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Hemorragia digestiva en un paciente | ®»
adulto con sindrome de Turner
secundario a malformaciones

vasculares

Gastrointestinal bleeding in an adult patient
with Turner syndrome secondary to vascular
malformations

El sindrome de Turner (ST) es un trastorno genético que
afecta a las mujeres y puede cursar con varias afecciones
médicas.

Presentamos el caso de una mujer de 42 anos con ST con
historia de anemia y episodios de hemorragia gastrointesti-
nal (Gl) desde los tres anos. En un episodio de hemorragia
Gl en la infancia se someti6 a una laparotomia exploradora
donde se observaron multiples vasos dilatados con aspecto
de capilares en el mesenterio y en la serosa del intestino
delgado, lo que impidié cualquier intento de reseccion.
Su anemia fue manejada con suplementos vitaminicos. Mas
tarde se le diagnostico ST, iniciando los 11 afios terapia hor-
monal y a los 37 anos se le diagnosticé enfermedad celiaca.

Ingresa al servicio de urgencias con melena profusa con
anemia severa microcitica-hipocromica con una hemoglo-
bina de 3.5g/dl; pruebas de funcion hepatica normales y
anticuerpos anti-transglutaminasa negativos. La paciente
rechazé uso de hemoderivados, por lo que fue mane-
jada con hierro intravenoso (1,000mg de carboximaltosa
férrica) mas epoetina alfa subcutanea (4,000Ul/dia durante
10 dias). El origen del sangrado no fue explicado por
la esofagogastroduodenoscopia (EGD) y colonoscopia ini-
cial. En nuestro centro se repitieron las endoscopias,
que revelaron una trama vascular submucosa prominente
en duodeno, ileon terminal y colon, sin sangrado activo
(Fig. 1A, 1B, 1C, 1D, 1E). La angiografia por tomografia com-
putada (TC) era normal. La videocapsula endoscépica (VCE)
revelé multiples angiodisplasias y flebectasias del intestino
delgado (Fig. 1F). La enteroscopia profunda anterdgrada con
monobalén mostrd en el yeyuno distal angiodisplasias y fle-
bectasias con puntos rojos, tratadas con argon plasma (APC)
(Fig. 2A, 2B, 2C, 2D). Se instalaron clips endoscopicos en uno
de los vasos dilatados debido a sangrado (Fig. 2E, 2F). Evolu-
ciono favorablemente sin nuevos episodios de sangrado, con
una hemoglobina 8.5mg/dl al alta y 13.5mg/dl a los tres
meses de seguimiento.

EL ST es una anomalia cromosdmica que afecta a 1/2,000
nacidos vivos de sexo femenino, con una edad media de
diagnostico a los 15 afios'. Se caracteriza por una ausencia

parcial o completa del segundo cromosoma X, ocasionando
varias manifestaciones clinicas como baja estatura, inferti-
lidad y malformaciones congénitas, linfedema, insuficiencia
ovarica, anomalias cardiovasculares, digitales y renales,
entre otras?>.

En cuanto a manifestaciones Gl, los pacientes con ST
experimentan alteraciones de la funcion hepatica reporta-
das hasta en un 50-80% de los casos, enfermedad celiaca (8%)
y enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) (2-3%)°. Tienen
riesgo de anemia tres veces mayor que la poblacion gene-
ral, principalmente debido a deficiencia de hierro por baja
ingesta, malabsorcion o por hemorragia digestiva'. La pre-
sencia de anemia y sangrado digestivo visible hacen pensar
como primera posibilidad en Ell, pues estos pacientes pre-
sentan un riesgo de 30 y 16 veces mayor para colitis ulcerosa
y enfermedad de Crohn*.

La hemorragia Gl por anomalias vasculares en ST ha sido
poco estudiada y descrita principalmente en reportes de
casos. Estas pacientes pueden experimentar episodios de
sangrado Gl en sus primeros anos de vida, probablemente
debido a los bajos niveles de estrogeno. La terapia hormo-
nal y suplementos vitaminicos pueden ayudar, pero en casos
severos pueden llevar a hemorragias masivas e incluso a la
muerte. Las pacientes con ST tienen una mortalidad de 3.1
veces mayor por hemorragia digestiva'. Una revision sobre
malformaciones vasculares Gl en ST mostré un curso clinico
variable, desde asintomaticas (9%) hasta sangrado visible
con hematoquecia (40%) y melena (38%) siendo comln la
anemia ferropénica (87.5%). Las anormalidades vasculares
pueden aparecer a lo largo de todo el intestino y en el
mesenterio, con preferencia por el intestino delgado®. Se
presume que la deficiencia de estrogenos esta implicada en
las malformaciones vasculares al potenciar la coagulacién
sanguinea con estasis en la microcirculacion e incluso dano
directo al endotelio de los vasos andmalos®. Cabe sefialar
que la mayoria de los reportes son previos al afo 2000,
en que el diagndstico se hacia principalmente mediante
laparotomia®.

El desarrollo de técnicas de exploracion del intestino
delgado nos permite localizar y tratar efectivamente los
sitios de sangrado. La evaluacion inicial debe incluir EGD
y colonoscopia. Si resultan negativos, se sugiere realizar
una VCE para pacientes hemodinamicamente estables. La
enterografia por TC y/o resonancia magnética debe reali-
zarse cuando se sospecha posibilidad de retencion de la VCE.
Dependiendo de los hallazgos en la VCE, puede realizarse
una enteroscopia profunda’:2. En pacientes hemodinamica-
mente inestables, se recomienda una angiografia por TC
para intentar localizar el origen de la hemorragia y even-
tualmente guiar la embolizacidon por angiografia’-°.
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Figura 1

Imagenes de esofagogastroduodenoscopia, colonoscopia y video capsula endoscopica (VCE) mostrando anormalidades

vasculares. (A) Trama vascular submucosa prominente en el bulbo duodenal. (B) Flebectasia en la segunda porcion del duodeno. (C)
Trama vascular submucosa prominente en el ileon terminal. (D) Flebectasia en el colon transverso. (E) Trama vascular submucosa
prominente en colon. (F) Imagen de VCE que muestra una pequena angiodisplasia sin hemorragia activa.

Figura 2

Imagenes de la enteroscopia anterograda profunda asistida con monobaldn. (A) Pequefa angiodisplasia en duodeno.

(B) Flebectasias en yeyuno distal. (C) Flebectasia en el yeyuno. (D) Terapia con argén plasma. (E) Multiples lesiones subepiteliales
a través del yeyuno que corresponden a flebectasias. (F) Durante el procedimiento, una de las lesiones descritas comienza con

sangrado activo, que se detuvo con éxito utilizando un clip.

El manejo médico del sangrado por lesiones vasculares Gl
en ST corresponde al uso de estrogenos'® y otras alternativas
existentes, como los analogos de la somatostatina, talido-
mida, acido tranexamico y anticuerpos neutralizantes del
factor de crecimiento endotelial vascular, pero su eficacia
carece de evidencia significativa'’.

La terapia endoscopica con APC es el tratamiento mas
empleado en lesiones tipo angiodisplasias; alli la esclerote-
rapia y los clips también son beneficiosos'?; sin embargo,
no existe en la literatura seguimiento de estos pacientes a
largo plazo después de terapia endoscopica, mientras que
en la poblacion general la eficacia para el APC del intestino
delgado es controvertida, ya que la tasa de resangrado agru-

pada estimada fue del 43% en pacientes con angioectasias
del intestino delgado después del tratamiento endosco-
pico, seglin un meta-analisis al respecto'?. La cirugia con y
sin enteroscopia intraoperatoria se considera en sangrados
refractarios o cuando no es posible el acceso endoscdpico’®.

Nuestra paciente tenia multiples anomalias vasculares
en la mucosa, mesenterio y serosa. De las cuales las cul-
pables del sangrado fueron tratadas con éxito mediante
endoscopia en el contexto de Urgencias y apoyo con hierro
y estrogenos. Estas pacientes presentan una mayor morbi-
mortalidad y requieren un estudio dirigido para minimizar
los procedimientos innecesarios y maximizar el rendimiento
terapéutico.
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