasico, el tipo asociado a
hipermovilidad y el tipo vascular los mas comunes. La mayoria de las formas de EDS corresponden a
mutaciones en genes que codifican cadenas de coldgeno o enzimas implicadas en la biosintesis de
estas proteinas. La frecuencia y gravedad de los sintomas digestivos en el EDS depende del tipo,
siendo la forma vascular la que presenta mayores complicaciones gastrointestinales, sin embargo y
como vemos en nuestro caso, la forma clésica no esta exenta de este tipo de complicaciones. En el
diagndstico diferencial de dolor abdominal en estos pacientes, debemos considerar siempre el
sistema vascular. Las formas de presentacién varian entre leves (hematomas) o severos, como
disecciones arteriales, aneurismas y roturas espontaneas, como en el caso de nuestro paciente. En
cuanto al diagnostico, se recomiendan métodos no invasivos (ecografia o angio-TAC), debiendo
evitar métodos invasivos, ya que podrian causar graves complicaciones por la fragilidad de los vasos,
con una tasa de complicaciones de entre el 17-67% y de una mortalidad del 6-19%. En cuanto al
tratamiento en caso de hemorragia se recomienda ser lo mas conservador posible, mediante la
administracion medidas de compresion y hemostaticas locales. El siguiente paso consistiria en la
utilizacion de modalidades endovasculares (embolizacidn, stents o protesis), reservando la cirugia
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como ultimo recurso.

Discusion: El dolor abdominal espontaneo con alteracion hemodinamica en pacientes con EDS ha
de hacer sospechar lesiones vasculares exanguinantes, algo importante a tener en cuenta dada la
alta mortalidad y la escasa bibliografia existente.
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