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Fig. 1. En la imagen de la derecha se objetivan: la luz vascular, el
trombo mural, la pared calcificada de la aorta y la fibrosis perianeu-
rismdtica. La flecha indica el uréter sin contraste englobado por la
fibrosis. A la izquierda se muestra la hidronefrosis izquierda y el
uréter con contraste rodeado de la fibrosis.

tica se resolvieron con la intervencion, no siendo necesarias otras
medidas terapéuticas.

La etiopatogenia del AAAI permanece aun hoy desconocida.
Se ha postulado que la inflamacién y la fibrosis periadrtica se
producirian en respuesta a la extravasacion subclinica de sangre,
y a la compresion de los linféticos retroperitoneales por el aneu-
risma. También se ha argumentado que los cambios inflamatorios
serfan secundarios a la existencia de una reaccién autoalérgica
local a los componentes de las placas ateroesclerdticas. Histolo-
gicamente, el tejido periadrtico es un estroma fibrocoldgeno con
diversos grados de fibrosis, hialinizacién y lipogranulomatosis,
con presencia de infiltrado de células mononucleares (3,4).

La fibrosis periadrtica, caracteristica de los aneurismas infla-
matorios, aparece como una masa de partes blandas bien defini-
da, en situacién anterolateral respetando la cara posterior de la
aorta; se adhiere al aneurisma y puede extenderse hacia la pelvis
acompafiando a las arterias iliacas (4,5). La fibrosis envuelve la
pared adrtica y las estructuras adyacentes, pudiendo comprimir la
vena renal izquierda, la vena cava inferior, el uréter y el sigmoi-
des.

Por lo general, un AAA degenerativo permanece asintomdtico
hasta su ruptura, detectindose durante una exploracién de rutina
como una masa palpable, pulsétil y no dolorosa o constituye un
hallazgo radioldgico y/o ecogréfico casual. E1 AAAI se presenta
con mas frecuencia sintomatico, con dolor abdominal o lumbar
por la compresion de los érganos adyacentes, sobre todo en rela-
cion a la presencia de hidronefrosis (6,7). Hasta en un 20% de los
casos causa obstruccion ureteral dando lugar a hidronefrosis. Asi,
el AAAI debe ser considerado entre las causas de uropatia obs-
tructiva por compresion extrinseca (7). La imagen en el TAC con
contraste es muy caracteristica (Fig.1). La captacién del tejido
fibrético, aparece como una estructura con cuatro capas que de
dentro a afuera comprenden la luz vascular, el trombo mural, la
pared adrtica y la fibrosis asociada (4). El diagndstico diferencial
debe establecerse con la fibrosis retroperitoneal maligna y la
afectacion metastdsica ganglionar (4,5).

La fibrosis periadrtica, y la hidronefrosis remite después de la
cirugia del aneurisma, no siendo necesaria la manipulacién perio-
peratoria de la via urinaria en la mayoria de los casos (7,8). Se
discute la necesidad del tratamiento con corticoides. En el preo-
peratorio pueden aumentar el riesgo de infeccién del injerto y la
probabilidad de ruptura, por adelgazamiento de la pared arterial.
Su utilizacién estaria indicada en los pacientes con hidronefrosis
y alteracién de la funcién renal en que la cirugia estd contraindi-
cada (8,9).
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Sindrome de secrecion inadecuada de ADH en
paciente hospitalizada por dolor abdominal

Sr. Director:

La hipoactividad de las enzimas que forman parte de la biosin-
tesis del grupo hem constituyen un grupo de enfermedades de
escasa incidencia denominadas porfirias (1). Exponemos nuestra
experiencia en este caso.

Paciente de 35 afios con ausencia de enfermedades médicas
previas, habito tabaquico habitual y endlico ocasional. Ingresada
en el hospital por dolor abdominal y alteraciones en el ritmo
deposicional. Presenta stbita pérdida de conciencia con trauma-
tismo facial moderado por lo que ingresa en UCI. En la explora-
cion inicial existe midriasis, desconexion con el medio (escala de
Glasgow 11), sin déficits motores ni focalidad neuroldgica. Ade-
mads, taquicardia sinusal y crepitantes en base izquierda e hiper-
tension arterial (180/100 mmHg). El resto de la exploracion fisica
es normal. En la analitica existe hiponatremia (110 mEq/l), el
sedimento urinario es patolégico (existencia de flora y presencia
de urobilinégeno), y el resto de las determinaciones normales,
incluyendo andlisis de toxicos en orina. El aspecto macroscopico
de la orina es normal. Se realiza una TAC cerebral de urgencia
que es normal. Se solicita un estudio de funcién renal que con
adecuado aclaramiento de creatinina (58 ml/minuto), sodio urina-
rio normal (50,20 mEq/1), con indemnidad de la funcién tubular
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(reabsorcién de cloro y sodio del 98%, y de potasio del 80%). Se
instaura tratamiento con betabloqueante, se repone el sodio
mediante solucién intravenosa de sodio hiperténico y restriccién
de liquidos, y ante la refractariedad de la correccion del mismo,
persistencia de sintomas vegetativos y un nivel de conciencia
fluctuante, asi como la presencia de uroporfobilinégeno en el
sedimento urinario, se solicita a las 24 horas de su ingreso en UCI
un estudio de porfirinas en orina, apreciando un incremento tanto
del el dcido deltaaminolevulinico (ALA) (50 microgr/24h) y por-
fobilinégeno (PBG) (45 mg/24h), como de las profirinas totales
(701,90 microgr/24h), y de la uroporfirina (676,50 microgr/24h),
motivo por el que se inicia terapia intravenosa con hemina. Tras
su administracion, la paciente mejora tanto desde el punto de vis-
ta clinico como analitico, pudiendo ser dada de alta.

La PAI constituye una enfermedad genética autosémica domi-
nante originada por un defecto en la sintesis de la enzima porfo-
bilindgeno-desaminasa codificada en el brazo largo del cromoso-
ma 11, con actividad disminuida en un 50% de lo normal (2,3).
Analiticamente se traduce en incremento de los precursores de la
porfirinas: ALA y PBG, debido a un aumento en la actividad de
la enzima porfobilindgeno-sintetasa. La enfermedad posee una
penetrancia del 10% y la mayoria de las personas heterocigotas
para este gen presentan un estado de porfiria latente con ausencia
de manifestaciones clinicas. Existe predileccién por el sexo
femenino, la sintomatologia se inicia en la edad adulta con sinto-
mas variados, aunque el dolor abdominal existe en el 90% de los
pacientes, siendo el primer sintoma en el 85%, puede también
existir afectacion del sistema nervioso central y auténomo (4-7).

La existencia de dolor abdominal y la sintomatologia vegetati-
va, asi como algunos de los sintomas neurolégicos se encontra-
ban presentes en el caso aportado. La exposicion a determinados
toxicos como la cocaina no podian ser inicialmente excluidos
mas que tras un andlisis toxicolégico de orina. Por otra parte, la
existencia de SIADH se encuentra descrita en la PAI con menor
frecuencia (debido a dafio cerebral por la excesiva exposicion a
las porfirinas, aunque de mecanismo no del todo conocidos)
(1,8), y requiere primero descartar insuficiencia renal o tubulopa-
tia (también descritas en el curso de la enfermedad) (9,10) para
intentar corregir la hiponatremia mediante una adecuada restric-
cién de fluidoterapia e infusién de solucidén salina hipertdnica.
No encontramos ninguna situacién desencadenante de la enfer-
medad (salvo que la paciente se encontraba en el periodo pre-
menstrual, contaba con un sedimento urinario patolégico, y refe-
ria habito tabaquico y ocasionalmente endlico).

El diagndstico, una vez sospechado se establecié lo mas pre-
cozmente posible (ya que su retraso implica un retraso en la ins-
tauracion de tratamiento especifico pudiendo originar dafio neu-
rolégico permanente, incluso muerte del paciente). La
demostracién del exceso de ALA y PBG en orina fueron sufi-
cientes para su establecimiento (la ausencia de este dltimo exclu-
ye la enfermedad), y como dichos valores se encuentran muy ele-
vados durante la crisis, otras determinaciones (como el
incremento de los mismos en orina de 24 horas, el exceso de por-
firina en orina, sangre y heces, y el descenso en los niveles intra-
eritrocitarios de la enzima HMB-sintetasa) resultan en un primer
momento innecesarias (4-7). Ademads de tratar las complicacio-
nes hidroelectroliticas, las manifestaciones vegetativas de la
enfermedad (mediante el empleo de betabloqueantes) y garanti-
zar un adecuado soporte nutricional, se decidié administrar argi-
nato de hemina, pues es el tnico tratamiento especifico y efectivo
de la crisis de PAI, con reduccién parcial de los sintomas.
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Ataxia cerebelosa aguda en un paciente adulto

Sr. Director:

La infeccién por el virus varicela zoster (VVZ) puede producir
diversas complicaciones neuroldgicas, incluyendo ataxia cerebe-
losa, encefalitis, mielitis, neuritis y sindrome de Guillain-Barré
(1). En la infancia, la ataxia cerebelosa aguda es la complicacién
neuroldgica mas frecuente de la varicela, afectando a uno de cada
4.000 niflos menores de 15 afios infectados por el VVZ (2). Este
cuadro también puede aparecer en el adulto, aunque con menor
frecuencia (3,4). Presentamos un caso de ataxia cerebelosa aguda
en un adulto con varicela.

Un varén de 28 afios con antecedentes de asma bronquial a
tratamiento con montelukast (4 mg/dia) acudié a Urgencias por
un cuadro de nduseas, vomitos e inestabilidad para la marcha de
72 horas de evolucién. Una semana antes habia sido diagnostica-
do de varicela por su médico de cabecera iniciando tratamiento
con paracetamol e hidroxicina. A la exploracién se encontraba
afebril y con multiples lesiones cutdneas en diferentes estadios
evolutivos, aunque la mayoria en fase costrosa. Los pares cranea-
les eran normales, asi como la fuerza, sensibilidad y tono. Los
reflejos osteotendinosos eran normales y los cutaneoplantares
flexores. La marcha era inestable, con aumento de la base de sus-
tentacion e imposibilidad para la marcha en tdindem. No presenta-
ba rigidez de nuca ni signos meningeos. La analitica, radiografia
de torax, electrocardiograma y tomografia axial computarizada
craneal realizadas en Urgencias fueron normales. Se realizé una
puncién lumbar obteniendo liquido claro a presién normal con
las siguientes caracteristicas: una célula, glucosa 64 mg/dL (glu-
cemia simultdnea 103 mg/dL) y proteinas 0,5 g/L. Dada la persis-
tencia de los vomitos se decidid su ingreso para observacion, ini-
ciando tratamiento con metoclopramida intravenosa y reposicion
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