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PROLOGO

aformacion de especialistas médicos mediante el sistema MIR, ha tenido un papel decisivo
en la trasformacién de la practica médica en Espaiia, siendo considerado la columna
vertebral de la organizaciény funcionamiento de nuestra medicina asistencial.

Durante este periodo formativo el médico es tutorizado en su aprendizaje de conocimientos,
pero también de actitudes y capacidad de tomar decisiones. La relacién del tutor con el residente es
fundamental en su desarrollo durante estos anos. Por eso, quiero dar las gracias a los tutores por su
desinteresada implicacién en la formacién de nuevos especialistas y espero que algun dia consigamos
sureconocimiento, cuestion ya planteada a laadministracion sanitaria.

Todos hemos visto fotos de aquellos médicos espafioles como Maranon, Jiménez Diaz, etc
rodeados de compafieros y alumnos, escuchando y aprendiendo de su sabiduria. Esta es la base de
nuestro sistema formativo, compartir, trasmitir y ensefiar de unas generaciones a otras los
conocimientos.

Pero junto a la practica clinica es necesario tiempo para el estudio y la investigacién y en ese
espacio es donde se enmarcan estas jornadas cientificas, durante las cuales el Colegio de Médicos de
Caceres une a sus vocales de tutores, de residentes y de formacion, para ofrecer a los médicos, en
mejora de sus conocimientos, la posibilidad de exponer ante sus propios comparieros y tutores casos
clinicos reales o de investigacion y ser evaluados.

La edicion de este afio, en la cual se presentaron © 1 casos, demuestra el interés de los médicos
por su formacion y nos hace a los directivos seguir impulsando este tipo de jornadas. Los casos de este
afio hansido de ungran nivel de preparacion.

El médico, desde que comienza sus estudios de medicina hasta que se jubila, tiene que
mantener una actividad formativa continua, un esfuerzo en ocasiones poco reconocido y que desde
todas las organizaciones tenemos que facilitar.

Felicidades a los ganadores en las distintas categorias, a los vocales por la organizacién y al resto
de participantes. Desde el Colegio comenzaremos a preparar las terceras para 201°.

Carlos R. Arjona Mateos.
Presidente del llustre Colegio Oficial de Médicos de Caceres
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Hemorragia retroperitoneal: presentacion clinica
urgente de la esclerosis tuberosa

A. P. Urbina Portela; M. A. Rodriguez Romero; C. A. Bravo Sanabria; J. B. Lopes Alves Pinto de
Almeida; M. Murgui Rodriguez.

Servicio de Urologia del Hospital San Pedro de Alcantara

RESUMEN.

La esclerosis tuberosa es un sindrome genético autosémico dominante caracterizado por la
predisposicion a la formacién de tumores benignos (hamartomas). El 80-90% de estos pacientes
presentan manifestaciones renales las cuales representan la principal causa de morbi-mortalidad a
partir de los 30 afios’. Nuestra paciente presentd una hemorragia retroperitoneal, siendo ésta una de
las formas agudas de presentacion clinica de los angiomiolipomas que pueden formar parte de este
sindrome.

PALABRAS CLAVES.
Esclerosis tuberosa, angiomiolipoma, hemorragia retroperitoneal.

INTRODUCCION.

Presentamos a una paciente Mujer de 49 afios de edad que acude a Urgencias por dolor en fosa
renal izquierda de caracter agudo, punzante, que no cambia con la postura de |la paciente y queirradia a
flancoipsilateral de 2 horas de evolucién. Asocia hipotensiény cortejo vegetativo.

1- Antecedentesyanamnesis

- Antecedentes médicos: Esclerosis tuberosa. Linfangioleiomatosis en seguimiento por servicio
de Neumologia y diagnosticada tras neumotdrax espontdneo. Insuficiencia renal.
Angiomiolipomaizquierdorenal.

- Intervenciones quirurgicas: Nefrectomia radical derecha por angiomiolipoma y tumorectomia
por carcinoma ductal infiltrante de mama derecha.
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2- Exploracidnfisica
Paciente con mal estado general, consciente y orientada.
TA93/°0mmHg, FC80lpm

Piel: Sudoracion profusa y palidez mucocutanea.
Cabeza y cuello: Pupilas isocoéricas y normorreactivas. No rigidez de nuca. No adenopatias. No
ingurgitacion yugular.

Torax: Auscultacién cardiaca ritmica sin soplos.
Auscultacion pulmonar: Murmullo vesicular conservado.

Abdomen: Doloroso a la palpacidn con defensa a nivel de flanco izquierdo donde se palpa masa de
gran tamafo.

Miembros inferiores: No edemas. No signos de trombosis venosa profunda. Pulsos distales
presentesy simétricos.

3- Pruebas complementarias

Hemograma: Hb 10 g/dl, Hto 30%, Leocitos ® 100/mm3y plaquetas 237 000/ mm3.
Coagulacion: TP 11.4seg,INR1.02yaPTT 2%.2 seg.

Bioquimica: Urea ® 0 mg/dl, Creatinina 1.67 mg/dl.
Gasometriaarterial:Ph7.49,PC0O2 27 ,P02 109, HC0320.5,Sat 02 99%

4- Diagnostico diferencial

- Litiasisrenoureteral

- Aneurismadeaortaabdominal
- Terapiaanticoagulante

- Tumores malignos

- Abcesorenal

- Angiomiolipoma renal

5- Diagnosticofinaly tratamiento
El diagnostico final fue Shock hipovolémico por hemorragia retroperitoneal secundaria a sangrado
espontaneo de unangiomiolipoma.

Se paso a la paciente a observacidn con dieta absoluta, sueroterapia y transfusién sanguinea de dos
concentrados de hematiesy tras control analitico se objetiva Hb de 9.2 g/dly Hto del 28 %.
Se asocia analgesiay norequiere de drogas vasoactivas.

Se realiza ecografia de aparato urinario donde se observa rifidn izquierdo muy aumentado de
tamafio, con presencia de multiples lesiones hiperecoicas en relacidn con su patologia y se objetiva
liguido con septos en su interior, localizado predominantemente adyacente al polo renal inferior, en
probable relacién con hematoma en evolucion.

Posteriormente se solicita TAC abdomino-pélvico informandose gran hematoma de localizaciéon

perirrenal y en los espacios pararrenales izquierdos que se extiende desde la cupula diafragmatica
hasta la cavidad pélvica, sin evidenciarse mediante TC extravasacién aguda de contraste.
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Reconstruccion coronal de hematoma retroperitoneal secundario a anguiomiolipoma de gran tamafio.

Ante los hallazgos del TAC y control analitico postransfusional ( Hb 9.8 g/dl, Hto 28,” %) que no
demuestra recuperaciéon de las cifras e hipotension mantenida por parte de la paciente se decide
ingreso en la Unidad de Reanimacién para estabilizacion hemodindmica por shock
hipovolémico,optandose por una actitud conservadora en paciente monorrena.

DISCUSION.

La esclerosis tuberosa es un sindrome genético autosémico dominante caracterizado por la
predisposicién a la formacion de tumores benignos (hamartomas). Esta causada por mutaciones en los
genes TSC1 (localizado en el cromosoma 9934) y TSC2( localizado en el cromosoma 16p13.3) que
codifican las proteinas hemartinay tuberina respectivamente .

Afectaaldecada®000individuos.

El sindrome de esclerosis tuberosa se caracteriza por la formacién de hamartomas en los distintos
érganos del cuerpo como piel, cerebro, corazén, rifién, ojos y pulmén’ (como la linfangioleiomatosis
gue también asocia nuestra paciente).

El 80-90% de estos pacientes presentan manifestaciones renales y representan la principal causa de
morbi-mortalidad después de los 30 afios y el angiomiolipoma aparece en el > 0-80% de los pacientes
con esta enfermedad’. Son tumores benignos compuestos de vasos sanguineos anormales, células
musculares lisas y tejido adiposo maduro. Frecuentemente son multiples, bilaterales y de rapido
crecimiento. La vascularizacién anormal de estos tumores se asocia a hemorragias espontaneas. Este
riesgo se estima del 2° -° 0%y en un 20% se presentan con shock hipovolémico como es nuestro caso'.

Como pruebas diagndsticas la ecografia y el TAC son adecuadas y para su tratamiento se recomienda la
embolizacion seguido de corticoterapia como primera linea de tratamiento cuando se presentan con
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hemorragia aunque en la mayoria de las ocasiones acaba en nefrectomia parcial o total. Para
angiomiolipomas asintomaticos que miden >3 cm se recomendard tratamiento con inhibidores de
mTOR ( mammalian target of rapamycin) en poco tiempo ya que en ultimos estudios se ha observado
que laregulacién no adecuada de esta protein kinasa aumenta la sintesis de hamartinay tuberina con su
consecuente crecimiento y proliferacién incontrolada de las células, por lo que se tienen grandes
esperanzas en farmacos que inhiben esta proteina ( sirolimus y everolimos) ya utilizados previamente
como inmunosupresores en transplante de érganos sélidos " .

En nuestro caso la paciente presenta una hemorragia retroperitoneal secundaria a rotura de
angiomiolipoma. La hemorragia retroperitoneal de origen renal fue observada por primera vez en 17 00
por Bonet, siendo Wiinderlich quien la define como "apoplejia espontanea de la capsularenal"en 18> ¢,
Con posterioridad, Coenen en 1910 designa a esta entidad con el término de "Sindrome de
Wiinderlich™. La mayoria de autores coinciden en sefialar que la causa principal de estas hemorragias
son los tumores renales (entre el *7 y 63%), seguidas de las enfermedades vasculares (18-2°%) y las
inflamatorias (11%). Entre los tumores renales, la mitad de los casos presentan una histologia benigna,
siendo el angiomiolipoma (AML) el responsable de la mayoria de hemorragias retroperitoneales”.

La presentacidén clinica de la hemorragia retroperitoneal dependerd de la intensidad y duracién del
sangrado. No existen signos o sintomas patognomanicos, siendo el dolor lumboabdominal el sintoma
principal. En ocasiones se asocia a la existencia de masa palpable en flanco y, cuando el sangrado es
importante, a signos de hipovolemia como sudoracion profusa, palidez y frialdad cutanea, hipotension
y shock’. Esta triada (dolor lumboabdominal, masa palpable y shock hipovolémico) fue descrita
inicialmente por Lenk, estando presente entorno al 30% de los casos .

Las pruebas radioldgicas actuales deben ser el pilar diagndstico de esta patologia, no sélo detectando el
hematoma retroperitoneal sino aportando un diagndstico etiolégico que nos permita evitar
exploraciones quirurgicas innecesarias. Clasicamente, la radiografia simple de abdomen y la urografia
intravenosa han sido incluidas en la evaluacién diagnodstica de estos pacientes, al informarnos de signos
indirectos de ocupacion del retroperitoneo (escoliosis antidlgica, mala definicion de la silueta renal,
masa con densidad de partes blandas que desplaza rindn o borra la linea del psoas). Sin embargo,
actualmente estas pruebas radiolégicas han sido desplazadas por la ecografiaabdominal y sobre todo la
TC, en el diagndstico inmediato de la hemorragia retroperitoneal’. La ecografia es una exploracién
rapida, sencilla, no invasiva y de elevada sensibilidad, por lo que sera de gran utilidad en el diagnéstico
inicial de esta patologia. No obstante, resulta menos eficaz a la hora de definir la naturaleza del proceso,
ya que en ocasiones no es capaz de localizar el origen del sangrado nila causa del mismo.

En la actualidad, la TC se ha convertido en la prueba de imagen de eleccidn para su diagnostico. De la
misma forma, es capaz de determinar el origen vy la etiologia del sangrado como los que ocasionan la
existencia de tumores, al detectar densidades radiolédgicas propias de cada tejido, tales como el
angiomiolipoma que presenta una densidad de -40 unidades Hounsfield, diferencidandolo del
adenocarcinoma.

El manejo terapéutico de la hemorragia retroepritoneal dependera fundamentalmente de dos
factores, la situacion hemodinamica del paciente y la etiologia del sangrado. En caso de inestabilidad
hemodindmica iniciaremos medidas de reposicién de la volemia mediante hemoderivados, coloides y
cristaloides. Una vez conseguido estabilizar al paciente, realizaremos un estudio diagndstico adecuado
encaminado a determinar la etiologia del proceso, basandonos principalmente en las pruebas
radiolégicas de imagen y en especial la TC". Si por el contrario, no se consigue la estabilidad
hemodindmica del paciente o se inestabiliza en algin momento del proceso diagndstico, sera necesaria
la exploracion quirdrgica urgentey el tratamiento derivado.
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CONCLUSIONES.

Ante clinica de shock hipovolémico deberemos descartar una hemorragia retroperitoneal. La
prueba de imagen por excelencia en la actualidad para determinar la etiologia del proceso sera la TC. Si
se trata de un angiomiolipoma intentaremos ser lo mas conservadores posible, estabilizando a la
pacientey optando por la embolizacidn arterial selectiva, cirugia conservadora de nefronas para evitar
la nefrectomia total.
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Cuandoun golpe enla cabeza nos estremece el corazon
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B Medicina Familiar y Comunitaria, Centro de Salud “Zona Centro”, Caceres.

RESUMEN.

La miocardiopatia de Takotsubo, una forma reversible de miocardiopatia inducida por stress, se
caracteriza por disfuncién aguda y transitoria del ventriculo izquierdo, acompafiada de cambios
electrocardiograficos y elevacion enzimatica que semejan un infarto agudo de miocardio, en ausencia
de una estenosis coronaria angiograficamente significativa. Elstress neurogénico, de causa estructural
o funcional, constituye uno de sus desencadenantes. Describimos el caso de un varén de 20 afios que
desarrolla una miocardiopatia de Takotsubo tras sufrir un traumatismo craneal.

PALABRAS CLAVE.
Miocardiopatia de Takotsubo; traumatismo craneal; miocardiopatia de stress.

ABSTRACT.

Takotsubo cardiomyopathy, a reversible form of stress-induced cardiomyopathy, is
characterized by an acute and transient left ventricular dysfunction, accompanied by
electrocardiographic changes and myocardial enzymatic release resembling acute myocardial
infarction, without significant stenosis on the coronary angiogram. Neurogenic stress, functional or
structural, might trigger this reversible form of cardiomyopathy. We describe a case of an  0-year-old
man presenting with Takotsubo cardiomyopathy after head trauma.

KEYWORDS.
Takotsubo cardiomyopathy; head trauma, stress cardiomyopathy.

INTRODUCCION.
La disfunciéon miocardica sin afectacidon coronaria asociada, puede ocurrir en el contexto de
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estrés fisico o emocional significativo. La disfuncién del ventriculo izquierdo (VI) es usualmente
transitoria, y se produce como resultado de acinesia y balonamiento apical. Este balonamiento apical
transitorio del VI sin estenosis coronaria significativa subyacente, es comunmente denominado
miocardiopatia de Takotsubo (MT), y fue descrito por vez primera en 1990 en Japdn por Sato et al.'
Dentro del espectro de este sindrome se describe la miocardiopatia de estrés neurogénico,? variante
gue se produce después de una injuria neuroldgica aguda, como una hemorragia subaracnoidea, un
traumatismo craneoencefdlico severo, un ictus isquémico o hemorragico, una infeccidén del sistema
nervioso central, o cualquier evento estresante subito. Por su interés, describimos el caso de un varén
caucasico de 20 afios que desarrolla una MT tras sufrir un traumatismo craneoencefalico, con desenlace
intrahospitalario fatal.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardn caucésico de 80 afios de edad con varios factores de riesgo cardiovascular (hipertension
arterial esencial, diabetes mellitus tipo 2, e hipercolesterolemia) y antecedentes personales de
fibrilacion auricular permanente, en tratamiento regular con acenocumarol. Es trasladado al servicio de
urgencias en una unidad medicalizada de emergencias tras sufrir un traumatismo craneoencefalico
como resultado de una caida accidental en la via publica, tras el cual permanecid inconsciente durante ®
minutos segun testigos presenciales. A su llegada el paciente se encontraba vigil, orientado en las 3
esferas, cooperador, eupneico, y hemodindmicamente estable. En la exploracion fisica destacaban
Unicamente ruidos cardiacos arritmicos, y pequefias excoriaciones en codo y tobillo izquierdos. La
analitica del paciente mostraba valores dentro de la normalidad, y un INR (International Normalized
Ratio) en rango terapéutico (2,°¢). En el electrocardiograma se objetivé una fibrilacion auricular con
respuesta ventricular media de 80 lpm, y la radiografia de torax era normal. Se realizé6 ademas TAC
craneal que descartd complicaciones hemorragicas intracraneales, repitiéndose estudio de control a las
24 horas consimilar resultado.

Cuando se valoraba el alta del paciente, este comienza a quejarse de dolor centrotoracico no irradiado,
motivo por el cual se realiza electrocardiograma, que mostrd ondas T negativas y simétricas de V2 a V4.
Se determinaron biomarcadores de dafio miocardico, apreciandose curva compatible con un infarto
agudo (Pico de Troponina T ultrasensible en urgencias: 1° 0 ng/ml), y el ecocardiograma transtoracico a
pie de cama mostré disfuncidn sistdlica ligera del VI, con acinesia apical y medioventricular, y
contractilidad preservada de los segmentos basales. Ante estos hallazgos, el paciente ingresa con el
diagndstico de Sindrome Coronario Agudo Sin Elevacion del Segmento ST (SCASEST) tipo Infarto Agudo
de Miocardio no Q, iniciandose terapia antiplaquetaria dual con aspirina y clopidogrel, manteniéndose
la anticoagulacidn plena ajustada a la edad con enoxaparina subcutanea. A las 4% horas se realiza
coronariografia (Fig. 1) que descarta lesiones coronarias angiograficamente significativas, confirmando
la ventriculografia (Fig. 2) la acinesia y balonamiento apical. El diagndstico inicial se modifica por el de
MT, y se suspende inmediatamente |la doble antigregacién plaquetaria.

& horas después del procedimiento, el paciente presenta deterioro brusco del nivel de conciencia con
bradipnea importante, que obligan a realizar intubacién orotraqueal e iniciar ventilacion mecanica. Se
realiza TAC craneal urgente (Fig. 3) que muestra hematoma subdural derecho con extensién a tentorio e
importante efecto de masa sobre estructuras de lalinea media, con estructura heterogénea que sugeria
hematoma subagudo resangrado, ya que no existia evidencia del mismo en los estudios previos. A pesar
de llevarse a cabo drenaje quirurgico emergente del hematoma, el paciente evoluciona térpidamente,
falleciendo en el postoperatorio como consecuencia de una parada cardiorrespiratoria no recuperada.
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DISCUSION.

La MT se caracteriza en su forma clasica por disfuncién transitoria del VI, con acinesia apical y
medioventricular,y preservacion de la contractilidad de los segmentos basales. De ahi el término tako-
tsubo, que hace referencia a la similitud de la imagen telesistélica del VI en estudios de imagen, con la
vasija utilizada en Japdn para cazar pulpos. (Fig. 4) Su presentacion clinica es habitualmente
indistinguible de un infarto agudo de miocardio, y una de sus caracteristicas mas singulares es el
precedente de un evento estresante fisico o emocional. Los pacientes son habitualmente asiaticos o
caucasicos, y cercadel 90% de los casos descritos en la literatura involucran mujeres posmenopausicas.?

La etiologia exacta de la MT sigue siendo desconocida, aunque se han propuesto varias teorias que
estan siendo investigadas.4Estas incluyen el espasmo coronario multivaso, la disfuncién microvascular,
el deterioro del metabolismo miocardico de los acidos grasos, el dafo por reperfusion, vy el
aturdimiento miocardico inducido por catecolaminas enddgenas. Entre ellas, la hipdtesis de las
catecolaminas es la mas aceptada, y algunos autores abogan por una hipdtesis unificada que considera
qgue en individuos susceptibles, especialmente mujeres, la estimulacién neurohormonal puede dar
lugar a disfuncidén transitoria del VI. La afectacién predominante de la regidn apical del VI se explica por
su mayor densidad de receptores adrenérgicos, que la hace mas susceptible a la toxicidad inducida por
catecolaminas.® La disfuncion cardiaca reversible es una complicaciéon bien conocida del paciente
neurocritico.

El “miocardio aturdido neurogénico”, también conocido como miocardiopatia de estrés neurogénico, es
una variante de miocardiopatia de estrés que puede ocurrir tras una injuria neurolégica aguda severa.
Ako et al. fueron los primeros en reconocer que la MT tenia similitudes con la disfuncion cardiaca que se
veia en la hemorragia subaracnoidea, y propusieron que la liberacién masiva de catecolaminas
enddgenas era el mecanismo compartido por ambas.® El dafio estructural cerebral y el incremento
subito de la presién intracraneal inducen una tormenta autondmica con elevaciéon de los niveles
tisulares y plasmaticos de catecolaminas. En particular, la elevada concentracion de noradrenalina en el
intersticio miocardico provoca sobrecarga calcica del miocardiocito y muerte celular, que se traducen en
disfuncién cardiaca.” El prondstico de la MT es excelente, y casi el 9° % de los pacientes experimentan
recuperacion completa en 4-2 semanas. No obstante, hasta un 20% de los pacientes pueden
experimentar complicaciones, oscilando la tasa de mortalidad entre 1-3,2%. Hasta el momento no se
han realizado estudios controlados aleatorizados para evaluar las terapias farmacolégicas en la MT, sin
embargo es una practica comun prescribir inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina
(IECA) o antagonistas del receptor de angiotensina Il (ARA 1l), al menos hasta que se restablezca la
funcion ventricularizquierda. Los betabloqueantes también se utilizan y pueden ser Utiles a largo plazo.

Recientemente, un meta-analisis realizado por Singh et al. sugiere que los IECA y ARA Il pueden reducir
la tasa de recurrencia de la MT, a diferencia de lo que ocurre con los betabloqueantes.® Otros farmacos
empleados tras un sindrome coronario agudo, como aspirina, clopidogrel, y estatinas, son de beneficio
incierto. Aquellos pacientes con trombo intraventricular deben ser anticoagulados hasta que la funcién
ventricularizquierda se normalice o se confirme mediante ecocardiograma la desaparicion del mismo.

Nuestro caso, atipico por tratarse de un vardn de edad avanzada, es un claro ejemplo de la complejidad
de la practica médica en el mundo real. La presentacion clinica de la MT, indistinguible de un infarto
agudo de miocardio, obliga a la utilizacidén de terapia antiplaguetaria dual al menos hasta la realizacién
del estudio angiografico. Sin embargo, en un paciente previamente anticoagulado conlleva un aumento
del riesgo de complicaciones hemorragicas, especialmente las intracraneales por el antecedente
traumatico.
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Desafortunadamente, a pesar de sopesarse a fondo el riesgo-beneficio de las intervenciones
terapéuticas, disponer de estudios de imagen que apoyaban la conducta inicial, y suspenderse la doble
antiagregacion plaquetaria tras el estudio angiografico, el paciente presenté a posteriori una
complicacién hemorragica fatal, que consideramos favorecida por el tratamiento previamente
impuesto.

CONCLUSIONES.

El stress neurogénico, de causa estructural o funcional, constituye uno de los posibles
desencadenantes de la MT. Por ende, los pacientes con injuria neurolégica aguda requieren
monitorizacion continua de la funcidn cardiovascular y re-evaluaciones periddicas, siendo esencial un
altoindice de sospecha por parte del personal médico, para evitar errores diagndsticos o un diagndstico
tardio de esta complicacidn. El tratamiento de este subgrupo de pacientes constituye un verdadero
reto, y una estrategia basada en el analisis riesgo-beneficio de cualquier intervencion, debe constituir la
premisa.
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Figura 2. Imdgen telesistdlica del VI en la ventriculografia mostrando acinesia y balonamiento apical.
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Figura 3. TAC craneal mostrando extenso hematoma subdural derecho (Flechas) en proyecciones axial (A) y coronal (B).

Figura 4. Imdgen telesistdlica del VI en la ventriculografia(A) y trampa japonesa para atrapar pulpos - Tako-Tsubo (B).
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Bicitopenia moderada en cancer gastrico: éprogreso
tumoral?
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RESUMEN.

Presentamos el caso clinico de un paciente de 4° afios con antecedentes de adenocarcinoma
gastrico, que presenta astenia, anemia severa y trombopenia moderada. Fue diagnosticado de
infiltracion medular metastasica. Nos proponemos revisar la literatura cientifica a propdsito de este
caso.

PALABRAS CLAVE.
Anemia, trombopenia, cdncer gdstrico, infiltracion médula ésea

INTRODUCCION.

Lainvasion de la médula ésea suele ser de origen primario, con neoplasias hematoldgicas como
causa subyacente. Sin embargo, la causa mas frecuente de infiltracién de la misma, son las metastasis
de tumores sélidos. En la literatura cientifica, los autores coinciden en asegurar como etiologias mas
frecuentes de esta entidad, el cancerde mama, prostata, gastricoy pulmon.

Clinicamente, se sospechan por astenia y palidez muco-cutanea (derivadas del sindrome anémico),
enfermedad infecciosa de origen oportunista en el seno de neutropenia febril (leucopenia y
neutropenia)y sangrado muco-cutaneo (trombocitopenia).

El aspirado y la biopsia de médula ésea son técnicas sensibles para la deteccidén de invasién medular,
presentando la ultima mayor sensibilidad

Un tercio de los pacientes con invasién neopldsica de médula dsea pueden tener un fendmeno de
reaccion leucoeritroblastica en sangre periférica.

El tratamiento potencialmente es siempre con intencién paliativa, ya que la infiltracion medular
metastdsica indica enfermedad avanzada. Es por ello que, el prondstico de la invasidon metastasica
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medular es grave. Kilickap et al" publicé que la supervivencia media global encontrada tras el
diagndstico de metastasis medulares es de > meses, en muestra de 7 3 pacientes con diferentes
tumores sélidos y fallo medular con metastasis.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Paciente vardn de 4° afios con antecedentes personales de Ulcera por H pylori con tratamiento
erradicador efectivo, exfumador desde hace ® afios de 10 afios-paquete. Diagnosticado en enero de
2013 por epigastralgia de adenocarcinoma gastrico infiltrante mixto tubular y difuso, pT3 G3. Recibid
guimioterapia neoadyuvante segin esquema, posteriomente se realizd gastrectomia total ampliada y
reconstruccion en'Y de Roux ( Junio 2013). Recibié adyuvancia con el mismo esquema quimioterapico,
finalizando en Noviembre de 2013.

El paciente acudié en Agosto de 2014 al servicio de urgencias por cuadro de tres dias de evolucion
consistente en intensa astenia, nduseas sin vomitos. Negé fiebre. No pérdida de sangre exteriorizada.
Refirid algias generalizadas y cefalea fronto-occipital sin alteraciones visuales, con respuesta parcial a
analgésicos. También narré sensacion de inestabilidad con la marcha.

A nivel exploratorio, destaca regular estado general, Performance Status de 2, Palidez intensa muco-
cutanea con levetinteictérico, no existiendo alteraciones en la exploracion fisica por aparatos.

Analiticamente, los hallazgos mas relevantes eran los siguientes:

Hemoglobina 4,% g/dl, plaquetas 4°.000/mm3, actividad protrombina 7 ®%, creatinina 1,22 mg/dl,
albdmina 4,° g/dl, bilirrubina total 2,73 mg/dl, bilirrubina directa 0.81 mg/dl, GOT *>muU/ml, GPT
2”mU/ml, LDH 1923 UI/I, PCR 35,9 mg/dlI.

El frotis de sangre periférica revelé una serie roja con intensa anisopioquilocitosis, hipocroma con
sindrome leucoeritroblastico; serie blanca con mielemia; serie linfoide morfolégicamente madura;
plaguetas escasas y con anisotrombia; reitculocitosis intensa; sugerentes se infiltracion medular.

No se describieron alteraciones relevantes en el estudio de orina ni en radiografia de térax, abdomen o
TACcraneo.

Dados los antecedentes oncolégicos y los datos analiticos, se realizd aspirado de médula ésea en
urgencias revelando hiperplasia eritroide y megacariocitica con presencia de nidos celulares de estirpe
no hematoldgica. Se confirmd, pues, la infiltracion metastdsica medular.

Se decidid ingreso hospitalario para completar estudio diagndstico de progresion tumoral. Se realiza
gammagrafia dsea de cuerpo entero que objetiva focos de aumento de actividad ésea, con reaccién
osteoblastica a multiples niveles (calota, cabezas humerales, esternén, parillas costales, columna
vertebral dorso-lumbar (con predominio de unalesiéon ésea de intensidad lata en cuerpo vertebral D11),
articulacionessacroiliacas, ambos huesosiliacos), en relacién con lesiones metastasicas 6seas.

Por dolor basal evaluado por EVA como >, el paciente recibié radioterapia antialgica sobre cuerpo
vertebral D-11, resultado efectiva. Se solicita TAC toraco-abdomino-pélvico (Fig. 1), en el que se
aprecian los siguientes hallazgos:
- Aniveltoracico: Adenopatias subcentimétricas en ventana aorto-pulmonar
- A nivel abdomino-pélvico: Higado homogéneo, sin lesiones focales parenquimatosas, cambios
postquirdrgicos por gastrectomia total. Imagen de densidad de tejidos blandos, irregular,
localizada a nivel paraadrtico derecho, compatible con drea de infiltracion.
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Fig. 1: TAC toraco-abdomino-pélvico de reevaluacion

- A nivel éseo: Multiples lesiones mixtas, liticas y blasticas, distribuidas en columna vertebral y
cintura pélvica, en relacién a afectacidn metastdsica ésea. Destaca por el grado de infiltracién la
localizada a nivel del cuerpo vertebral de D11.

Durante todo el ingreso, precisé trasfusién de concentrados de hematies y pool de plaquetas.
Alcanzados niveles de hemoglobina y plaquetas de seguridad, se decidié administracién de
quimioterapia paliativa segin docetaxel con reduccién del *0% (37.> mg/m2). Pese a ello, los
requerimientos transfusionales (Tabla 1) fueron cada vez mas estrechos, resultando finalmente
ineficaces. Dado el gran deterioro del estado general y pronéstico infausto del paciente, se decidid
sedacién paliativa. El paciente fallecié entre medidas de confort.
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Fecha Hemoglobina (g/dl) Plaguetas/mma3
09.08 2014 {ingreso) 46 45000
12.08.2014 6.2 45000
186.08.2014 74 41000
20.08 2014 91 22000
24082014 24 17000
2908 2014 8.8 32000
05092014 6.2 13000
09.09.2014 6.6 30000
1509 2014 5 15000

Tabla 1. Evolucion de parametros analiticos a lo largo del ingreso hospitalario

DISCUSION.

La invasién neoplasica de la médula ésea presenta como etiologia mas frecuente las metastasis
de tumores sélidos. Anner y Drewinko® ya publicaron en 1977 como tumores primarios subyacentes,
por orden de frecuenica: neuroblastoma (48.2%), sarcoma de Ewing (3°.° carcinoma microcitico de
pulmoén (20.7 %), adenocarcinoma de préstata(20.3%), and carcinoma mamario(19.6%). Estudios mas
recientes’ describen como tumores mas frecuentes subyacentes de una muestra de 7 3 médulas dseas
infiltradas, el cancer de mama(22.2%), pulmon (23.3%), gastrico (9.6 %), origen desconocido (2.2%),
sarcoma de Ewing (® .8 %) y otros (tejidos blandos, nasofaringeo, melanoma, vejiga, recto: 1°.> %). Riazy
Brahma* confirman estos datos.

La invasion tumoral de la médula désea cldsicamente se manifiesta con signos derivados del fallo
medular. Fundamentalmente, existe anemia, leucopenia y trombocitopenia®. Clinicamente, se
sospecha por astenia y palidez muco-cutdnea (derivadas del sindrome anémico), sangrado muco-
cutdneo (trombocitopenia) y menos frecuentes son las infecciones oportunistas (leucopenia vy
neutropenia).

Riaz y Brahma® estudiaron aspirados y biopsias de MO de 124 pacientes con tumores sélidos para
valorar si existia infiltracion tumoral sélida; se constatd que existia anemia en 7 1.4% de los casos,
trombopeniaen4’.1%, pancitopeniaen 19.3% de los casos.

Elaspiradoy la biopsia trephine de médula ésea son técnicas diagndsticas sensibles para la deteccidn de
invasion medular. La biopsia medular es mas sensible que el aspirado y la sensibilidad aumenta si la
biopsia es bilateral o con muestra Unica de mayor extensién al habitual. Aunque no es habitual la
deteccién de células tumorales en biopsia cuando el aspirado ha resultado negativo, ocasionalmente se
ha descrito que pueden encontrarse células malignas en el aspirado con biopsia medular normal.

La identificacion de células metastasicas en la médula ésea es facil, ya que presentan caracterisiticas
que difieren del tejido hematopoyético normal; no obtante, su morfologia no siempre revela el origen
primario. La morfologia de las células malignas deberia correlacionarse con la presentacion clinica y los
hallazgos histopatoldgicos para obtener el diagndstico final. La presencia de invasién medular es un
hallzgo mas prondstico que diagndstico de la neoplasia del paciente.

La invasion medular por tumor metastasico puede ser focal o difusa. La reticulina y la fibrosis suelen
estar presentesy son mas frecuentes en aquellos casos de mayor grado de infiltracién medular.La fibrois
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suele ser marcada en los carcinomas de mama, gastrico, prdstata y pulmdn. Frecuentemente, las
metastasis son indiferenciadas y aunque el diagndstico definitivo se obtienen por inmunohistoquimica,
enalgunos casos, éstano es valorable.

La invasidon de la médula ésea implica enfermedad neopldsica avanzada, por lo que el tratamiento que
se emplee tendraintencion paliativa.

Existen varios pilares sobre los que fundamentar dicho tratamiento. En primer lugar, el sintomatico. En
caso de existir dolor, se pautard analgesia segun los criterios establecidos por la OMS, pudiéndose
recurrir sifuera necesarioa RT antidlgica regional.

La infiltracion de la médula ésea suele ser secundaria a la presencia previa de metdstasis dseas, por lo
gue, en esos casos, podrian emplearse bifosfonatos, aportes de calcio y vitamina D o incluso RT
estabilizadora.

Los signos clinicos derivados del fallo medular deben abarcarse con un tratamiento de soporte, basado
entransfusiones de concentrados de hematies, pool de plaquetas y administracion de G-CSF.

Ya que la invasion de la médula ésea implica enfermedad neoplasica avanzada, en caso de que el
paciente presente buen performance status y ausencia de comorbilidades, podrad plantearse la
administracién de tratamiento citostatico paliativo, variando el esquema farmacoldgico segun el tumor
primario.

Sin embrago, el prondstico de los pacientes con invasion medular es grave. En un articulo publicado por
Kilickap et al’ que recoge una muestra de 7 3 pacientes con diferentes tumores sélidos y fallo medular
con metastasis, se concluye que la supervivencia media global encontrada tras el diagndstico de
metdstasis medulares es de > meses (9°% Cl: 1.0-9.0) con una supervivencia al afio del 22%. La
supervivencia media global de los pacientes con trombopenia es significativamente mas corta que
aquellos conrecuento plaguetario normal (1 mes vs. 13 meses, respectivamente; p<0.0001).

CONCLUSIONES.

La infiltracién tumoral sélida de médula dsea es una entidad poco frecuente que debe ser
sospechada en contexto de pancitopenia severa en todo paciente oncolégico. Su diagndstico se basa en
aspiradoy/o biopsia de médula ésea, condicionando al paciente mal prondstico.
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Hemangioendotelioma epitelioide como buen
simulador de metastasis hepaticas

L. Quintana Cortés; J. Aires Machado; R. Collado Martin.

Servicio de Oncologia Médica. Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres).

RESUMEN.

Las metastasis hepaticas suponen el 9° % de todos los tumores que asientan en el higado. En el
> % restante la afectacion es primaria, teniendo que mencionar, entre otros, al hemangioendotelioma
epitelioide (H.E.). Se trata de una neoplasia rara, de origen vascular y de etiologia desconocida. Las
dificultades diagndsticas radioldgicas son notables ya que las imagenes son superponibles a las de un
proceso metastatico y es necesaria la confirmacion histopatoldgica; esto le diferencia de otro tumor
gue asienta en el higado, el hepatocarcinoma, en el que el diagndstico puede hacerse exclusivamente
enbasealas pruebas deimagen (tomografia computarizada -TC- trifdsica y resonancia magnética).

Palabras clave.
tumor raro, origen vascular, metdstasis hepdticas, diagnostico histopatoldgico.

INTRODUCCION.

El hemangioendotelioma epitelioide de localizacién hepatica es excepcional en el adulto.
Inicialmente la lesiéon fue descrita en el pulmdn como una neoplasia bronquiolo-alveolar intravascular
de origen epitelial. Sin embargo posteriormente se demostré su naturaleza mesenquimal
proponiéndose, en 1922, el término que prevalece en la actualidad. Su prondstico sigue siendo incierto
conunaevolucionimpredecible.

Describimos, bajo nuestra experiencia, las caracteristicas clinico-patoldgicas de esta rara lesidén que
como primer diagndstico se planted la posibilidad de un carcinoma de pancreas con afectacién
hepatica secundaria, enfatizando la importancia del diagndstico anatomopatolégico en el adecuado
manejo de los pacientes.

FINALISTAS



DESCRIPCION DEL CASO.

Varéon de 70 afios con antecedentes médicos de hipertension arterial en tratamiento con
betabloqueante e inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina; hernias cervicales y lumbares
en tratamiento rehabilitador ocasional. Fumador de 10 paquetes/afio. No ingesta endlica. Intervenido
de herniorrafiainguinal bilateral.

Como antecedentes familiares destaca una hermana fallecida por carcinoma de cérvixalos? O afios y un
hermano, fumador, fallecido por carcinoma de pulmon.

El paciente consultd en dos ocasiones en el Servicio de Urgencias por un dolor a nivel de epigastrio e
hipocondrio derecho (HCD), irradiado en cinturén y de comienzo gradual. Durante la anamnesis, el
enfermo no refirié otros sintomas digestivos acompafiantes como nduseas, vomitos, anorexia o
alteracién del ritmo intestinal; en cambio, si comentd astenia y una mayor dificultad para realizar sus
actividades cotidianas. Tras persistir dicho malestar con unas caracteristicas compatibles con un EVA
basal de 4-°, a pesar de haber recibido tratamiento con farmacos analgésicos de primer escalén, se
decididingreso para estudioy control de los sintomas.

Al ingreso el paciente presentd un ECOG de 1, con leve afectacion del estado general y sudoracién
profusa. Buen estado nutricional. Normocoloreado, perfundido e hidratado. Ritmico y taquicardico a
110latidos por minutosinsoplos audibles. Abdomenblandoy dolorosoa nivel de epigastrio e HCD,
hepatomegalia dolorosa de cuatro traveses de dedo por debajo del reborde costal sin presentar signos
deirritacién peritoneal. Resto del examen sin particularidades.

En las pruebas complementarias realizadas destaco:

»  Analitica al ingreso: hemoglobina de 11.2 mgr/dl, hematocrito de 37 .4% con volumen y cromia
normal; leucocitos 11.700/ml (20.9% neutroéfilos), actividad de protrombina de 9%,
fibrindgeno de ¢ 30 mgr/dl, tiempo de protrombina de 14.9 y GOT °* U/L, sin otras alteraciones
bioquimicasy hematoldgicas. Serologia viral paravirus hepatitis By Cy VIH negativa.

»  Marcadorestumorales (MT): (CEA, Ca-19.9, Ca’ 2.4, alfa-fetoproteina) normales.

» TCdeabdomeny pelvis: Multiples lesiones hapaticas focales e hipodensas de distribucién difusa
por ambos l6bulos y con diametros entre 10y 2° mm, ademas de una lesion a nivel de la cola del
pancreas solida e hipercaptante de 34 x 29 mm (Figura 1). Presencia de minima cantidad de
liquidolibre a nivel del fondo de saco recto-vesical sin otros hallazgos relevantes.

»  TCdetdrax: Nodulo inespecifico de 4 milimetros (mm) a nivel del I6bulo inferiorizquierdo.

Dados los hallazgos objetivados en las imagenes radioldgicas se realizd una biopsia con aguja gruesa
radiodirigida de las lesiones hepaticas, obteniéndose varios cilindros que se enviaron en formol para
estudio anatomopatoldgico. El procedimiento surgid sin incidencias inmediatas ni tardias.

El diagndstico histopatolégico macro y microscépico fue concordante con un tumor vascular con
crecimiento a expensas de los sinusoides hepaticos. Las venas de tamaio intermedio trombosadas y
otras, dilatadas con la luz ocupada por yemas y papilas de células tumorales de tamafio intermedio con
nucleos hipercromaticos, nucléolos pequefios y citoplasma eosinofilico. Abundante estroma mixoide.
En cuanto alinmunofenotipo destacd:
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»  Marcadores vasculares positivos: CD34, CD31y Vimentina.
»  Marcadores negativos: Hepatocito 1, Glypican 3, Citoqueratina AE1-3, CK”, CK20, CEA, LC, p° 3.
» Indice de proliferacién celular (Ki¢7): bajo.

Elresultado histoldgico definitivo fue concordante con hemangioendotelioma epitelioide hepatico.

Se inicié tratamiento con procinéticos, inhibidores de labomba de protones y se continué con analgesia
de primer escalén (dexketoprofeno trometamol alternando con metamizol cada 4 horas)
evolucionando de forma favorable a un EVA basal de 0, y sin presencia de dolor irruptivo oncoldgico. La
astenia persistid, engrado leve, a pesar del tratamiento con dexametasona a dosis bajas y metilfenidato.

Tras presentar el caso en comité de tumores, y de acuerdo a la literatura existente, se acordd con el
paciente ante la mejoria clinica presentada, mantener una actitud expectante asociada a un
seguimiento estrecho. Asi, en el caso de alcanzar una progresidn clinica o radioldgica, a pesar de lafalta
de ensayos clinicos prospectivos publicados en este escenario, poder plantear un tratamiento
sistémico.

Sin embargo, tras un corto intervalo de tiempo el paciente volvid a referir mal control analgésico (EVA7),
ictericia cutdnea marcada, aumento del perimetro abdominal con presencia de ascitis no a tensidn,
somnolencia leve vy deterioro importante del estado general, presentando un ECOG de 3. En este
momento analiticamente destacd: actividad de protrombina: 40%, bilirrubina total: 3.9 mgr/dl a
expensas del componente directo (3.62), lactato deshidrogenasa: 9°0 y GOT/GPT: >¢1/289 U/L. Tras
descartar mediante ecografia dilatacidon de las vias biliares, se inicid tratamiento sintomatico con
opioides mayores, precisando varias rotaciones por mal control del dolor. Se realizaron paracentesis
evacuadoras apesarde lo cual, el empeoramiento del paciente fue progresivo, llevandole a desarrollar
una encefalopatia hepatica grado 3. En el TC de reevaluacién se objetivd una progresiéon hepatica
importante con la presencia de una gran cantidad de liquido ascitico en la cavidad peritoneal (Figura 2).
Dada la evolucion del paciente se desestimd cualquier tipo de tratamiento dirigido a la
enfermedad oncoldgica, incluido el tratamiento con quimioterapia. El paciente fallecio alos 10 dias del
ingreso por insuficiencia hepatica secundaria a su neoplasia de base.

DISCUSION.

El HE es un tumor mesenquimal raro que se caracteriza por una proliferacion endotelial y
vascular caracteristica que afecta al higado y a otros érganos. Es mas frecuente en la quinta década de la
vida siendo inusual en menores de 20 afios. Hasta el momento no han llegado a describirse mas de ®> 00
casosen laliteratura.

Fue descrito por primera vez en 192 2, publicindose dos afios mas tarde una serie de 32 pacientes con

HE primario hepatico ™.

Se trata de una neoplasia de etiologia desconocida cuya presentacion tipica en tejidos blandos suele ser
solitariay menos agresiva, frente a la multicentricidad y peor evolucién cuando asienta a nivel hepatico.
La enfermedad extrahepatica en el momento del diagndstico esta presente en el 30-6 0% de los casos
siendo frecuente la afectacidn secundaria en pulmdn vy pleura, bazo, ganglios abdominales, peritoneoy
omento, estando también descritas lesiones osteoliticas y a nivel de la médula 6sea. Hay otras
localizaciones descritas mas infrecuentes (corazén, rifidn, estémago, tiroides, diafragma) ¥ pero

FINALISTAS



ningun caso, hasta nuestro conocimiento, esta publicado con afectacion secundaria en el pancreas
como es el caso que presentamos.

Las pruebas de imagen no permiten un diagndstico ni siquiera de presuncién'’, aligual que los MT, dada
la inespecificidad de los hallazgos; por ello ha de realizarse un estudio anatomopatolégico minucioso.
Cuando existe afectacidn hepatica es fundamental hacer diagndstico diferencial entre las lesiones
hepaticas primarias (sobre todo hepatocarcinoma, colangiocarcinoma) y secundarias ‘. La
presentacidén clinicay su curso evolutivo es muy variable e impredecible, desde pacientes asintomaticos
(20-2°> %) hasta aquellos con hipertension portal e insuficiencia hepatocitaria. Las opciones terapéuticas
son hasta el momento muy limitadas, no disponiéndose de ensayos clinicos aleatorizados fase Il y
existiendo solo serie de casos dada su rareza, heterogeneidad y variabilidad clinica. Se describen desde
casos con supervivencias largas sin recibir tratamiento hasta muertes precoces a pesar de la
administracién de éste. La reseccion hepatica con criterio oncoldgico es el tratamiento de eleccidén en
lesiones solitarias; cuando esto no es posible puede plantearse el trasplante hepatico, resecciones
paliativas o la embolizacién arterial " . En cuanto a esquemas de quimioterapia y radioterapia no
pueden recomendarse por la escasez de estudios. Dada la naturaleza vascular del tumor parecen utiles
los farmacos antiangiogénicos como el bevacizumab ® o sorafenib “” de los que existen estudios fase Il
prometedores.

CONCLUSION.

Presentamos el caso inusual de un paciente con un HE hepatico multicéntrico y afectacién
secundaria en pancreas en el cual como primer diagndstico diferencial se planted la posibilidad de un
carcinoma de pancreas estadio IV. El dolor en HCD y la hepatomegalia se presentan en casiel >0y el 20%
delos pacientes respectivamente. Razonadamente se optd por un seguimiento estrecho ante el control
sintomatico de un tumor irresecable y con bajo grado de proliferacién. Sin embargo la evolucion fue
rdpida y torpida apoyando su curso imprevisible con un desenlace fatal en apenas dos meses tras el
diagndstico.
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Figura 1. TC (corte coronal y axial, de izquierda a derecha respectivamente) al diagndstico donde se observan multiples lesiones hipodensas
hepdticas distribuidas por ambos I6bulos. Lesion en cola de pancreas sélida e hipercaptante.

Figura 2. TC (corte coronal y axial, de izquierda a derecha respectivamente) realizado ante el empeoramiento clinico del paciente donde se
objetivaimportante progresion de la enfermedad a nivel hepdtico, segun criterios RECIST 1.1, y presencia de liquido ascitico por la cavidad
abdominal.
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Tetania y alteraciones electroliticas: sindrome de
Gitelman
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RESUMEN.

El sindrome de Gitelman es una tubulopatia de herencia autosémica recesiva caracterizada por
mutaciones del transportador de Na/Cl sensible a las tiazidas. Comparte muchas de las caracteristicas
del sindrome de Bartter como la alcalosis metabdlica hipopotasémica con cloro urinario elevado y
tensién arterial normal. Desde el punto de vista clinico se distingue del sindrome de Bartter por la
hipomagnesemia y la hipocalciuria. La reabsorcion reducida de sodio en el tubulo contorneado distal
ocasiona deficiencia de volumen e hipopotasemia. La pérdida de la actividad del transportador sensible
a tiazidas incrementa la reabsorcién tubular de calcio, que es lo que origina la hipocalciuria cldsica del
sindrome de Gitelman. Su diagndstico suele ser durante la adolescencia o en la edad adulta. Los
sintomas mas frecuentes son debilidad, fatiga, calambres y nicturia. El tratamiento consiste en aportes
orales de sodio, complementos orales de potasio y magnesio y administracién de diuréticos
ahorradores de potasio.

Palabras claves.
Sindrome de Gitelman, alcalosis metabdlica, hipopotasemia, hipomagnesemia.

INTRODUCCION.

Las tubulopatias son defectos especificos de algunos de los sistemas de transporte que
intervienen en la reabsorcién o la secrecidn tubular de sustancias filtradas a través del glomérulo. Son
de origen genético, o bien se presentan al administrar algunos medicamentos y téxicos, o en el contexto
de determinadas enfermedades.
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DESCRIPCION DEL CASO.
Presentamos el caso clinico de una mujer de
analiticasy cuadro de tetania.

7% afios que ingresa por diversas alteraciones

Entre sus antecedentes dislipemia en tratamiento con estatinas, hipotiroidismo en tratamiento
sustitutivo con levotiroxina sédica tras tiroidectomia por bocio multinodular eutiroideo en 2001,
ansiedad en tratamiento con fluoxetinay antecedentes de trombosis venosa profunda en dos ocasiones
en miembro inferiorizquierdo.

La paciente acudié a urgencias por presentar en menos de 24 horas dos caidas al suelo sin pérdida de
conocimiento ni relajacion de esfinteres, sensacién de hormigueo en las manos con dificultad para su
movilizacién. En la anamnesis dirigida solo destacaba calambres en las manos y los pies de larga
evolucidn. No referia otra sintomatologia asociada.

En la exploracion fisica tension arterial de 110/20 mmHg, afebril, eupneica, a la auscultacion cardiaca
arritmica sin soplos, signo de Trousseau, sin otros hallazgos de interés.

Entre los hallazgos de laboratorio encontrdbamos anemia normocitica normocrémica (hemoglobina
11,9 g/dL, volumen corpuscular medio 25,7 fl, hemoglobina corpuscular media eritrocitaria 22,9 pg),
creatinina 1,2 mg/dL, urea’ ® mg/dL, hipopotasemia (potasio sérico 2,13 mmol/L), hipocalcemia (calcio
sérico®,® mg/dLy calcio corregido ®,> mg/dL), hipomagnesemia (magnesio sérico 0,2 mg/dL), alcalosis
metabdlica con una gasometria arterial basal con pH?,%0, pCO,* 3, p0, ® 3, HCO* ° 2, saturacién oxigeno
91%. En la analitica de orina realizada al ingreso cloro 33,2 mmol/L.

Durante el ingreso de la paciente se realizd una determinacién de orina de 24 horas objetivandose una
hipocalciuria con un calcio 3,1 mg/dLy una secrecion de cloro urinario elevado (cloro 96 mmol/L).

Por tanto se trataba de una mujer que ingresé por un cuadro de tetania asociado con una alcalosis
metabdlica con hipopotasemia, hipocalcémia, hipomagnesemia, hipocalciuria y con un cloro urinario
elevado. Con estos hallazgos analiticos y tras descartar la toma de diuréticos fue diagnosticada de
Sindrome de Gitelman. Se instaurd tratamiento intravenoso con gluconato cdlcico y sulfato de magnesio
normalizdndose los niveles y posteriormente se continud con suplementos orales de magnesio, calcioy
potasio. Al alta la paciente se encontraba asintomatica, no habia sufrido nuevos episodios de tetaniay
se habian corregido las alteraciones hidroelectroliticas.

DISCUSION.

El sindrome de Gitelman es una tubulopatia del tubulo contorneado distal, a nivel de
cotransportador Na/Cl, sensible a las tiazidas, de herencia autosdmica recesiva que se caracteriza por
una alcalosis metabdlica con hipopotasemia, hipomagnesemia, hipocalciuriay normotensién.”***

Descrito por primera vez en 19%° por Gitelman y colaboradores se trata de un sindrome de herencia
autosomica recesiva es la resultante de la mutacién del brazo largo del cromosoma 1° (16 q13) en el que
se afecta el gen SLC12A3.>" El defecto primario consiste en una incapacidad para la reabsorcién de sodio.
La inhibicién de la reabsorcion del NaCl a nivel del tubulo contorneado distal favorece la reabsorcién del
calcio, en parte porque los canales de calcio voltaje-dependientes se activan por hiperpolarizacién de la
membrana de las células tubulares y en parte porque el descenso del sodio intracelular aumenta el flujo
de calcio a través del intercambiador apicales de sodio y magnesio, estimula la secrecidon de hormona
paratiroidea, con el consiguiente aumento de la reabsorcién de calcio.”
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Se diagnostica fundamentalmente en la edad adulta, de forma casual, presenta una clinica muy
heterogénea, frecuentemente se encuentran asintomaticos y alternan con periodos transitorios de
debilidad muscular y tetania que se pueden acompaiar de dolor abdominal, parestesias en la cara,
vémitos y fiebre. La condrocalcinosis por depdsito de cristales de pirofosfato calcico deshidratado es
una complicacién relevante en adultos.

Hay casos descritos de muerte subita y de taquicardias ventriculares no sostenidas. En los pacientes con
sindrome de Gitelman es habitual encontrar un intervalo QTc prolongado, aunque en pocos casos es
superior a > 00 ms. Las alteraciones hidroelecroliticas presentes pueden alargar el intervalo QT pero no
se ha descrito relacién entre las cifras de potasio séricoy la duracién del intervalo QT. Por lo que se debe
tener en cuenta la utilizacion de farmacos que prolongan el intervalo QT o que causen toxicidad
miocardica en este tipo de pacientes.’

Los hallazgos analiticos, muchas de las veces casuales, son los que nos llevan al diagnéstico.

El diagndstico diferencial debe realizarse con abuso de diuréticos o laxantes, diarrhea crénica.’

La alcalosis metabdlica es la situacién clinica en la que la concentracion del cloro urinario mejor refleja el
estado volumétrico del paciente. En funcién del cloro urinario las causas de alcalosis metabdlica se
agrupanendos:

Alcalosis metabdlicas con concentracion urinaria de cloro disminuido (<1° mosm/L) lo que refleja una
gran retencion de cloro fundamentalmente en estados de hipovolemia. Dentro de este grupo
encontramos causas como vomitos, diarrea, pérdidas digestivas de hidrogeniones y la administracidn
intravenosa de altas dosis de penicilina.

Alcalosis metabdlica con concentracion urinaria de cloro aumentada (>1° mosm/L). En estos casos es de
gran importancia la tension arterial (TA) del paciente. Si la TA es normal debemos pensar en diuréticos,
alcalosis por realimentacién o trastornos especificos tubulares como el sindrome de Bartter o el de
Gitelman. Si la TA esta elevada debemos pensar en hipermineralocorticismo, sindrome de Liddle o
abuso de regaliz.”

El sindrome de Bartter y el de Gitelman se caracterizan por ser defectos tubulares autosémicos
recesivos que cursan con alcalosis metabdlica hipopotasémica con cloro urinario elevado y tension
arterial normal. Para diferenciar entre el sindrome de Bartter y el de Gitelman debemos saber que el
sindrome de Bartter presenta hipercalciuria y en cambio el sindrome de Gitelman cursa con
hipocalciuria. En el sindrome de Bartter encontramos una alteracion en el contransportador Na/K/Cl
(tipo 1) localizado en la rama ascendente del asa de Henle o en el canal apical de potasio de la rama
ascendente de Henle (tipo Il). Adiferencia en el sindrome de Gitelman el defecto se encuentra a nivel del
tubulo contorneado distal, en el contransportador de Na/Cl sensible a las tiazidas.’ Ademds el sindrome
de Bartter debuta en la primera infancia y el sindrome de Gitelman tiene una aparicién mas tardia
pudiendo debutar enlaedad adulta.’

El tratamiento del sindrome de Gitelman consiste en aportes de magnesio y potasio y en casos mas
refractarios la utilizacion de diuréticos ahorradores de potasio o laindometacina.' En algunas ocasiones
es dificil conseguir niveles estables de magnesio plasmatico dado que su administracidon a altas dosis via
oral suelen ocasionar episodios de diarrea que pueden aumentar las pérdidas de magnesio y potasio a
nivelintestinal.’
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Espondilodiscitis en niha de 2 afhos

C. Pascual Montero; D. Acevedo Soto; Y. Lopez Barrera; V. Gavilanes Vaca

Servicio de Radiodiagndstico. Hospital San Pedro de Alcantara de Caceres

RESUMEN.

La Espondilodiscitis es la infeccion de la columna que compromete el disco intervertebral y el
cuerpo vertebral. Esta entidad cursa con sintomatologia tipica, aunque poco especifica y requiere un
alto indice de sospecha para su diagndstico. La prueba de imagen de eleccidn para su diagndstico suele
ser la RMN ya que es la prueba mas sensible para esta patologia. La mayoria de los casos se resuelven
con manejo farmacoldgico, siendo los antibidticos el pilar en el tratamiento.

PALABRAS CLAVE.
Espondilodiscitis, disco intervertebral, infecciones musculo-esqueléticas

INTRODUCCION.

La discitis o espondilodiscitis es un proceso inflamatorio que afecta al disco intervertebraly a la
superficie de los cuerpos vertebrales. Se presenta habitualmente en nifios menores de © afios con
afectacion predominante de la regién lumbar. La clinica es inespecifica, siendo el sintoma mas
predominante un rechazo a la deambulacién y dolor e irribilidad a la bipedestacién. La prueba
diagndstica de eleccidn es la RMN, realizdndose un tratamiento conservador con antibioterapia. Se
presenta un caso de una nifia de 2 afios de edad, con escasa sintomatologia y exdmenes de laboratorio
normales, siendo los estudios porimagenes los que sugirieron el diagndstico de espondilodiscitis.

DESCRIPCION DEL CASO.

Nifa de dos afos con antecedente de displasia de caderas al nacer, que acude al servicio de
urgencias de nuestro hospital por presentar debilidad de miembros inferiores e hiporeflexia
osteotendinosa de 1° dias de evolucidén. Imposibilidad para la bipedestacion, y dolor a la
deambulacién. Rechaza también sedestacidn evitando enderezar la espada con las piernas extendidas.
La madre refiere que se queja de dolor en cadera derecha conirradiacidén hacia zona inguinal. No refiere
proceso infeccioso previo al inicio del cuadro.
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Exploracion:

Afebril. Analitica: VSG >30, PCR 8, sin leucocitosis.

Exploracion neurolégica: ROT izquierdo débil, ROT derecho ausente. Fuerza y tono conservado de las
cuatro extremidades. No alteracion de la sensibilidad,

Es vista por el traumatdlogo de guardia por sospecha de sinovitis transitoria realizdndosele una analitica
y una ecografia de caderas que resultaron normales.

Reinterrogando a la madre, comenta un cuadro de estrefiimiento asociado también de 1° dias de
evolucidn junto con dolor abdominal difuso por lo que se decide realizar una ecografia de abdomen.

Ecografia abdominal:

Se objetivd como Unico hallazgo unaimagen en semiluna localizada a nivel prevertebral entre L> yS1sin
poder caracterizar su significacion clinicarecomendandose completar estudio con RMN.

Res.Nel.

2D

60%

C 48
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RMN columna:

En la RMN se confirma el diagndstico de espondilodiscitis de L* -S1 con absceso prevertebral.

Ch53
W 34

Se inicia tratamiento antibidtico (cloxacilina+ cefotaxima) y analgesia. Resolucién completa del cuadro
en 19 dias cursando de alta a domicilio.

DISCUSION.

- Concepto:
La espondilodiscitis u osteomielitis vertebral es una patologia poco frecuente en pediatria, que afecta
generalmente a nifios menores de ® afios, que cursan con una sintomatologia inespecifica, y cuyo
diagndstico requiere de un alto indice de sospecha, por lo que muchas veces es tardio o se hace luego de
multiples tratamientos
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Fgura 1 Derbuhon pof sdade

- Etiopatogenia :
La presencia durante la infancia de vasos en la superficie cartilaginosa de los cuerpos vertebrales y en el
anillofibroso, que posteriormente involucionan en la edad adulta, explica la diferencia de incidencia que
existe entre los nifios y los adultos.

VERTEBRAS LUMBARES ADULTO Y OSIFICACION VERTEBRAL EN NINO.
Durante la infancia permanecen comunicaciones vasculares (linea roja)
entre las dos vértebras adyacentes y su DIV que con el tiempo van
involucionando. Este hecho es de gran relevancia fisiopatologica y
patogeénica.

La etiologia infecciosa es la mas aceptada actualmente a pesar de que en mas del®> 0% de los casos no se
identifica ningun germen. El Staphylococcus aureus (S. aureus) es el microorganismo mas
frecuentemente aislado tanto en hemocultivos como en los aspirados del disco, seguido de
Staphylococcus epidermidis (S. epidermidis), Streptococcus pneumoniae (S. pneumoniae) y otros
estreptococos, bacilos gram negativos como Kingella kingae (K. kingae) o Escherichia coli (E. coli).

Aunque la columna lumbar (L4-L°) o toracica baja es la zona que se afecta de forma mas frecuente,
existen casos descritos de espondilodiscitis cervical. La diseminacién hematdgena desde un foco
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infeccioso primario (infecciones respiratorias, otitis media aguda, infecciones de las vias urinarias) es la
principal via de afectacidn discal, siendo excepcional la diseminacidn desde una zona contigua o en el
contexto de unacirugia

- Clinica:

Clinicamente varian con la edad y suelen presentar fiebre de bajo grado o ausencia de fiebre, con buen
estado general. La sintomatologia mas frecuente suele serirritabilidad, rechazo de la marchay del gateo
(suele ser el primer sintoma), dolor con la bipedestacion y la sedestacidn. La presentacion clinica puede
simular un cuadro gastrointestinal y cursar con sintomas abdominales especialmente si existe
osteomielitisacompanante.

Diagndstico:

Pruebas de laboratorio:

Los leucocitos son normales o estdn levemente elevados. La VSG se encuentra elevada casi siempre
(>30mm/h). La proteina C reactiva (PCR) se encuentra elevada en el > 0% de los casos y es Util para
monitorizar el tratamiento

Diagndstico porimagen:

-RX: El sigho de imagen clasicamente considerado mas relevante y confirmatorio durante mucho
tiempo fue la disminucion radiografica del espacio ocupado por el disco intervertebrales y la erosién de
los platillos de los cuerpos vertebrales adyacentes, observables hasta en > 0% de los casos de discitis,
aunque tardiamente

-La RMN aumenta la sensibilidad sefalando alteraciones de sefal y forma de discos
intervertbrales y cuerpos vertebrales. Es de gran utilidad en la localizacion y definicidon de colecciones,
flemones, abscesos o en otras eventualidades como la valoraciéon de diversos compromisos. En la
deteccidon e identificacion de colecciones y estructuras inflamatorias ha probado su eficacia, cuya
situacion debe definirse exhaustivamente en estos casos: epidural, paravertebral e incluso
compartimentosiliopsoas.

-La gammagrafia permite la confirmacidén dx mas precoz pero es poco precisa.

-La Ecografia puede ser util sobre todo extendiéndose rostralmente el barrido ecografico, para
incluir un casi obligado y cuidadoso estudio de psoas y espacios perivertebrales que detecten efectos
masa a dichos niveles de posible origeninflamatorioy raquideo

FINALISTAS



IIJornada de Divulgacion Cientifica

Diagndstico diferencial:

Procesos infecciosos:
—Osteomielitis vertebral o de pelvis.

— Artritis séptica de cadera.

—Absceso del psoas o de las estructuras pélvicas.

—Abscesos epidurales.
—Tuberculosis vertebral (Mal de Pott).

—Brucelosis.

Traumatolaégicos e inflamatorios:
—Fracturasy hernias discales.
—Enfermedad de Scheuermann.
—Espondilitis anquilosante.

—Necrosis avascular del cuerpo vertebral.

Tumorales:
—Osteoma osteoide.
—Osteoblastoma.

—Metastasis vertebrales.
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Espondilolistesis.

Tratamiento:

El tratamiento se basa en la antibioterapia con cobertura antiestafilocécica, inicialmente de forma
intravenosa (1-2 semanas), con paso a via oral en cuanto se produzca mejoria tanto clinica y analitica. El
tratamiento por via oral debe prolongarse hasta la resolucién completa del cuadro (4 semanas). Se
deben asociar antinflamatorios no esteroideos para disminuir el dolor asociado y realizar reposo en
camaiinicial. La cirugia se reserva para aquellos casos que no mejoren con tratamiento médico o para las
complicaciones como las osteomielitis extensasy las lesiones neurolégicas.

TABLA 1. Antibidticos utilizados en el tratamiento de la discitis®,

Firmaco Via Dosis (mg/kg/dia) Pauta
Cloxacilina v, s 6h
Cetazolina Lv./i.m. 100 X h
Cefuroxima Ly, 150 gh
V.0, ) 8 h
Cefadroxilo V.0, i) 8h
Cefalexina V.0, [ O)-1 50 OG-8 h

El pronédstico es muy bueno, resolviéndose el cuadro en un 0% en aproximadamente 4 semanas.

CONCLUSION.

En nifios con alteraciones agudas en la deambulacién, debe pensarse en el diagndstico de
espondilodiscitis. El examen fisico adecuado y los métodos de diagndstico auxiliares permiten realizar el
diagnéstico. Se destaca la importancia de un diagndstico y tratamiento oportuno que involucra a todo
un equipo médico multidisciplinario, mejorando el prondstico de los pacientes.
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Tumor carcinoide enintestino delgado

B. Durdn Meléndez’; A. Santiago Cufier’; L. Rodrigo Hernanz'; M.l. Manzano Martin’; I. Lledé
Izquierdo’; AM. Pozuelos Rodriguez’

'Servicio de Cirugia General y del Aparato Digestivo. Complejo Hospitalario de Caceres (Caceres)
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RESUMEN.

Los tumores carcinoides se caracterizan por la capacidad de secreciéon de sustancias
neuroendocrinas como serotonina, histamina, dopamina o somatostatina. En la mayoria de las
ocasiones son asintomaticos o presentan sintomas inespecificos y suelen diagnosticarse de manera
casual. Es importante descartar tumores sincrénicos, siendo las pruebas mas especificas para ello la
gammagrafia y la tomografia computarizada. El tratamiento de los tumores carcinoides intestinales es
quirargico, reservandose la quimioterapia para los estadios con metastatis. Como ejemplo de esta
patologia describimos el caso de un paciente que en el estudio por episodios de hemorragias digestivas
bajas se descubre un tumor neuroendocrino enileon terminal.

PALABRAS CLAVE.
Tumor carcinoide; tumor neuroendocrino; somatostatina; serotonina; octreoscan

INTRODUCCION.

Los tumores carcinoides del intestino delgado se originan en las células enterocromafines
(células de Kulchitsky) ubicadas en las criptas de Lieberkiihn'. Estas células también se conocen como
argentafines por su tincidn con compuestos de plata. Se han descrito tumores carcinoides en drganos
como pulmones, bronquios y tubo digestivo’.

DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de unvardn de ®® afios con antecedentes de hipertensién arterial, diabetes
mellitus tipo 2 e hipotiroidismo, quien desde hace tres afios tiene colocada un protesis valvular adrtica
por lo que se encuentra en tratamiento anticoagulante con acenocumarol. Debido a varios episodios de
rectorragia y anemizacion se le realiza una colonoscopia donde se explora todo el recto y colon sin
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ningun hallazgo, por lo que se decide realizar una ileoscopia, hallando a nivel de ileon terminal una
lesion polipoidea con mucosa congestiva cuya biopsia informa de la presencia de focos de tumor
neuroendocrino que infiltran laldmina propia.

En el estudio de extension se realiza tomografia computarizada donde se visualiza una masa de unos 4
cm de didmetro junto a la valvula ileocecal con calcificaciones groseras y margenes mal definidos, sin
signos de metdstasis a distancia u otras tumoraciones (Imdgenes 1 y 2). Ademas se realiza un rastreo
gammagrafico apreciando una Unica masa lobulada en ileon terminal sin ninguna captacién en otra
regién anatémica.

El paciente esintervenido quirdrgicamente, realizdndosele una hemicolectomia derecha (extirpando un
amplio margen de ileon terminal) con anastomosis ileo-cdlica, siendo dado de alta sin incidencias al
décimo dia postoperatorio. El andlisis anatomopatoldgico informa de la existencia de un tumor
carcinoide enileon formado por dos pdlipos adyacentesde 2y 2,° cm respectivamente que afectaatoda
la pared intestinal (pT3) y con metdstasis en 2 de 12 ganglios linfaticos (pN1). Margenes quirudrgicos
libres de enfermedad (Imdgenes 3 y 4). Las tomografias computarizadas y las gammagrafias realizadas
durante el seguimiento postoperatorio del paciente no mostraron evidencia de recidiva tumoral.

DISCUSION.

Los tumores carcinoides pueden localizarse en diversos érganos: bronquios, pulmones,
pancreas, estdmago, recto, etc. Los que afectan a intestino delgado (29%) son los mas frecuentes y
suelen aparecer en los Ultimos ¢0 ¢cm de ileon™. Los tumores carcinoides se caracterizan por la
capacidad de secretar numerosas sustancias hormonales como serotonina, sustancia P, histamina,
dopamina, prostaglandinas o somatostatina, entre otras, por eso también son conocidos como tumores
neuroendocrinos®.

Casi el 80% de los tumores carcinoides son asintomaticos y se descubren por casualidad, como en
nuestro caso clinico, cuya manifestacién clinica fue un episodio de rectorragia en un paciente
anticoagulado’. En cuanto a su malignidad los tumores carcinoides de ileon son mas agresivos y hasta un
3° % de ellos presentan metéstasis en el momento del diagndstico”’. Macroscépicamente suele tratarse
de nédulos submucosos duros, y un 30% de los carcinoides intestinales tienen un caracter multicéntrico
o coexistir con otras neoplasias como adenocarcinomas de intestino grueso7. Por eso es importante en
estos pacientes realizar una colonoscopia previa a la cirugia (si esta prueba no ha sido la diagndstica,
como en nuestro caso clinico), realizar un minucioso estudio para de extensién asi como de localizacidon
de tumores sincrénicos (tomografia computarizada, gammagrafia, etc.) y una exploracion de toda la
cavidad abdominal durante el propio acto quirurgico. De igual modo, se recomienda realizar ileoscopia
en el estudio de todo paciente con hemorragia digestiva baja para descartar que el origen de la misma
sea un tumor de ileon distal, como ocurre en nuestro caso clinico™.

El sindrome carcinoide maligno es bastante raro, tan sélo aparece en un 10%, y se caracteriza por
manifestaciones vasomotoras, cardiacas y gastrointestinales como rubefaccion cutdnea, diarrea,
valvulopatia derecha, lagrimeo, edema, etc. debido a la secrecidon de sustancias como serotonina,
histamina, dopamina o prostaglandinas’. Suele asociarse a tumores con invasién masiva del higado2. El
resto de pacientes presentan signos inespecificos como dolor abdominal, diarreas o episodios de
obstruccion intestinal. De hecho, en muchas ocasiones suele tratarse de un hallazgo casual en estudios
porotras patologias.
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Para el diagndstico puede medirse en sangre o en orina los niveles de los factores hormonales
secretados como el acido °-hidroxiindolacético, metabolito de la serotonina’. La tomografia
computarizada (TC) puede ser Uutil para detectar metdstasis hepaticas o ganglionares, asi como para
definir la extension del tumor en la pared intestinal. La gammagrafia de receptores somatostatinicos
(OctreoScan) es la técnica con mayor sensibilidad y especificidad para el diagndstico y estudio de
extension de los tumores neuroendocrinos. También nos permite obtener informacién de aquellos
pacientes que podrian beneficiarse de tratamientos con andlogos de la somatostatina. La gammagrafia
tiene mayor sensibilidad que la TC para delimitar y localizar los tumores carcinoides, por lo que es muy
util para descartar tumores sincrénicos".

El tratamiento de los tumores carcinoides intestinales es la reseccion segmentaria de intestino delgado
con amplios margenes y mesenterio”. En los tumores de ileon terminal debe realizarse una
hemicolectomia derecha tal y como se hizo en nuestro caso clinico”. Lo tumores de localizacién
duodenal precisan de pancreatoduodenectomia. Siempre en el acto quirdrgico debe explorarse
minuciosamente la cavidad abdominal para descartar la presencia de metdstasis u otros tumores
sincrénicos.

La cirugia citorreductora de la enfermedad metastasica puede ser util para aliviar los sintomas en
pacientes que presenta sindrome carcinoide maligno, pudiéndose realizar resecciones hepaticas de las
metastasis, embolizacién o quimioembolizacién de las mismas™ .

El tratamiento médico del sindrome carcinoide se dirige al alivio de los sintomas causados por la
produccidn excesiva las diversas sustancias neuroendocrinas, utilizandose diversos analogos de la
somatostatina como la octreétida™*’, la cual puede llegar a inducir regresién tumoral en algunos casos.
La quimioterapia citotdxica tiene muy malos resultados y su uso se limita a pacientes con enfermedad
metastdsica y sintomas que no responden a otros tratamientos”. Se estan desarrollando nuevos
farmacos basados en los receptores de péptidos neuroendocrinos como el “In-octreétida o
el metayodobencilguanidina, pero que atin estan en fase de estudio™”".

CONCLUSIONES

Los tumores carcinoides son poco frecuente, se caracterizan por la secrecidon de diversas
sustancias neuroendocrinas y en la mayoria de las ocasiones los pacientes no manifiestan una clara
sintomatologia. Cuando ésta sucede como sindrome carcinoide generalmente la enfermedad ha
metastatizado.

El diagndstico de un tumor carcinoide intestinal precisa descartar tumores sincrdnicos, para ello son
utiles latomografia computarizada, lagammagrafiay la colonoscopia.

Eltratamiento de los tumores neuroendocrinos intestinales es quirurgico, mediante una extirpacion con
amplios margenes. La quimioterapia es poco util y se limita a un uso paliativo en cuando la enfermedad
esta avanzada. Sin embargo el uso de farmacos especificos contra los receptores somatostatinicos
supone un futuro esperanzador para estos pacientes.
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Imagen 2. Tomografia computarizada. La flecha blanca sefiala el tumor.
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Imagen 3. Corte de pieza quirurgica. La flecha negra sefiala el tumor.
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Feocromocitoma en paciente con Sindrome de Von
Hippel Lindau

M. | Manzano Martin; R. Robles Fraguas; A. M. Pozuelos Rodriguez; L. Rodrigo Hernanz; I. Lledé
Izquierdo; B. Duran Meléndez.

Cirugia General y del Aparato Digestivo, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

Paciente masculino de 2° afios de edad, ya conocido por los Servicios de Oftalmologia y
Neurocirugia, por hemangioblastomas multiples a nivel oftalmico e intramedular; que es remitido al
Servicio de Cirugia General, porque tras la uUltima cirugia (exéresis de recidiva de hemangioblastoma
intramedular), comienza con crisis hipertensivas que no ceden pese a tratamiento. De forma incidental,
se identifica masa suprarrenal izquierda en las pruebas complementarias realizadas. Los hallazgos
quirurgicos mostraron feocromocitoma suprarrenal, confirmado por anatomia patoldgica, sin existir
invasion vascular ni de la capsula suprarrenal, con marcadores: cromogranina +, sinaptofisina +,
CKAE1/AE3 -, EMA-,S100+,P>3-,KI®7 <10%.

ABSTRACT.

A 2% year-old male, already know in the Neurosurgery and Ophthalmology clinics for previews
episodes of hemangioblastomas, is remitted to the General Surgery clinics for hypertension episodes
due to suprarenal left mass, discovered in a CT scan made for other reasons. Surgical finding showed an
adrenal left mass confirmed anatomopathologically as a pheochromocytoma, with no vascular
invasion, Markers showed chromogranin +, sinaptofisine +, CKAE1/AE3 -, EMA -, S100 +, P>3 -, KI®¢”
<10%.

PALABRAS CLAVE.

Sindrome de Von Hippel Lindau; Hemangioblastoma; Feocromocitoma;  Paraparexia;
Siringomielia; Tumor de células claras; Cistoadenoma.
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INTRODUCCION.

El feocromocitoma es un tumor de las glandulas suprarrenales originado a partir de las células
cromafines del area medular, también denominado el tumor del 10% (10% son malignos, o bilaterales, o
extrasuprarrenales de los cuales el 10% son intraabdominales, o con patréon hereditario, 10%
diagnosticados en normotensos o en nifios), que se caracteriza por una secrecion aumentada de
catecolaminas, detectable en sangre y/o en orina, lo que condiciona entre otros sintomas, cefalea,
sudoracién, taquicardia, nerviosismo e irritabilidad, disminucidn de peso, astenia, dolor abdominal,
dolor tordcico e hipertensién arterial (con riesgo de desencadenar crisis hipertensivas malignas con mal
control farmacoldgico, con agresiones externas, infecciones, etc...), asi como hipotensién ortostatica.

Puede desarrollarse en el marco de enfermedades hereditarias predisponentes como es el caso del
Sindrome de Von Hippel Lindau, caracterizada por ser una enfermedad de patron hereditario
autosémico dominante, con una penetrancia del 90%. La mutacion se localiza en el gen supresor
tumoral de Von Hippel Lindau situado en el cromosoma 3. Se caracteriza por angiomatosis
fundamentalmente retiniana, hemangioblastomas multiples (mas frecuentes cerebelosos,
troncoencefdlicos y en médula espinal), feocromocitoma, carcinoma renal, quistes y tumores del
pancreas, que pueden derivar en tumores neuroendocrinos.

Existen varios subtipos: tipo 1 (sin feocromocitoma), tipo 2 (con feocromocitoma), del cual hay varios
subtipos, A, By C dependiendo del riesgo de desarrollar carcinoma de células renales. Normalmente
todos los sujetos expresan la enfermedad antes de los €5 afios. La esperanza de vida se encuentra en
torno a los >0 afos. Las principales causas de muerte suelen deberse a las comorbilidades
desarrolladas, ala presenciaonodetumorrenalyalas derivadas de la hipertension mantenida.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardn de 28 afios de edad, con antecedentes familiares de padre afecto de Enfermedad de Von
Hippel Lindau (intervenido de hemangioblastoma cerebeloso), operado hace 12 afos de ependimoma
dorsal. Cifoescoliosis tratada quirdrgicamente, hace 12 afios que precisé retirada por extrusion del
sistema.

Se objetivd durante el seguimiento mediante pruebas de imagen, recidiva de ependimoma
intramedular a nivel de T12 con siringomielia asociada desde T®> a cono medular, existiendo clinica
neuroldgica consistente en empeoramiento de la marcha debido fundamentalmente a paraparesia
espdstica en miembros inferiores, pérdida de sensibilidad termoalgésica y, vejiga neurégena. Con
objeto de planificar la intervencién que extirparia la lesion medular se realiza una arteriografia espinal
(ver figura 2), dénde se objetiva a nivel del pediculo vertebral izquierdo de L1, una rama arterial que
irriga una masa redondeada superpuesta a la silueta renal izquierda, encapsulada, muy vascularizada y
con vasos tortuosos y finos, de aspecto tumoral. En la ecografia que se realizé previa a la arteriografia,
pensando en unatumoracion renal (ver figura 1) se aprecia ya la masa suprarrenal de aproximadamente
4 cmde didametro. Se objetivan metanefrinas elevadas en orina de 24hy plasma.

Tras realizacidn de TC helicoidal, se visualiza una masa de densidad partes blandas de 4 cm de tamafio,
con degeneracidn/necrosis central dependiente de glandula suprarrenal izquierda y un quiste renal de
1,8 cm de diametro izquierdo, sin encontrarse adenopatias en rango patoldgico (ver figuras 3,4y > ). En
rastreo de cuerpo completo con 99mTC-pentetredtide, se evidencia expresion patolégica de receptores
de somatostatina a nivel de columna dorsal inferior y suprarrenal izquierda. Posteriormente, se
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confirman todos los hallazgos descritos con resonancia magnética nuclear (ver figuras ® y7), donde se
aprecialesién expansiva centro medular de bordes bien definidos.

El paciente es intervenido en primer lugar del hemangioblastoma medular. Requirié re intervencién por
infeccion de herida quirlrgica, con favorable evolucién posterior. La RMN de columna tras la cirugia
revela como unico hallazgo cambios postquirurgicos sin complicaciones. En un segundo tiempo y tras
bloqueo alfa adrenérgico, y tratamiento corticoideo sustitutivo, se realiza extirpacion por via
laparoscépica posterior de la masa suprarrenal izquierda. El andlisis anatomopatoldgico del especimen
quirurgico revela que se trata de un feocromocitoma de 4,3x3,3x3,2 cm, sin identificarse invasion
vascular ni de la capsula suprarrenal, con un bajo indice mitdtico, sin expresar p®3 y con KI®7 <10%,
ademas con extirpacion completa, lo que condiciona buen pronéstico.

DISCUSION.

Como se ha comentado anteriormente, la enfermedad de Von Hippel Lindau es un trastorno
autosémico dominante con elevada penetrancia, cuya base genética radica en una mutacion en el gen
supresor tumoral de Von Hippel Lindau, situado en el brazo corto del cromosoma 3 (3p2° ). Las proteinas
andmalas que generan la expresion clinica del sindrome, tienen que ver con rutas metabdlicas que
regulan la angiogénesis, la mitogénesis, el metablismo de la glucosa y la eritropoyesis, afectando a la
afinidad de la hemoglobina en la captacién del oxigeno, como ocurre con la mutacién en el gen VHL
152G<C,que genera eritrocitosis congénita secundaria en individuos homocigotos. Se producen
ademas multiples tumores que generalmente presentan alta tasa de recidiva y en el caso de los
feocromocitomas, bilateralidad.

Los feocromocitomas son mas frecuentes en el Sindrome VHL tipo 2, y en el lado derecho, mas
dificilmente abordable quirdrgicamente por anatomia. Se diagnostican por cifras de catecolaminas
elevadas en sangrey en orina de 24 horas. Posteriormente se debe realizar una prueba de imagen. En el
caso que nos ocupa lalocalizaciéon eraizquierda, mucho menos frecuente. Las masas que sobrepasan los
4 cmsuelen ser malignas.

El abordaje quirurgico indicado actualmente siempre que sea posible, para la extirpacidén de este tipo
delesiones, es via laparoscépica retroperitoneal. La dificultad de la extirpacion de estas lesiones no esta
solo en el acto quirurgico ensi, sino, en el bloqueo afa adrenérgico previo con fentolamina (usada en las
crisis de hipertension)/fenotiazida (inicio del tratamiento 14 dias antes de la cirugia) y el tratamiento
con hidrocortisona con objeto de evitar una insuficiencia suprarrenal postquirurgica; El control de la
tension arterial antes y después del acto quirurgico, usualmente realizado con bloqueantes alfa y
calcioantagonistas, es vital para evitar una crisis maligna.

No se deben emplear bloqueantes beta por desencadenar un efecto paraddgico. Una vez extirpada la
lesion y transcurridos 10 dias de la cirugia, se deben evaluar las cifras de metanefrinas sanguineas,
debiendo de ser estas normales. En caso contrario se debe de hacer un rastreo corporal total
gammagrafico con metayodobencilguanidina marcada con yodo 123 (MIBG), para descartar metdstasis
o paragangliomas asociados. Los hemangioblastomas, como ocurre con este paciente, son los tumores
que mas tempranamente y con mayor frecuencia se manifiestan.

Los quistes siringomiélicos son generalmente secundarios al tumor, asi como el edema perilesional. El
tratamiento es la excision quirdrgica completa. En el caso que no sea extirpable, la radioterapia puede
suponer una opcion, aunque la respuesta es bastante pobre. La radioterapia profilactica no esta
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recomendada. El mayor riesgo perioperatorio que presentan los hemangioblastomas es la hemorragia
expontanea.

Los hemangioblastomas retinianos son entidades clinicas menos frecuentes que los localizados en el
sistema nervioso central, requiriendo controles anuales retinoscépicos. Para su tratamiento se indica la
vitrectomia de forma clasica y se estan empleando con resultados prometedores inhibidores de la
angiogénesis (VEGF) y radioterapia. En los casos recidivantes o de tamafo considerable se realiza
enucleacion.

Los quistes renales son entidades frecuentes que denegeneran en carcinomas, aunque los mecanimos
de que esto ocurra aun no estan del todo esclarecidos. En este sindrome suelen ser carcinomas de
células claras, que pese a su mal prondstico y a su variabilidad en crecimiento, aqui suelen comportarse
con menor grado de invasividad. Debido a esto la nefrectomia si se trata de tumores de <3 cm no esta
indicada en estos casos.

Existen otros tumores asociados al VHL, como los cistoadenomas ependimarios, tumores
neoruendocrinos de pancreas y cistoadenomas pancreaticos. Las lesiones malignas y metastdsicas se
hanvisto en masas pancreaticas de mas de 3 cm de didmetro.

CONCLUSIONES.

- El sindrome de Von Hippel Lindau no siempre es facilmente diagnosticable clinicamente, dada la
variabilidad en la expresion fenotipicay la variabilidad temporal de la expresidn de la patologia. El hecho
de tener un progenitor afecto, dada su penetrancia, es casi diagndstico y no suele realizarse analisis
genético, salvo que exista alguna presentacién anémala.

- El feocromocitoma se diagnosticd a consecuencia de crisis hipertensivas de dificil control
farmacolégico, sintoma mas frecuente, pero de forma incidental como masa suprarrenal en ecografia,
elanalisis de metanefrinas en orina de 24hy plasma fue posterior.

- El correcto manejo perioperatorio de estos pacientes, es un alto porcentaje del éxito de la
cirugia, evitando comorbilidadesy complicaciones.

- La via de abordaje empleada para la extirpacion de la lesién ha sido la indicada, sin presentarse
incidencias durante el intervencionismo.

- El andlisis anatomopatolégico es determinante para plantear el correcto seguimiento y actitud
terapéutica a seguir en funcion de la extirpacién completa o no de la lesion y determinar la malignidad
delamasa.

- Se trata de pacientes que requieren un estricto seguimiento y control tanto analitico como por
imagen debido a su patologia sindrémica. No obviando la posibilidad de reaparicién de nueva lesién de
la misma naturaleza enlaglandula suprarrenal contralateral.

- Para el correcto manejo de este tipo de pacientes, se requiere un abordaje multidisciplinar

integrado.
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RESUMEN

El sindrome antifosfolipido catastrofico (SAFC) es una variante inusual pero potencialmente letal
del sindrome antifosfolipido (SAF). Se caracteriza por la aparicion de fracaso multiorganico (FMO)
acompafiado de microtrombosis sistémica. En el ®*3% de los casos los factores precipitantes de la
microtrombosis son infecciones, cirugias mayores, traumatismos o brotes “lUpicos”. La supervivencia
del SAFC ha mejorado durante los Ultimos anos, debido a un tratamiento agresivo de abordaje
multidisciplinar. Presentamos una paciente que, transcurridos 13 afnos del SAF primario, inicia un FMO
con anemia hemolitica microangiopatica (AHM), fracaso renal agudo (FRA) oligurico con proteinuria,
encefalopatia, hemorragia alveolar, y presencia de anticuerpos antifosfolipidos (Ac aPL) positivos,
criterios diagndsticos de SAFC. A pesar del diagnédstico precoz y el tratamiento intensivo incluyendo
anticoagulacion, glucocorticoides, plasmaferésis, gammaglobulinas y rituximab, la evolucion fue
desfavorable.

PALABRA CLAVE:
Sindrome antifosfolipido catastroéfico. Anticuerpos antifosfolipidos. Fracaso multiorganico.

INTRODUCCION.

El SAF, inicialmente denominado sindrome anticardiolipina, fue descrito por Hughes' en 192 3.
Se caracteriza por la combinacion de trombosis arteriales y/o venosas en vasos de gran calibre, abortos
recurrentes en las mujeres, trombocitopenia leve o moderada frecuente, y presencia de Ac aPL. EI SAF
puede ser primario o asociado a otras enfermedades autoinmunes, principalmente lupus eritematoso
sistémico (LES). El término SAFC fue propuesto por Asherson' en 1992, para definir una forma grave y
rdpidamente evolutiva de SAF que conduce a insuficiencia multiorganica, con afectacién de la
microcirculacion. La microvasculopatia generalizada y el dafio tisular secundario desencadenan un
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sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS). Destaca la elevada incidencia de sindrome de
distrés respiratorio agudo (SDRA),y de AHM, que no suelen aparecer en el SAF'.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de una mujer de > afios, con antecedentes personales de tabaquismo, hipertensién
arterial (HTA) e insuficiencia renal crénica, diagnosticada de SAF primario 13 afios antes con
anticuerpos antinucleares (ANA) y anticoagulante lupico (Ac AL) positivos. Posteriormente ha
desarrollado sindrome de Raynaud, endocarditis de Libman-Sacks, infarto isquémico de arteria
cerebral media derecha y l6bulo parietal izquierdo con paresia de brazo derecho, y crisis comiciales
residuales. Sigue tratamiento habitual con sintrom®, candesartdn, y acido valproico.

Ingresd por hematoma subdural agudo izquierdo secundario a caida accidental y sobredosificacion de
dicumarinicos (INR=10), no subsidiario de drenaje quirurgico. Se revirtio la coagulopatia y requirié
ventilacion mecanica por Glasgow Coma Scale de ® puntos.

55

A los 10 dias del ingreso inicié fendmenos trombdticos con lesiones isquémicas en los pulpejos de los
dedos, purpuray equimosis generalizadas, anemizacion, trombopenia de 40000, escasos esquistocitos
en el frotis de sangre periférica, titulos elevados de anticuerpo anticardiolipinas IgG ¢ ¢ KU/L (Ac aCL) e
IgM 11KU/L (débilmente positivo) y Ac AL positivo. El resto del estudio inmunolégico mostré Ac
anticitoplasma de neutrofilos (ANCA) y Ac contra la membrana basal glomerular (anti-MBG) negativos,
C3c, C4 e inmunidad humoral (IgG, IgA, 1gM, PCR, anti-péptido citrulinado y factor reumatoide)
negativos. El ADAMTS 13 (A disintegrin-like and metalloprotease with thrombospondin type 1 motif
no.13), lahaptoglobinay laferritina fueron normales. El empeoramiento de la paciente con hemorragia
alveolar, FRA oligurico y proteinuria tratado con hemodiafiltracién venovenosa continua (HDFVVC),
confirmdlasospechade SAFC.

Se administraron pulsos de metilprednisolona (1gr/24h iv) durante 3 dias, seguidos de prednisona
(Img/kg/dia iv) de mantenimiento, y tras ° sesiones de plasmaféresis diaria, se pautaron
inmunoglobulinas (400mg/kg/dia iv) durante * dias. Se inicié anticoagulacion sistémica con heparina
sddica monitorizada con niveles de anti-Xa. Los titulos de AcaCL IgG descendieron a 11KU y los de IgM
se negativizaron, con menor trombopenia y proteinuria. Posteriomente presentd agravamiento de los
infiltrados alveolares bilaterales secundarios a hemorragia alveolar, con evoluciona SDRA grave; con lo
gue se decidid instaurar nuevos ciclos de plasmaféresis diaria. Neurolégicamente mantuvo la situacién
de desconexion del medio y la focalidad motora previa. La TC craneal de control objetivd vasculopatia
cronica de pequefio vaso, lesiones isquémicas crénicas y atrofia corticosubcortical bilateral con
dilatacién ventricular secundaria (Figura 1a). La mala evolucién del FMO llevé a plantear la terapia con
rituximab ante SAFC refractario. Posteriormente la paciente entrd en status epiléptico de dificil control
precisando triple terapia con lacosamida, acido valproico y levetiracetam. Se realizé puncién lumbar
descartdandose infeccidn por enteroherpesvirus neurotropos, virus JCy BK sospechados por la situacion
de inmunodepresion y leucoencefalopatia. La biopsia medular resultd normocelular, libre de
afectacidn neoplasica y sin microtrombosis. La RMN craneal informé de una mayor afectaciéon de la
sustancia blanca supratentorial, principalmente de los centros semiovales y de una mayor atrofia
bilateral.

La paciente no presentd ninguna mejoria y fallecié en FMO refractario a los 2 meses de su ingreso. El

informe inicial de la autopsia fue sugerente de SAF: objetivd cerebro con meninges de aspecto turbioy
parénquima reblandecido compatibles con leptomeningitis (Figura 1b), congestién pulmonar y
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hemorragia alveolar (Figura 2), rifidn con superficie irregular abollonada (Figura 3) y congestion
hepatoesplénica, en espera del estudio microscépico.

DISCUSION.

El SAFC representa aproximadamente el 1% de todos los pacientes con SAF y la mortalidad
supera el ®>0%. El SAFC es la primera manifestacion del SAF en un 4% de pacientes. Se identifican
factores desencadenantes en el > 3% de los casos: infecciones (30-® 0%), cirugias o traumatismos (14%),
suspension de los anticoagulantes orales (? %), tumores (*%), complicaciones obstétricas (° %),
farmacos (anticonceptivos orales, diuréticos tiazidicos, captopril...). En un 40% no se identifica causa’.
En el afio 2000, se cred un registro internacional de pacientes con SAFC, "el CAPS Registry™"”. En la
actualidad estdn incluidos mds de 400 pacientes, lo cual ha permitido describir las caracteristicas
clinicas, el prondstico, y establecer guias de tratamiento™".

Se proponen 3 mecanismos fisiopatoldgicos del SAFC:

BActivacion celulary del complemento’: los Ac anti Beta2 Glicoproteinal (B2-GP1) circulantes se
unen al complejo fosfolipidos aniénicos-B2GP1 consecuencia del daiio inicial, induciendo la activacién
celular con la liberacion de factor tisular (FT), moléculas de adhesién, IL-8, C3b, C° a. La activacién de
leucocitos y plaguetas aumentan su adhesion al endotelio vascular, promoviendo la microtrombosisy la
liberacién de proteasasy radicaleslibres.

= Inhibicién de anticoagulantes y de fibrinolisis**’: la tormenta trombdtica defiende que la

oclusién vascular multiple, desencadena la trombosis, con un aumento de la trombinay del inhibidor
del activador del plasmindgeno (PAI-1), y la necrosis tisular con liberacion de citocinas que conduce a
un SRIS.

= La teoria del mimetismo molecular*’: genera un estado procoagulante cuando los Ac anti B2-
GP1seunenalaB2-GP1,yfavorece la sintesis de mas Ac (debido a la secuencia aminoacidica similar de
ciertos microorganismos). Ademas, la activacién inmune por la interaccién de la B2-GP1 con el receptor
Toll-Like, aumenta la produccion de citocinas (TNF, IL-1B, IL-%, IL.2) y FT, PAI-1, PAF, y desencadenaria asi
la cascada inflamatoria.

Del analisis de los primeros 28 0 pacientes incluidos en el CAPS Registry’, el 7 2% fueron mujeres, media
de edad de 37 afios, el 4°% presentd SAF primario y el 40% SAF secundario a LES. El sindrome aparecio
tipicamente a pocos dias o semanas despues, cuando los pacientes desarrollaron manifestaciones
trombdticas en multiples drganos con disfuncién de los mismos’.

Dentro de la afectacién multiorganica en SAFC (Tablal)*”". La mayoria de los pacientes presentan FRA
con HTA sistémica, proteinuria y/o hematuria; afectacion pulmonar con disnea y tos no productiva,
SDRA, embolismo pulmonary raramente hemorragia intraalveolar. Seguidos de afectacion del SNC por
encefalopatia, infarto cerebral y convulsiones; afectacion cardiaca con enfermedad valvular
(endocarditis de Libman-Sacks), infarto de miocardio, trombos intracardiacos e insuficiencia cardiaca. A
nivel intraabdominal destaca: infarto hepatico, isquemia intestinal, pancreatitis, infarto esplénico, e
insuficiencia suprarrenal, afectacion inusual de testiculos, ovarios y Utero. Se ha descrito isquemia
ocular con amaurosis fugax hasta hemianopsia o cuadrantanopsia. Las trombosis venosas profundas y
arteriales periféricas se presentan con menor frecuencia que en el SAF. A la exploracién se puede
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objetivar livedo reticularis, Ulceras, acrocianosis o necrosis digital, purpura, equimosis y hemorragias
ungueales en astilla.

Los hallazgos de laboratorio mas comunes incluyen: trombocitopenia (30-°0%), que puede ser
secundaria a microangiopatia trombdtica, sepsis, mecanismo inmune y trombocitopenia inducida por
heparina (HIT); AHM (18-33%), con porcentajes mas altos en las recaidas; y coagulopatia por consumo
(1> %) con prolongacion del tiempo de protrombina, disminucién del fibrinégeno y aumento en los
productos de degradacion del fibrindgeno/fibrina. La sangre periférica puede revelar un pequefio
numero de esquistocitos"’. Habitualmente se observa la presencia de Ac aPL a titulos altos (>° 0 GPL): Ac
aCl1gG, menos frecuentemente Ig My anti B2-GPI (mayor poder trombatico per se), con Ac AL positivo.
Ha sido descrito el déficit de ADAMS13, sin tratarse de una purpura trombadtica trombocitopenia (PTT).
Los ANA pueden ser débilmente positivos (<1/320), los titulos altos de ANA y anti-DNA se pueden
encontrar en el LES. Es inhabitual la presencia de Ac frente a antigenos extraibles del nicleo (ENA) (anti-
Ro, anti-La, anti-RNP y anti-Sm)**"”.

Recientemente se establecieron criterios internacionales de clasificacion y diagndstico del SAFC
definitivoy probable (Tabla 2)*".

Es necesario realizar un diagndstico diferencial ante la presencia de accidentes tromboticos
multiorganicos, con aquellas entidades que cursan con microangiopatia trombdtica, anemia
hemolitica, trombocitopenia y afectacidon del SNC y renal, incluyen: la PTT, el sindrome hemolitico
urémico y el sindrome HELLP. Deberia incluirse la coagulacién intravascular diseminada (CID), la
endocarditis marantica, la crioglobulinemia, las vasculitis sistémicas, los émbolos multiples de

colesterolyla HIT*™.

Para el tratamiento del SAFC (Figura 4) se deben tener en cuenta 3 objetivos: tratar cualquier factor
desencadenante, preveniry tratar los eventos trombdticos y suprimir la cascada de citocinas. A pesar de
no disponer de estudios prospectivos, los analisis de las series de pacientes con SAFC, indican que la
combinacion de anticoagulacién y glucocorticoides junto a plasmaféresis y/o gammaglobulinas
endovenosas (nivel de evidencia Il) proporcionan la mas alta tasa de supervivencia (? 0%) y condujo a
reducirlamortalidad de mas del® 0% al 30%".

Terapias de primeralinea-

BlAnticoagulacidn con heparina no fraccionada (HNF): inhibe la produccidn de coagulosy lisa los
coagulos existentes. Se sugiere anticoagulacion completa con un control estricto de TTPA, durante 7 -10
dias. Se prefiere monitorizacién con factor Xa al no afectarse por aPL". Posteriormente mantener
anticoagulacion oralcon INR cercanoa 3.

@ Glucocorticoides: disminuyen el SRIS y la liberacion de citocinas, inhiben al factor nuclear
kappa B (NF-kB) e interfieren la proteina-kinasa mitdgeno activada. También son necesarios para tratar
los brotes “lupicos”, y las vasculitis en caso de coexistir. Se recomienda comenzar con pulsos de
metilprednisolona (1000 mg/dia durante 3 dias IV), seguidos de prednisona (1 mg/kg/dia IV)". La dosis
se debe mantener segun larespuesta terapéutica.

Terapias de segundalinea-

BlGammaglobulinas: alcanzan una rapida reduccién de los titulos de Ac aPL, actuan sobre el
complemento y citocinas, e incrementan las células T supresoras. También son utiles ante
trombocitopenia intensa, que no responden a las dosis altas de corticoides. Se recomienda 400
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mg/kg/dia durante® dias, iniciada el Gltimo dia de la plasmaféresis, esta contraindicada en déficit de IgA
porque puede causar reacciones anafildcticas’. No mejora la supervivencia, aunque junto a
plasmaféresis es mas efectivo en casos severos y trombocitopenia™.

Plasmaféresis: esta indicada en SAFC con microangiopatia, al menos ° dias consecutivos,
aunque no hay directrices respecto a la duracidn; se observa una mejoria en la supervivencia®. Elimina
los Ac aPL, remueve IgG aCL, anti B2GP1, citoquinas, TNF alfa y complemento; y contiene
anticoagulantes naturales (antitrombina Il y PC) por la reposicién de plasma fresco congelado. La
plasmaféresis ha demostrado ser util en hemorragia intrapulmonar refractaria a esteroides, aunque los
resultados no son predecibles e interfiere con otros tratamientos farmacoldgicos.

Terapias de segunda linea poco usadas-

BFibrinoliticos (estreptocinasa, urocinasa y activador del plasmindgeno tisular): causan lisis del
trombo. Se consideran en caso de poca respuesta a la heparina, tromboembolismo pulmonar masivo o
isquemias arteriales™’.

Prostaciclina: genera vasodilatacion e inhibe la agregacion plaquetaria. Se recomienda *
ng/kg/minuto durante’ dias. Sin embargo, puede desencadenar trombosis por efecto rebote .
Otras terapias alternativas en SAFC refractario-

BICiclofosfamida: en SAFC asociado a reactivacion del LES, vasculitis sistémica o en aquellos con
niveles muy elevados de Ac aCL para prevenir cualquier rebote después de la plasmaféresis o las
gammaglobulinas. La dosis habitual es un pulso endovenoso de 0,° -1 g/m2. Su uso en SAFC no ha sido
asociado con mejora en la supervivencia®’.

BIDefibrotida: actia como un potente inhibidor de la endotelinal, de la formacion del codgulo, de
la agregacion plaquetaria y de la sintesis de tromboxano. Este farmaco ha sido usado en algunos
pacientes con SAFC, en dosis de 80 mg/kg/dia durante 24 horas de infusién continua y luego a 100
mg/kg/dia durante 30 dias, observandose una mejoria en la clinica y el laboratorio; aunque existe atin
insuficiente evidencia’.

BIRituximab: es un anticuerpo monoclonal contra un antigeno de superficie expresado en los
linfocitos B (CD20), no aceptado por la FDA ni en ficha técnica para terapia de SAFC. El rituximab podria
ser una droga alternativa en el SAFC refractario™", dado que reduciendo el nimero de células B, se
reduciria el titulo de Ac y se lograria una modulacién de la respuesta inflamatoria’. Se han propuesto
distintos regimenes: 37 > mg/m2 una vez por semana por 4 semanas, °> 00 mg/semana/2 semanas, 1000
mg cada 2 semanas por 3 dosis 0 1000 mg mensualmente por 2 dosis'™".

BEculizumab: es un Ac monoclonal contra el C* del complemento, que impide el clivajede C*ay
C>b y previene la generacion del complejo de ataque de membrana, combinado con otros esquemas
terapéuticos (plasmaféresis, gammaglobulinas, rituximab). Podria ser util en los trasplantados renales
en prevenir la recurrencia de SAFC’. Faltan estudios que avalen su utilizacién y ademas el alto costo de
esta droga limita lamisma.

ElI SAFC es causa poco frecuente de FMO y las lineas de tratamiento presentan multiples inconvenientes
y efectos secundarios (entre otros, inmunosupresion, instrumentalizacidén y riesgo séptico, niveles
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terapéuticos de farmacos y plasmaféresis) que deben ser cuidadosamente debatidos y valorados junto
con hematodlogos, reumatdlogos e inmundlogos.

En nuestro caso, aparecié 13 afios despues del SAF. Se caracterizé por la presencia de AHM asociado con
la recaida del SAFC, y titulos de Ac aPL elevados que obligd a monitorizar anticoagulacion con HNF
mediante niveles de anti-Xa (ya que el TTPA pudo estar alargado por los Ac AL). Presenté recidiva de la
hemorragia intraalveolar y SDRA. Precisé plasmaféresis prolongada durante semanas por repunte de
los Ac, y finalmente, terapia conrituximab ante SAFC refractario.

CONCLUSIONES.

EL SAFC es una variante del SAF, caracterizado por trombosis de la microvasculatura con FMO, y
presentaciones variadas, que requieren una alta sospecha clinica para hacer un diagndstico precoz. El
tratamiento enérgico basado en la combinacién de altas dosis de heparina y glucocorticoides junto a
gammaglobulinas y plasmaféresis, y en casos refractarios el rituximab, permitié reducir la mortalidad al
30%.

Renal 73%
Pulmonar 68%
SNC 63%
Cutanea 58%
Cardiaca 51%
Hepatica 34%
Tracto gastrointestinal 24%
Trombosis venosa profunda 20%
Bazo 18%
Trombosis arterial periférica 10%
Glandula adrenal 14%
Pancreatica 8%
Retina 7%
Urogenital 6%
Médula 6sea 4%

Tabla 1. Afectacién multiorgdnica en SAFC"*”.

SAFC DEFINITIVO (debe poseer los siguientes 4 criterios)

1. Compromiso de 3 o mas érganos, sistemas o tejidos

2. Desarrollo de las manifestaciones clinicas simultaneamente o en menos de
1 semana

3. Confimacion por histopatologia de la oclusién en vasos de pequeiio calibre

en por lo menos 1 érgano o tejido

4. Confimmacion de los Ac aPL (AL, aCL o anti B2-GP1)

SAFC PROBABLE

Tiene los 4 criterios pero afeccién solo en 2 6rganos/sistemas y/o tejidos

Cuatro criterios, pero ausencia de confirmacion de laboratorio hasta 6
semanas luego de una muerte temprana del paciente nunca testado para SAF
Criterios 1,2y 4

Criterios 1, 3 y 4 y desarrollo de un tercer evento mas alla de 1 semana, pero

antes del mes, pese al tratamiento anticoagulante

Tabla 2. Criterios de clasificacion del SAFC™.
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I Jornada de Divulgacion Cientifica

Figura a. TC craneal: atrofia corticosubcortical bilateral de predominio derecho.
Figura 1b. Leptomeningitis.

Figura 2. Congestion pulmonar y hemorragia alveolar.
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IT Jornada de Divulgacion Cientifica

Figura 3. Rifion con superficie irregular abollonada.

SAFC
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+ plasmaféresis
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( Mejoria cll’nicaw Mejorla clinica
R | &
Descenso de glucocorticoides |« Ciclofosfamida
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Figura 4. Algoritmo para el tratamiento del SAFC.
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RESUMEN

El sindrome de hipergammaglobulinemia IgE (SHIE) es una inmunodeficiencia primaria multisistémica
poco frecuente que se caracteriza por niveles elevados de inmunoglobulina E (IgE) y que produce
dermatitis eccematoide, infecciones recurrentes de piel y pulmén principalmente por Staphylococcus
aureusyformacion de abscesos con escasos signos inflamatorios.

La amiloidosis secundaria a infecciones recurrentes es un proceso bien descrito, aunque inusual en la
actualidad gracias al importante arsenal terapéutico del que disponemos. Se trata de una enfermedad
por depdsito, de etiologia y prondstico variable y de la que hoy en dia alin no disponemos de
tratamiento especifico.

Presentamos el caso clinico de un varén joven con SHIE que desarrolla una amiloidosis secundaria a
infecciones de repeticion con evolucién térpida debido a sélo un parcial control de la enfermedad
subyacente causal.

PALABRAS CLAVE
Amiloidosis, sindrome de hipergammaglobulinemia IgE, infecciones de repeticion, afectacion
renal.

INTRODUCCION

El sindrome de hipergammaglobulinemia IgE (SHIE), también llamado sindrome de Job, es una
inmunodeficiencia primaria, rara y compleja que se distingue por abscesos recurrentes en la piel,
causados por Staphylococcus aureus, neumonias recurrentes con formacién de neumatoceles,
eosinofilia y elevadas concentraciones séricas de inmunoglobulina E (IgE) (1-3). Se han descrito dos
tipos: autosémico dominante y autosdmico recesivo.
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DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 37 afios remitido a Nefrologia desde Medicina Interna,
donde habia ingresado con un pioderma gangrenoso sobreinfectado por Staphylococcus aureus, para
valoracion de sindrome nefrético (proteinuria ©.7° g/24h e hipoalbuminemia 2.4 g/dL) de reciente
aparicion, sin microhematuria y funcién renal preservada (creatinina sérica (Crs) 0.7 ® mg/dL y filtrado

glomerular estimado (FGe) por CKD-EPI 117 mL/min/1.7 3m°).

Entre sus antecedentes personales figura SHIE, una inmunodeficiencia primaria con afectacién
multisistémica. A nivel dermatolédgico (eczema crénico descamativo en cuero cabelludo y tronco,
herpes labial simple y herpes zoster subcostal, pitiriasis versicolor y moluscum contagiosum), afectacion
oftalmoldgica (queratitis herpética que precisé de trasplante corneal y conjuntivitis de repeticién), a
nivel otorrinolaringolégico (rinitis crénica, otitis supurativa de repeticién, episodios de sinusitis y
amigdalitis), afectaciéon pulmonar (neumonias en el primer y segundo aino de vida, bronquitis de
repeticion desde la infancia, asma bronquial extrinseco leve-moderado), afectacion de partes blandas
(celulitis y abscesos subcutaneos de repeticidon en distintas localizaciones: axilas, extremidades, cuello,
etc. en muchas ocasiones sobreinfecciones por picaduras de insectos) y vasculitis estafilocécica a los 1°
anos de edad. Antecedentes quirurgicos de adenoidectomia, criptorquidia izquierda y queratoplastia.
Como antecedentes familiares: hermana con SHIE, fallecida consecuencia de un infarto cardiaco e
infarto cerebral, otros dos hermanos sanos y padres libres de la enfermedad; tia paterna afecta de
sindrome de Sjogren.

El paciente se encontraba en tratamiento habitual con inmunoglobulinas intravenosas mensualmente,
corticoterapia oral, profilaxis antibidtica con trimetoprim-sulfametoxazol y enjuagues de nistatina;
ademas recibia corticoterapia inhalada y broncodilatadores para su patologia pulmonar y suplementos
calcicos para la prevencién de osteoporosis. Puntualmente en lesiones cutdneas recibia aplicaciones de
corticoides tépicos e inhibidores de la calcineurina.

En la exploraciéon fisica no habia hallazgos destacables. En los datos de laboratorio, ademds de
proteinuria con hipoalbuminemia, existia alteracion del perfil lipidico con colesterol total elevado (3° 1
mg/dL) y ligero aumento de gamma glutamil transferasa (GGT) de 232 UI/L. El hemograma era normal,
sin eosinofilia; coagulacion normal. Niveles altos de IgE (2 2° 0 mg/dL), con contaje normal para el resto
de inmunoproteinas séricas; complemento y autoinmunidad (anticuerpos antinucleares -ANA-,
antimitocondria, antimusculo liso, anticuerpos anti-antigenos microsomales de higado y rifién tipo 1 -
LKM1-, péptido citrulinado, factor reumatoide, anticuerpos anticélula parietal, anticardiolipina, beta-2
glicoproteina 1, tiroglobulina, anti-tiro peroxidasa—TPO-) dentro de la normalidad.

El proteinograma era compatible con una hipergammaglobulinemia de morfologia policlonal. En el
estudio de las poblaciones linfocitarias destacaba persistentemente, un bajo porcentaje de linfocitos T
totales CD3 (4° .8 2%, rango °®.00-23.00) y elevado de linfocitos B CD 19 (47 .27 %, rango ¢.00-19.00). En
el estudio genético realizado en la infancia no se hallaron mutaciones del gen STAT 3 ni deleciones o
duplicacionesenelgen DOCK?®.

La ecografia abdominal mostraba riflones de tamafo normal, ecoestructura parenquimatosa
conservaday sin ectasias.
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Procedimientos diagndsticos. Ante el diagndstico clinico de sindrome nefrético, en varén joven con
antecedentes de SHIE y multiples complicaciones infecciosas asociadas, se realizd biopsia renal. Se
contabilizaron en total 17 glomérulos que mostraban depdsito de material amorfo acidéfilo pélido
predominantemente glomerular con distribuciéon segmentaria y focal, de distribucién mesangial y
capilar (Figura 1). También se identificaban depdsitos en las paredes arteriolares de pequefio calibre
(Figura 2) que era rojo congo positivo, refringente con luz polarizada (Figura 3), tioflavina intensamente
positivo, amiloide A positivo (Figura 4). El componente intersticial no reveld alteraciones histoldgicas. La
inmunofluorescencia mostré depdsitos glomerulares mesangiales y capilares intensos y difusos de
material tioflavina positivo (Figura °). El diagndstico histolégico fue de amiloidosis secundaria con
afectacion glomerular, peritubulary arteriolar.

Tratamiento. Como estrategia para la prevencién de infecciones de repeticion en este paciente, se
instauraron diferentes pautas de tratamiento antibidtico a base de la combinacién de distintos
principios activos y se mantuvo la infusidn de inmunoglobulinas intravenosas y vacunas especificas para
la reduccién de los episodios infecciosos’. Ademas se administré omalizumab, un anticuerpo
monoclonal humanizado que se une de forma especifica a la inmunoglobulina IgE, bloqueando su
accion e impidiendo su unidn con el receptor de alta afinidad (Fc?RI) de la superficie del mastocito y del
basdfilo; permitiendo disminuir la cantidad circulante de IgE e interrumpiendo la cascada de fendmenos
bioquimicos que se desencadenan en el SHIE .

Evolucion. A pesar de las medidas tanto profilacticas como terapéuticas adoptadas para el abordaje de
las infecciones de repeticiéon que caracterizan al SHIE, no ha sido posible un completo control de las
mismas. A nivel cutaneo, persiste la aparicién de lesiones sobreinfectadas, fundamentalmente en caray
tronco, de gravedad variable, precedidos de un llamativo aumento de los niveles de eosindfilos
(ausentes al diagndstico) y de IgE. Presentd de nuevo lesion de pioderma gangrenoso que pudo
resolverse con tratamiento antibidtico especifico. En cuanto a las infecciones a nivel respiratorio y
otorrinolaringolégicas, se mantiene estable.

En los sucesivos controles analiticos se ha objetivado un aumento progresivo de la proteinuria
alcanzandolos 10.9 g/24h con descenso de cifras de albimina en sangre hasta 2.1 g/dL. La funcién renal
se hamantenido estable (Crs 0.2 mg/dL).

DISCUSION

Las inmunodeficiencias son un grupo de enfermedades causadas por la alteracidén cuantitativa
y/o funcional de distintos mecanismos implicados en la respuesta inmunoldgica” . Los pacientes con
inmunodeficiencias primarias, generalmente son susceptibles a infecciones de gravedad variable y que,
de no ser tratadas de forma adecuada, pueden ser fatales o dejar secuelas importantes” . Ademas, la
existencia de una susceptibilidad selectiva a patdgenos Unicos nos lleva a estar mas alerta de la
existencia de estas entidades .

EI SHIE es una inmunodeficiencia congénita con manifestaciones inmunoldgicas y no inmunoldgicas. La
tipo 1 o SHIE tiene manifestaciones multisistémicas inmunes y otras epiteliales (dentarias) y
mesenquimales (6seas y del tejido conjuntivo). La forma tipo 2 esta limitada a las alteraciones del
sistemainmune.
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En general, Staphylococcus aureus es la bacteria mas frecuentemente aislada en las muestras
microbioldgicas de estos pacientes. Por tanto, la mayor parte de las infecciones pidgenas pulmonares
estan producidas por esta bacteria. También Streptococcus pneumoniae, Haemophylus influenza o
enterobacterias pueden ser aisladas durante los episodios infecciosos. Las infecciones tienen tendencia
a formar abscesos y pneumatoceles o quistes pulmonares que pueden sobreinfectarse por Aspergillus
fumigatus, Pseudomonas aeruginosa multirresistente o Mycobacterium non-tuberculosis complex".
Los pacientes, ademas, sufren infecciones cutdneas de curacién lenta, recurrentes, habitualmente
periorales, con tendencia a la fistulizacién y formacién de abscesos. Con frecuencia, las infecciones
tienen escasos signos inflamatorios tanto locales (calor, enrojecimiento,. . .) como sistémicos (fiebre,
niveles de proteina Creactiva no muy elevados,. . .). Estaeslarazén porla que alos abscesos cutaneos se
les denomina «frios»’.

Los niveles en sangre de IgE total estdn muy elevados (méas de 2.000 Ul/ml), con eosinofilia variable™. Sin
embargo, algunos pacientes pueden presentar niveles de IgE total dentro de la normalidad tras varios
afios de evolucién de la enfermedad®. La eosinofilia es relativamente frecuente, pero no se correlaciona
con los niveles séricos de IgE°.

El diagndstico de SHIE se establece mediante manifestaciones clinicas y pardmetros de laboratorio
compatibles. El diagndstico de certeza se realiza con la deteccion de las mutaciones del gen de la
proteina STAT 3 y DOCK &, que aunque son las alteraciones mas frecuentemente descritas, pueden no
reunir todas las caracteristicas del sindrome vy, otros trastornos genéticos pueden presentarse
clinicamente como un SHIE. Recientes estudios han mapeado otros genes que podrian explicar algunos
de los casos de SHIE en ausencia de mutacién del gen STAT 30 DOCK 8 .

Se ha sugerido la cuantificacion de la produccidn de interleucina 17 por las células T CD4+ y células
TCCR® CD4+ (células Th 17) como técnicas relativamente mas sencillas y rapidas. Un sistema de
puntuacion ideado por The National Institute of Health (NIH) estd disponible y se puede emplear en
pacientes con antecedentes familiares de SHIE. Una puntuacion de 30 tiene una sensibilidad del 27 .> %y
una especificidad del 20.% %°.

Algunas enfermedades presentan ciertas caracteristicas clinicas y/o niveles elevados de IgE total con las
que se debe hacer diagnéstico diferencial con el SHIE* ™. Por ejemplo, en la dermatitis atépica, puede
haber niveles elevados de IgE y eczemas e infecciones superficiales de la piel, sin embargo no
desarrollan abscesos. En el sindrome de Wiskott-Aldrich encontramos eczema y niveles elevados de IgE,
pero no presentan abscesos y tienen plaquetopenia y disfuncién plaquetaria. En la inmunodeficencia
combinada severa existe rash cutaneo descamativo aunque de menor severidad que en el SHIE.

Los procesos infecciosos crénicos tales como la osteomielitis, las bronquiectasias o las Ulceras cutaneas
crénicas son causas bien conocidas de amiloidosis secundaria (amiloidosis AA) .

La amiloidosis engloba un grupo heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por el depdsito
extracelular de material proteico fibrilar autdlogo, el cual se agrega con una configuracion
tridimensional caracteristica en beta-lamina y condiciona alteraciones funcionales y estructurales en
distintos 6rganos" .

Las amiloidosis pueden clasificarse de distintas maneras segun la proteina fibrilar constituyente, segin
sean hereditarias o adquiridas, o segun la distribucién del depdsito amiloide, en formas localizadas o
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sistémicas ' . Los principales tipos de amiloidosis sistémica son la amiloidosis primaria AL, la amiloidosis
secundaria AA, las amiloidosis familiares, y la asociada al depdsito de beta-2- microglobulina *.

Enlas ultimas décadas se ha producido una variacion sustancial en la epidemiologia de laamiloidosis. Se
siguen clasificando como enfermedades raras, pese a que su epidemiologia sélo se conoce por
pequefias series retrospectivas, y a que son enfermedades probablemente infradiagnosticadas *'.

Se ha constatado un aumento de los casos de amiloidosis AL respecto a la forma AA, y un cambio en la
distribucién de enfermedades causales, con una disminucidn muy significativa de las infecciones
cronicas debido al acceso mas generalizado y mas precoz de tratamientos eficaces y al uso mas
extendido de antimicrobianos de mayor actividad *".

La artritis reumatoide, la espondilitis anquilosante, la artritis psoridsica o la artritis idiopatica juvenil son
actualmente las causas mas frecuentes de amiloidosis AA, llegando a suponer hasta un 90% de los
casos. No obstante, la tuberculosis y otras infecciones crénicas continlan siendo una causa relevante de
amiloidosis, especialmente en paises en vias de desarrollo ¥,

El diagndstico de la amiloidosis se sustenta hoy en dia tanto en criterios clinicos como,
fundamentalmente, histolégicos. La manifestacidn inicial que debe hacer sospechar una amiloidosis AA
en un paciente con una enfermedad crénica predisponente es la proteinuria. Es la manifestacién mas
precoz y frecuente y determina el prondstico”. Otros érganos frecuentemente afectados, susceptibles
de diagndstico histolégico son el higado, bazo y suprarrenales. El hallazgo de depdsitos de amiloide sin
datos clinicos o analiticos indicativos de amiloidosis no sirve como diagndstico, asi mismo, la presencia
de una enfermedad predisponente o de altas concentraciones de proteinas amiloidogénicas en suero
sin confirmacion histoldgica tampoco es diagndstica, ya que las manifestaciones clinicas no aparecen
hasta que se generan depdsitos tisulares™

En el momento del diagndstico, es importante caracterizar el subtipo de amiloide y realizar un estudio
para valorar la extension de la enfermedad. El estudio genético no se realiza en la practica clinica
habitual y no existen unos criterios de referencia para la definicién de afectacidn organica en pacientes
con digandstico de amiloidosis AA, por lo que en muchas ocasiones se aplican los criterios descritos para
la amiloidosis AL, considerando a nivel renal la presencia de proteinuria > 0.°g/24h,
predominantemente albimina®™.

Por su sensibilidad y especificidad para diferenciar el amiloide de otros depdsitos proteicos, como
material hialino o fibrinoide, el rojo Congo es la tincion de referencia. Los depdsitos de amiloide
visualizados de esta forma se dice que presentan birrefringencia tipica de color manzana verde, una
descripcién que no es completamente precisa dado que se pueden observar diferentes colores. Otro
método para identificar amiloide es la tincién con Tioflavina T o S por microscopia de fluorescencia . La
biopsia tisular es el método de confirmacién diagndstica. La biopsia hepaticay renal es positiva en cerca
del 90% de los casos. Otros tejidos como la grasa abdominal, la mucosa rectal y médula dsea son
positivos paraamiloideen?0,°0y° 0% de los casos respectivamente™.

CONCLUSIONES

La presencia de proteinuria en un paciente con una enfermedad crénica predisponente, como
sucede en el caso presentado, debe hacernos sospechar de amiloidosis secundaria. Deberemos
investigar la afectacidn de distintos drganos y realizar un diagndstico de confirmacidn por biopsia, de
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este modo se indicara el tratamiento mds adecuado. La diversidad etiolégica de la amiloidosis AA
impide generalizar pautas terapéuticas comunes.

El tratamiento debe centrarse en el control de la enfermedad subyacente, asi como en el tratamiento
especifico de los drganos afectados.

El SHIE es una inmunodeficiencia congénita poco frecuente que ocasiona infecciones de repeticién, y
del que existen pocos casos documentados, siendo excepcional el hallazgo de amiloidosis secundaria
con el abordaje terapéutico disponible.

030672014 22/10/2014 19/11/ 2014 13/11/2014 97,01/ 2015 29,05/ 2015 15/08/2015 ﬂ#-“’DBfL
Urea mg/dL) 3k 27 40 3g 31 43 44 41
Creatinina (mg/dl] 0.7e 077 0.78 0.85 0.87 1.18 1.05 0.29
FGe * (MDRD-4) (mL/min/1.73m¢) =60 =60 =G0 =60 =G0 =G0 =60 =60
Prateinzs Totales (g/dL] 73 3 .2 6 4.8 6.2 6.8 E.9
Albtimina (g/dL) T3 2.9 14 2.1 34
Prateinzs (orinz 24h) 31 6.75 10.9
Hematies en arina (hem/uL) 10 i] 1n 1]
Calestaral tatzl (mg/dl) 145 192 351 233 131
HDL/LDL colesteral {mg/dl) 43 /122 40/70
GOT/GPT/GGT (VL) 25/31/106 21/15/192 27 /38238 37 /40 - 26 /18 /72 29/21/93 27417 /51
Hb* {z/dL] { Hta® (26) 14.5 /429 12.3/136 14.9/43.9 13.81413) 14.5/43 14743 13/40 12/35.8
Leucacitos (millim?] 6.2 11.1 7.9 77 11.5 .11 10.1 9.4
Heutrdfilos (mill/m3) (&) 4.5 (65.6 G.2(73 5.9(75.3 5.3 (R85 5.2(70.6) 4.9060.0) 6.3(R2.6) 5.2 (55.5
Linfacitas imill/m2) %) 16230 1.4{12.5 1.5{18.7 1.9{24.5 2.5{21.3 1.7 1206 1.9{18.6 214225
Eosinsfilas mill/ m3] ) 0.304.7) 0.7 (6.4 010.4) 0.202.2) 02014 0.9(10.9 127119 1.6 117.5
€3/ Ca7 (mz/dl) 181,27.5 1337321 163/25.5
126/ 124/ 1gM * [mgddL) 1630/ 400/37 852 /354 /435 1921/408/44 1510/332/3638
I2E* (KUL) 3250 =5000 44520

Tabla 1. Datos analiticos en la evolucion del paciente.

LFae, Filtrado Glomerular estimado; 2 GOT, Transaminasa Glutamico-Oxalacética ¥ GPT, Trasaminasa Glutamico-Pirdvica; ? GGT, Gamma Glutamil Transferasa;
SHb, Hemoglohing; ® Hto, Hematocrito; 7 €, Complemento (€3, C43; #lg, Inmuncglobulina ilgs, 1ga, 1gh, 1gE).

Tabla 1. Datos analiticos en la evolucion del paciente.
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II Jornada de Divulgacién Cientifica

Figura 1. Tincion con Hematoxilina-Eosina (40x). Glomérulos con depdsito de material amorfo aciddfilo pdlido con distribucion
segmentaria y focal, de distribucion mesangial y capilar.

Figura 2. Tincion con Masson (40x). Depdsitos de amiloide en glomérulo, paredes arteriolares y en situacion peritubular.

FINALISTAS



IIJornada de Divulgacion Cientifica

Figura 3. Tincion Rojo Congo. Depdsitos de material amorfo acelular Rojo Congo positivos.

Figura 4. Tincion Tioflavina. Depdsitos glomerulares y peritubulares tioflavina intensamente positivo, amiloide A positivo.
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Figura 5. Inmunofluorescencia. Depdsitos glomerulares mesangiales y capilares intensos y difusos de material tioflavina positivo.
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Una orina muydulce

G. Martin Gomez; G.J. Rodriguez Mazoén; J.C. Romero Vigara; D. Igual Fraile.

C. S. Manuel Encinas (Zona Norte). Unidad Docente de MFyC (Caceres).

RESUMEN.
Se trata de un paciente monorreno, con glucosuria renal mantenida de afios de evolucidn sin
hiperglucemias.

PALABRAS CLAVES.
Glucosuria. Normoglucemia. Agenesiarenal.

INTRODUCCION.

La glucosuria renal (glucosuria) es la excreciéon de glucosa en la orina a pesar de que las
concentraciones de glucosa en la sangre sean normales o bajas.
Cuando la sangre se filtra a través de los rifiones, se elimina glucosa junto con muchas otras sustancias.
Este filtrado pasa a través de la red de tubulos renales donde las sustancias que son necesarias, como la
glucosa, se reabsorben y vuelven al flujo sanguineo, mientras que las sustancias indeseables se excretan
por la orina. En la mayoria de los humanos sanos, la glucosa se reabsorbe completamente y pasa de
nuevo a lasangre.

Normalmente, el organismo excreta glucosa por la orina sélo cuando hay demasiada cantidad en la
sangre. Enla glucosuria renal, se puede excretar glucosa por la orina a pesar de que su concentracién en
la sangre sea normal. Esto se debe al mal funcionamiento de los tubulos renales.

La glucosuria no tiene sintomas o efectos graves. El médico realiza el diagndstico cuando se detecta la

presencia de glucosa en orina en un andlisis de orina rutinario, aun cuando los valores en sangre sean
normales.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de un vardn, nacido en 19 3, es un ajetreado padre de familia numerosay
directivo de entidad bancaria. Acude por primera vez a nuestra consulta en Mayo de 2011 por cuadro de
catarro devias altas y taponamiento ético.

Entre sus antecedentes familiares: Padre fallecido a los 0 afios por carcinoma de vias biliares; la madre
con &3 afios vive sana. Tiene 4 hermanos y ° hijos que viven sanos. No conoce otros casos similares al
suyo entios o primos.

Antecedentes personales destaca que en 1993 sufrié un accidente de trafico, produciéndose una
fractura de fémur izquierdo que precisé osteosintesis. En 2002 dejé de fumar. En 2012 fue atendido en
nuestra consulta por un brote de dermatitis seborreica y sindrome ansioso-depresivo en relacion,
principalmente, con estrés laboral. Sin alergias medicamentosas detectadas.

A lo que nos ocupa: de nifio, en su pueblo, al presentar poliuria y objetivarse glucosuria y con la
sospecha de diabetes mellitus, fue derivado a un hospital de Madrid, donde, con el diagndstico de
Diabetes se inicid tratamiento con insulina. El paciente nos refiere que “se ponia muy malito” cuando le
inyectaban la insulina, “me mareaba”, de tal manera que escapaba para evitar dicho tratamiento. En
1979, con 1° afios de edad, y por lo oneroso de los desplazamientos desde su pueblo a Madrid, acude al
hospital de la capital de su provincia, donde fue estudiado en el servicio de Medicina Interna, siendo
dado de alta sin tratamiento y con los diagndsticos de: “diabetes renal, agenesia renal derecha,
hipertrofia renalizquierda compensadoray agenesia de la ultima costillaizquierda”.

Exploracion fisica en la primera visita:

Tension Arterial: Brazo izquierdo 11 /20y brazo derecho 98 /7 4.

Frecuencia Cardiaca:” 3 ppm.

Talla: 187 cm. Peso:7 9Kg.IMC: 29. PC: 94 cm.

Presenta buen estado general, normohidratado, normoperfundido y eupneico en reposo. Cabeza y
cuello: nucalibre, no adenopatias cervicales ni supraclaviculares, pupilas isocéricas y normorreactivas,
no ingurgitacién yugular, latidos carotideos simétricos sin soplos. Auscultacidon cardiopulmonar,
abdomeny extremidades sin hallazgos de interés.

Pruebas complementarias:

ECG: Ritmo sinusal a aproximadamente 70 ppm. Eje normal. Sin alteraciones de la
repolarizacion.

Ecografia abdominal (21/%/11): higado homogéneo. Vesicula biliar acodada, sin litiasis, no
signos de colecistitis ni dilatacién de la via biliar intra ni extrahepatica. No se consigue visualizar el rifidn
derecho. Celda renal derecha vacia (Fig.1). Rifién izquierdo de contornos normales con didmetro
longitudinal de 14.5 cms (Fig.2).
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Figura 1
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Figura 2

En la Tabla | presentamos los resultados de las analiticas realizadas desde abril de 2011 a abril de
201° de los parametros: glucemia basal (mg/dL), HbA1C (%), glucosa en orina (mg/dL), e indice

albdmina/creatinina (mg/g) en orina.
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Fecha 4/2011 6/2011 9/2011  6/2012  2/2013  5/2014 11/2014 4/2015

Parametro

Glucemia 91 85 84 74 89 89 7,4
bAlc 5,2 5,2 5.1 5.1 5,1 5,2 5,2

Glucosuria 300 1000 1000 1000 1000 300 300 1000

Alb./Creat. 53,44 | 40,28 51,70 53,08 37,32 68,94 31,65 33,16

Tabla I: resultados del seguimiento analitico.

Juicio Clinico: Glucosuria Renal. Normoglucemia. Agenesia Renal derecha. Microalbuminuria.
Tratamiento: No recibe ningln tratamiento especifico para este proceso metabdlico.

DISCUSION.

Como hemos comentado en laintroduccién del caso la Glucosuria Renal consiste en la excrecion
de cantidades elevadas de glucosa en orina en presencia de una glucemia normal’. Implica una
anomalia de la reabsorcidn tubular de glucosa que puede ser aislada o formar parte de la disfuncién
generalizada del tubulo proximal que caracteriza el sindrome de Fanconi, que produce una pérdida
excesiva de no solo glucosa, sino también de aminoéacidos, fosfato y bicarbonato’. La glucosuria renal
aislada puede ser esporadica (como parece ocurrir en nuestro caso) o tener caracter familiar,
heredandose con caracter autosémico recesivo’. En casos de glucosuria siempre hay que excluir la
existencia de diabetes mellitus, embarazo, insuficiencia renal crénica e interaccion de ciertos farmacos
con las técnicas de medida’. Cabe preguntarse la necesidad o posibilidad de una estudio genético, pues
se sabe que en estos pacientes existe una mutacion del gen SCL® A2 (que codifica a SGTL2)**, pero dado
el caracter benigno del proceso y el rechazo del paciente a cualquier tipo de intervenciéon médica (sélo
acepta nuestro control por existir una buena sintonia paciente-médico desde el inicio de nuestra
relacion), hemos pospuesto dicho estudio, aunque hemos realizado una anamnesis exhaustiva y
analitica basica a sus hijos. Queremos destacar el caracter benigno del proceso, que no precisa
tratamiento especifico” ; Unicamente, durante el embarazo, la glucosuria extrema puede conducir a
hipoglucemias, cetosis e hipovolemia“. Desde Atencidn Primaria podemos realizar el seguimiento de
estos pacientes, prestando especial atencién a la funcién renal y al manejo de fadrmacos, especialmente
en nuestro paciente dada la condiciéon de monorrenoy la presencia de microalbuminuria.
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Sindrome febril en paciente geriatrico: ¢y si el foco no
es respiratorio ni urinario?

M2 L. Morillo Blanco; J.M. Ortega Morente; P. Martinez Velasco; J. M. Mohedano Molano;
J. L Gonzalez Guerrero.

Servicio de Geriatria. Hospital Nuestra Sefora. De La Montaia de Caceres.

RESUMEN.

Objetivos: destacar la fiebre de origen desconocido (FOD) como reto diagndstico en el clinico,
mas aun en pacientes geriatricos.Método: discusidn de caso clinico cerrado estableciendo diagnésticos
etiolégicos diferenciales para una fiebre de origen desconocido (FOD) en paciente geridtrico. Se
propone como modelo un paciente anciano fragil que ingresa en una Unidad Geriatrica y que se
orienta- siguiendo un patron de busqueda del foco infeccioso- en base a las opciones mds comunes.
Dada la negatividad de los hallazgos en pruebas realizadas, la persistencia de la fiebre y revisando los
antecedentes, se sospecha como origen la endocarditis infecciosa, lo que se confirma mediante
ecocardiograma.Conclusiones: la FOD plantea una dificultad diagndstica sobreanadida en el anciano. El
antecedente cardioldgico en este caso fue un punto clave para filiar su origen, por ello la endocarditis en
pacientes geriatricos con fiebre y valvulopatia de base debe ser un diagndstico a considerar.

PALABRAS CLAVE.
Sindrome febril, endocarditis, paciente geridtrico

INTRODUCCION.
El sindrome febril es uno de los motivos de consulta mas comunes en Geriatria. La dificultad en
laanamnesis de muchos de nuestros pacientes plantea un problema adicional a su diagndstico.

Con esta presentacién se plantea el diagnodstico diferencial de la fiebre de origen desconocido (FOD),
(entendiendo éste como proceso febril de mas de tres semanas de evolucidn con T2 >3% .3 y sin
diagnéstico tras una semana de estudios).Partimos que se trata de un paciente anciano y que éstos
presentan un mayor riesgo debido al envejecimiento del sistema inmune, comorbilidades y la
institucionalizacion. Ademas se une el hecho de que la sintomatologia puede ser mas inespecifica o
estar ausente en la anamnesis de los mismos. El estudio de la FOD engloba tres grandes
grupos:infeccioso, inflamatorio (incluidos procesos autoinmunes) y neopldsicos. En ancianos, un tercio
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de las posibilidades son potencialmente tratables y dentro de ellas (la mayoria en contexto de procesos
infecciosos):Abscesos intraabdominales, Endocarditis bacteriana, Tuberculosis, Osteomielitis oculta.
DESCRIPCION DEL CASO:Paciente de 90 afios con los antecedentes de deterioro cognitivo de perfil
vascular (GDS 3-4), parkinsonismo mixto, prostatismo y sincopes de probable etiologia cardioldgica
valvular(insuficiencia adrtica moderada, mitral y tricuspidea ligera).Presentaba la siguiente valoraciéon
geriatrica:

Funcional: dependiente para las actividades bdsicas de la vida diaria (ABVD).Alimentacion oral con
dieta triturada (disfagia a liquidos).Incontinencia urinaria. Se desplaza en silla de ruedas. Mental:
deterioro cognitivo moderado. Social: vive en una residencia de ancianos.

Ingresa en Servicio de Geriatria por sindrome febril de mds de dos semanas de evolucidn, habiendo sido
tratado con varios antibidticos en mes previo en contexto de proceso infeccioso de vias urinarias (ITU) y
habiendo precisado sondaje urinario, que mantenia en ese momento.Se le realizan pruebas
complementarias, destacando entre sus hallazgos:hemograma con leucocitosis y predominio de
neutrofilia, bioquimica sin alteraciones relevantes, salvo Proteina C reactiva elevada, sistematico de
orina con nitritos negativos y leucocitos escasos por lo que se solicitaron urocultivos, los cuales fueron
negativos.Se realizd radiografia de térax donde no se objetivaron imagenes de derrame ni de
condensacion.El paciente fue tratado inicialmente de forma empirica con antibidticos de amplio
espectro, persistiendo el proceso febril.En el contexto del caso que nos ocupa, y descartados foco
urinario y respiratorio, se solicitan nuevas muestras de hemocultivos, junto a ecografia de abdomen(en
la que no se aprecia nada Ilamativo). Se reevalta al enfermo y llama la atencion un soplo sistélico
plurifocal. Ello, unido al antecedente cardioldgico de valvulopatia, nos hace sospechar la posibilidad de
endocarditis infecciosa como causa del sindrome febril.Dicha sospecha fue confirmada mediante la
prueba de imagen ecocardiografica que se informd como verruga endocardica sobre velo anterior de
vdlvula mitral la cual provoca insuficiencia valvular en grado severo. Ademas se obtuvieron
hemocultivos positivos para Estafilococo epidermidis.

Tras este estudio se llegd al diagndstico etioldgico del proceso: Endocarditis valvular mitral con
insuficiencia mitral severa.

Pese a optimizacion del tratamiento, la evolucion fue desfavorable, presentando situacién de edema
agudo de pulmdn coninsuficiencia respiratoria secundariay siendo finalmente éxitus.

DISCUSION.

Estamos ante un paciente geriatrico que ingresa por sindrome febril a estudio. Dentro de sus
antecedentes conviene resaltar 3: demencia moderada; disfagia a liquidos; incontinencia urinaria y
episodio de infeccion urinaria con manipulacién uroldgica (sondaje vesical) el mes anterior.

En el proceso diagndstico, en primer lugar se descartaron los procesos mads frecuentes: infeccion
urinaria e infeccidn respiratoria (como factor de riesgo, la disfagia a liquidos, que aumenta el riesgo de
aspiracion del contenido a las vias respiratorias).

La clave para llegar al diagndstico final de endocarditis—ya que la anamnesis del enfermo era compleja-
fue revaloracién de la exploracién fisica, y la negatividad de los focos mencionados, que habian sido
descartados.

La endocarditis infecciosa es una patologia que a menudo esta relacionada con degeneracidn valvular,
prolapsos valvulares o protesis. Los gérmenes vinculados mayoritariamente son los estreptococos y
estafilococos, aunque enterococos y gram negativos también pueden estar presentes en los mayores
(mds que en los jévenes).En Espaiia, los 2 grupos causales mas frecuentes son los Estafilococos y
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Estreptococos (dos terceras partes del total).La indicacidon de intervencion es individualizada y se
recomienda antes de que tenga complicaciones graves que ensombrezcan el prondstico. La mayoria de
los fallecimientos se producen por insuficiencia cardiaca, como en este paciente.

En enfermos que han sido sometidos a procedimientos invasivos puede producirse un aumento del riesgo
de padecer endocarditis; esto se sustenta en que el grueso de pacientes que hoy la padecen suelen ser
mayoresy algunos sin enfermedad valvular aparente.

En cuanto al supuesto germen causante de la infeccidon en nuestro paciente,- Estafilococo epidermidis- es
un agente que forma parte de la flora de la piel. Son contaminantes comunes en muestras clinicas,
pudiendo en ocasiones ser agentes infectantes. Pertenecen al grupo de los coagulasa negativos. Su accién
patdgena se ve favorecida porque estos microorganismos tienen facilidad para colonizar biomateriales y
formar un “biofilm” o pelicula que hace que sobrevivan en dichas superficies, actuando como barrera o
mecanismoaislante en la penetracién de antibiéticos, ocasionando bacteriemias.

En este caso sélo se aislé en una muestra de hemocultivos, por lo que no podemos achacar la infeccion a
este agente, pero tampoco podemos descartarla, dado que el resto de hemocultivos fueron negativos y a
que esta bacteria puede causar endocarditis, que es lo que finalmente tuvo. Se inicié tratamiento
conservador con antibidticoterapia de amplio espectro (gentamicina y cefalosporina), ademas de
optimizacion del tratamiento para insuficiencia cardiaca, pese a lo que evolucioné de forma desfavorable,
siendo finalmente éxitus.

CONCLUSION.

De todo lo dicho en este caso clinico destacar la dificultad en laanamnesis de pacientes geriatricos,
lo que supone un obstaculo alahorade diagnosticary por tanto tratar patologiapotencialmente reversible.
Asimismo, resaltar la FOD como uno de los sindromes que -aunque frecuentes -siguen constituyendo un
reto en la practica clinica diaria, mdsaun en el anciano.
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No sé porque estoy tan sedado
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Merino**.
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RESUMEN.

Objetivo: resaltar la dificultad de realizar un correcto diagndstico diferencial en un paciente
drogodependiente con sintomas de depresién del Sistema Nervioso Central. Los pacientes que
abusan de las sustancias no suelen resultar faciles de reconocer ni de examinar. Destacar la
importancia de una correcta anamnesis y pruebas complementarias, ya que con frecuencia van
anegarominimizar laingesta de sustancias, asi como su consecuente abuso.

Método: se describe el caso de un paciente con diagndstico de drogodependencia, Trastorno
limite de la personalidad y Trastorno psicético no especificado. Tras repetidas consultas en las
gue presentaba estado de sedacidn, marcha inestable, falta de coordinacidn, alteracién en la
atencién y la memoria, se diagnostica de intoxicacién y dependencia a sedantes, hipndticos y
ansioliticos.

Conclusiones: las benzodiacepinas son los medicamentos con accién psicoactiva mas
extensamente prescritos. Causan una discapacidad importante en un porcentaje relativamente
ato de la poblacion. Son varios los factores que influyen para que un paciente abuse y/o se haga
dependiente de las benzodiacepinas. En cada paciente es preciso evaluar la relacion
beneficio/riesgo antes de prescribir este grupo de farmacos.

PALABRAS CLAVE.

Bradipsiquia, incoordinacion motora, benzodiacepinas.

INTRODUCCION.
La dependencia de ansioliticos solo surge después de, como minimo, varios meses de consumo diario,
pero existe una amplia variacion entre las distintas personas. Muchos pacientes de edad intermedia
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empiezan a tomar benzodiacepinas porinsomnio o ansiedad, experimentan una dependenciay acaban
acudiendo a varios médicos para que se las prescriban. Los sedantes-hipndticos se utilizan de forma
licita por sus efectos eufdricos para aumentar las acciones de otros depresores centrales (por ejemplo
opiaceosyalcohol)y paraatemperar la excitaciény ansiedad que generan los estimulantes.

DESCRIPCION DEL CASO.

I-ANTECEDENTES Y ANAMNESIS

Vardn de 44 afios con antecedentes médicos de Infeccién por VIH conocida desde 1993, cirrosis por
virus de la hepatitis C genotipo 1ay célicos nefriticos de repeticidn en relacidn con en el tratamiento del
VIH. Como factores de riesgo cardiovascular presenta diabetes mellitus insulinodependiente e
hipertrigliceridemia. Entre los antecedentes psiquiatricos destaca el diagndstico de Trastorno limite de
la personalidad, Trastorno psicético no especificado y politoxicomania. No reacciones adversas a
medicamentos. Realiza seguimiento en el Equipo de Salud Mental (ESM), en el centro de
Drogodependencias de Extremadura (CEDEX), y en los Servicios de Medicina Interna y Endocrinologia.
En tratamiento con trazodona 100 mg: 0-0-2, risperidona 3 mg: 0-0-1, olanzapina 7,° mg: 0-0-1,
metasedin > mg: 1-0-0, insulina lantus 100 U/ml: 0-> 0U-0, insulina Apidra 100 U/ml: 10-10-10,
metformina/sitagliptina >0 mg/1000 mg, fenofibrato/pravastatina sddica 40/1°0 mg: 0-1-0, acidos
grasos omega-3 1000 mg: 0-2-2, omeprazol 40 mg: 0-1-0, atripla: 0-0-1. En las ultimas consultas en el
CEDEX, presenta disartria, marcha inestable y disminucién en los reflejos, asi como disminucién en la
atencién. En la exploracién, el paciente niega consumo de sustancias que no sea su medicacién
habitual. Tras acudir a la revision programada en consulta de Salud Mental, presenta un estado de
sedacidon que imposibilita la deambulacién y muestra una disartria con lenguaje ininteligible. Al ser
imposible la exploracion psicopatoldgica, se contacta con el 112 para ser trasladado al SUH del Hospital
Nuestra sefiora de la Montafia. Sumadre refiere que desde hace unos diez dias, el paciente ha perdido el
control de laingesta medicamentosa, con probable abuso de benzodiacepinasy toxicos.

II- EXPLORACION FISICA

Visita al SUH:

-- Exploracion fisica:

Constantes vitales: Tension arterial 1° 0/20 mmHg. Frecuencia cardiaca ’® latidos/minuto. Saturacién
de oxigeno basal 93%.

Consciente. Orientado en tiempo, persona y espacio. Lenguaje farfullante. Buena coloracién de piel y
mucosas. Bien hidratado y nutrido. Eupneico. La exploraciéon de cabeza, cuello y abdomen resulté
anodina. La auscultacion pulmonar estaba dentro de la normalidad. Pares craneales normales. No
nistagmus. Fuerzas normales. Hiporreflexia y ligera hipotonia. Dificultad en la marcha y la
bipedestacién.

Ante la sintomatologia presentada, se avisa a Psiquiatra de guardia para valoracion.

--Exploracién psicopatoldgica: consciente, orientado. No alteraciones evidentes en la memoria.
Enlentecimiento psicomotor. Adecuado y parcialmente colaborador. Lenguaje con tasa y tono
disminuidos. Habla disartrica. Pensamiento coherente y estructurado. No ideacién delirante.
Pensamientos de muerte sinideacidn autolitica estructurada ni planificada. No alteraciones en la esfera
sensoperceptiva. Hipotimia. Disforia. Apatia. No anhedonia. Sintomas de ansiedad psiquica. No
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labilidad emocional. No inquietud ni agitacidn psicomotriz. No alteraciones en el suefio ni en el habito
alimentario. Conciencia parcial de enfermedad. Juicio de realidad conservado.

I1lI-PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS

-Hemograma: Hematies 3,9 mill/ml. Hemoglobina 11,” g/dl. Hematocrito 34,1%. Volumen corpuscular
medio 8¢,1 fl. Leucocitos 2,87 mill/ml. Neutréfilos% ° 8 %. Neutréfilos 1,7 mil/mma3. Linfocitos % 27 ,° %.
Linfocitos 0,2 mil/mm3. Monocitos % 12,°> %. Monocitos 0,4 mil(mm3. Eosindfilos 1,7 %. Eosindfilos 0,1
mil/mm3. Basdfilos % 0,3%. Basofilos 0 mil/mm3. Plaquetas 44 mil/mm3. Volumen plaquetar medio
11,9f1l.

-Coagulacion: actividad de protrombina 82%. Tiempo de Protrombina 12,7 seg. INR 1,0®8. Tiempo
parcial de Tromboplastina activado (a PTT) 41,9 seg Ratio del aPTT 1,39’. Fibrindgeno derivado 332
mg/dl.

-Bioquimica: Glucosa 13° mg/dl. Urea 20 mg/dl. Creatinina 0,° > mg/dl. Sodio 139 mEQ/L. Potasio 3,8
mmol/L.

-Orina: Toxicos en orina: positivo a metadona, benzodiacepinas, THCy antidepresivos triciclicos.
-Radiografia de térax: no se observanimagenes de condensacién parenquimatosa.

IV- DIAGNOSTICO DIFERENCIAL EN URGENCIAS
Diagndstico diferencial con procesos que cursen con signos neuroldgicos como alteracién en el
lenguaje, enlentecimiento psicomotriz, ataxia e incoordinaciéon motora.

- Complicaciones neurolégicas asociadas con el SIDA: trastornos causados directamente por el
virus del VIH, por ciertos canceres e infecciones oportunistas (enfermedades causadas por
bacterias, hongos y otros virus que de otra manera no afectarian a las personas con sistemas
inmunitarios sanos), o por efectos toxicos de los medicamentos usados para tratar los sintomas.
Intoxicacién medicamentosa.

Intoxicacién por drogas.

Accidente cerebrovascularoictus.

Traumatismo craneoencefalico.

Infecciones localizadas o difusas en el cerebro, como abceso cerebral o encefalitis.
Tumores del Sistema Nervioso Central.

V- DIAGNOSTICO FINAL

En base a la anamnesis, exploracién clinica, entrevista con su familia y pruebas complementarias se
diagnostica de intoxicacion medicamentosa en paciente con politoxicomania y Trastorno Limite de
personalidad.

VI- TRATAMIENTO Y EVOLUCION

En la visita a urgencias, se instaura tratamiento a nivel organico con perfusion de flumazenilo,
permaneciendo el paciente estable y sin disminucién del nivel de conciencia. Tras ® horas en el SUH se
acepto el ingreso en la Unidad de Hospitalizacién Breve (UHB) tras sobreingesta de benzodiacepinas sin
finalidad autolitica aparente, para su correcta estabilizacién y desintoxicacién. Durante su estanciaen la
unidad de Psiquiatria, refiere que en lamafiana delingreso realiza de formaimpulsiva ingesta de unos?’
comprimidos de alprazolam de 2 mg, con lafinalidad de desinhibirse. Refiere que en las Ultimas semanas
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se ha encontrado mas triste, sin ganas de relacionarse con los demads y permaneciendo mucho tiempo
en el domicilio. Afirma que el Ultimo mes ha vuelto a consumir téxicos y presenta ademas un patron de
abuso de alprazolam que no es capaz de controlar. Tras ajustar el tratamiento, y tras 13 dias de ingreso, el
paciente presenta una mejoria en el estado de animo. No insomnio. No presenta sintomas de
abstinencia a benzodiacepinas ni otros toxicos. Al alta médica no presenta ideacidn autolitica. Acepta
continuar el tratamiento a nivel ambulatorio en CEDEXy en el ESM. La medicacidén al Alta fue trazodona
100 mg: 0-0-2, risperidona 3 mg: 0-0-1, olanzapina > mg: 0-0-1, metasedin > mg: 1-0-0, insulina lantus
100 U/ml: 0-° 0U-0, insulina Apidra 100 U/ml: 10-10-10, fenofibrato/pravastatina sédica 40/1° 0 mg: O-
1-0, 4cidos grasos omega-3: 0-2-2, omeprazol 40 mg: 0-1-0, atripla: 0-0-1

DISCUSION

En relaciéon con las intoxicaciones medicamentosas, es importante valorar la motivacion para la
intoxicacidn (¢ése trataba de un acto suicidal). En el caso de abuso de sustancias, se debe tener presente
el comienzo y la identificacion de la sustancia. La intoxicaciéon puede estar producida por un gran
nuimero de tdxicos y acompanarse de sintomatologia variada, desde el coma hasta sintomas psicoticosy
agitacién psicomotriz. Es muy importante la informacién que puedan proporcionar familiares y amigos.
En muchas ocasiones, se desconoce la sustancia consumida y es conveniente guiarse por los sintomas
fisicos que presenta el paciente.

En este caso, el paciente es drogodependiente. En estos, ademds de la atencion psiquiatrica
especializada por la psicopatologia que se presenta tanto por el consumo como por la abstinencia de las
diferentes sustancias, es frecuente la asistencia por descompensaciéon de las enfermedades médicas
gue los pacientes suelentener asociadas por lesiones o traumatismos.

Ya que el paciente es consumidor de opiaceos y se encuentra en un Programa de Mantenimiento con
Metadona, debemos descartar una intoxicacidon aguda por opiaceos. Los sintomas que nos hacen
sospechar una posible intoxicacién son los siguientes: miosis puntiforme, depresién respiratoria,
edema agudo de pulmodn, bradicardia, hipotension, hipotermia, hipo o hiperreflexia, convulsiones y
disminucion del nivel de conciencia.

Puede precipitarse por la asociacion con otras drogas (alcohol o benzodiacepinas) y es frecuente que
ocurra en consumidores no habituales o tras un periodo de abstinencia. En caso de intoxicacidn grave
debetratarse en unasaladereanimacién o unidad de cuidados intensivos (UCI).

En el caso de las benzodiacepinas, estas pueden consumirse como sustancias de abuso, asociandose
generalmente a consumo de opiaceos. Es frecuente su presencia en intoxicaciones medicamentosas
confines suicidas en pacientes que las estan tomando por prescripcion médica.

En la intoxicacion por benzodiacepinas, si esta no es demasiado intensa, el sujeto puede experimentar
apatia, sequedad de boca, disminucién del tono muscular y afectacion neuroldgica con disartria, ataxia,
incoordinacidn, nistagmo y afectacidon de conciencia (obnubilacién y somnolencia). Si la intoxicacidn
progresa, los signos se intensifican, pudiendo llegaral comay ala depresion respiratoria.

Respecto al tratamiento:
Evaluar las constantes vitales, la funcidn respiratoriay el nivel de conciencia.

El lavado gastrico puede ser eficaz si ha pasado poco tiempo.
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En caso de compromiso de la funcidn respiratoria, intensa sedacién o con utilidad diagnéstica puede
recurrirse al empleo de un antagonista, administrando 0,2 mg de flumacenil o por via intravenosa
(media ampolla de Anexate) que puede repetirse si no existe respuesta. Ademas, se administrara
oxigenoterapiay se mantendrd la permeabilidad de la via respiratoria.

En caso de pacientes ancianos deben extremarse las precauciones por la tendencia que tienen a la

acumulacién del farmacoy por la existencia de enfermedad organica previa.
Debe mantenerse al paciente en observacion hasta que desaparezcan los sintomas de la intoxicacién.
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Presentacion atipica del Sindrome de Rendu- Osler-
Weber
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RESUMEN.

El sindrome de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia hemorragica hereditaria (HHT), es una
enfermedad genética con transmision autosémica dominante caracterizada por la presencia de
multiples telangiectasias en piel y mucosas asociadas a malformaciones arteriovenosas (MAV)
viscerales. Estas lesiones son las responsables de sus manifestaciones clinicas, siendo la epistaxis el
sintoma mas temprano y frecuente, y constituyen la base de los criterios de Curacao, con los que se
realiza el diagndstico. Ademas, existe una importante variabilidad en cuanto a la severidad y las
alteraciones presentes entre los individuos afectados, incluso entre pacientes de una misma familia, por
loque el manejo debe serindividualizado.

En este articulo presentamos el caso clinico de un varén de 19 afos diagnosticado de HHT con
presentacion atipica.

PALABRAS CLAVE.
Rendu-Osler-Weber. Telangiectasia hemorrdgica hereditaria. Malformaciones arteriovenosas.

INTRODUCCION.

El sindrome de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia hemorragica hereditaria (HHT), es una
enfermedad genética con transmisién autosdmica dominante, penetrancia relacionada con la edad y
unaimportante variabilidad en las manifestaciones clinicas entre los individuos afectados, incluso entre
pacientes de una misma familia.

En su patogénesis estan implicados dos genes, los cuales determinan las dos formas diferentes de esta
enfermedad: la variante HHT1, originada por mutaciones en el gen de la endoglina (ENG), localizado en
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el cromosoma 9; y la variante HHT2, causada por mutaciones en el gen ALK1, localizado en el
cromosoma 12. En la mayoria de los laboratorios, el porcentaje de hallazgo de estas mutaciones en
pacientes con HHT oscila entre el 20-90%. No obstante, la existencia de grupos familiares con criterios
clinicos de la enfermedad pero sin las mutaciones genéticas descritas anteriormente, sugiere que otro
gen, aln noidentificado, podria serlacausa de HHT en estos casos.

Descrita por primera vez por Sutton en 18©4, es Rendu en 189% quien la reconoce como una
enfermedad con entidad propia. Posteriormente, Osler, en 1901, y Weber, en 1907, publican las
primeras series de casos. En 1909, Hanes le da el nombre de HHT.

La HHT afecta principalmente a la raza caucdsica con independencia del sexo, comenzando mas
frecuentemente entre los 20-40 afios. Su prevalencia se estima en un caso por cada ® -®.000 habitantes,
siendo mayor en algunas dreas geograficas, como en las Antillas Holandesas, la isla danesa de Fyny la
region francesa de Ain.

La epistaxis es el sintoma mas temprano (puede comenzar a partir de los 10 afios) y frecuente (hasta un
90-9° % de los pacientes afectados presenta epistaxis recurrente). Las manifestaciones clinicas de esta
enfermedad estan causadas por anomalias de la pared vascular y tienden a aumentar con la edad y el
embarazo. Podemos encontrar dos tipos de lesiones: telangiectasias y malformaciones arteriovenosas
(MAV). Las telangiectasias son dilataciones de pequenos vasos sanguineos superficiales, muy fragiles,
que suelen aparecer en piel y mucosas a los >-20 afios del inicio de las epistaxis, especialmente en
labios, lengua, cara, palmas de las manos y lecho ungueal. Las MAV se localizan, principalmente, en
pulmon, cerebro, higado y aparato digestivo, y pueden producir importantes complicaciones como
trombosis o embolias. En la HHT1 las MAV pulmonares son mas frecuentes y presentan cuadros clinicos
mas graves que enla HHT2.

Un comité de expertos se reunié en el aino 1.999 en laisla de Curacao y definid los criterios diagndsticos
de la HHT, actualmente vigentes, conocidos como criterios de Curacao (tabla 1).

DESCRIPCION DEL CASO.

Varon de 17 afios, fumador, intervenido de varicocele y fimosis con hematoma banal
postquirargico a las 24 horas, que fue derivado a las consultas de Otorrinolaringologia por episodios
recurrentes de sangrado oral, a veces con vémitos, de un aiio de evolucién. No existia historia familiar
hemorragica ni consanguinidad. El paciente asociaba dichos episodios a situaciones de estrés. Ademas,
referia también un episodio autolimitado de otorragia. En dos ocasiones se le habia realizado una
endoscopia digestiva alta sin apreciarse restos hematicos ni lesiones sangrantes, y un TC nasosinusal
para descartar patologia oculta en senos paranasales que resultd ser normal. Debido a los diferentes
sangrados estaba en estudio por el servicio de Hematologia con alta sospecha de trastorno de la
hemostasia. En la exploracidn ORL Unicamente se apreciaba una mucosa nasal friable. El resto de la
exploracidn era estrictamente normal.

Cuatro meses después acude nuevamente a nuestras consultas para reexploracién ya que durante ese
tiempo habia continuado con los episodios recurrentes de sangrado oral, de los que aportaba
diferentes fotografias (figura 1), sin repercusién hemodindmica y de origen desconocido tras haberle
realizado otras dos endoscopias digestivas altas, una ecografiaabdominal y una broncoscopia, todo ello
sin hallazgos patoldgicos. El estudio completo por parte de Hematologia (hemograma con frotis,
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dosificacidn de factores, screening de hemostasia primaria y defectos del fibrindgeno y la fibrinolisis)
estaba dentro de la normalidad. De nuevo, en la exploracién ORL Unicamente se apreciaba una mucosa
nasal friable, sangrante al roce con el fibroscopio, e hipervascularizada con patrén en empedrado
sugerente de enfermedad telangiectdsica familiar en fase muy incipiente (figura 2), a pesar de que el
paciente negaba episodios previos de epistaxis espontanea y de no haber antecedentes familiares. Por
ello, se contacté con el servicio de Hematologia para reconsiderar nuevo estudio.

Un mes mas tarde el paciente es derivado a la Unidad de HHT del Servicio de Medicina Interna del
Hospital Sierrallana (Torrelavega, Cantabria) para estudio genético de dicha enfermedad.

Un afio y medio después el paciente acude a consulta de Hematologia para los resultados del estudio
genético. Durante ese tiempo habia continuado presentando sangrados orales a razén de 1-2 al mes, un
nuevo episodio de otorragia durante la noche y un primer episodio de epistaxis espontanea (figura 3). El
estudio genético identificd cuatro variantes intrénicas en heterocigosis en el gen ALK1, confirmando la
sospecha de HHT (tipo 2) a pesar de la presencia de un Unico criterio de Curagao (probables
telangiectasias nasales).

Actualmente el paciente sigue revisiones periddicas por parte del servicio de Hematologia. Sus padresy
hermanos se encuentran pendientes del estudio genético.

DISCUSION.

La HHT es una enfermedad genética con transmision autosdémica dominante y una penetrancia
del 97-100%. Ocasionalmente no hay historia familiar de HHT, como ocurre en nuestro caso, lo que
podria ser explicado por una mutacion espontanea, historia familiar incompleta o penetrancia
incompleta de la enfermedad. Por ello, es importante realizar un estudio genético completo a los
familiares de primer grado aunque nunca antes hubieran presentado sintomatologia alguna.

La epistaxis espontanea es el sintoma mas frecuente ya que lo refiere hasta un 90-9° % de los pacientes.
También es el sintoma mas temprano: el 4°% se inicia a los 10 afios, el 7 0% a los 20 y el 100% a los 40
afios. Nuestro paciente referia un Unico episodio aislado de epistaxis espontanea alos 12 afios. Llama la
atencion la no recurrencia de este sangrado, por lo que no seria criterio diagndstico de HHT. Ademas,
hay que resefiar que el inicio de su sintomatologia y el motivo de consulta en tantas ocasiones fueron los
sangrados orales, que se iniciaron a los 1° afios. Es cierto que estos pacientes pueden presentar
hemorragia digestiva, pero ocurre en un porcentaje mucho menor que la epistaxis (10-40%) v,
generalmente, no antes delos®*® afios de edad.

Por otra parte, la piel y superficie mucosas presentan telangiectasias hasta en el 9% de los pacientes.
En nuestro caso no se objetivaron dichas lesiones, aunque en la mucosa nasal habia dudas a posteriori
de si podia haber alguna telangiectasia lineal. Como suelen aumentar en nimero con la edad, es posible
gue dentro de unos afios el paciente comience a desarrollarlas con mas claridad.

El prondstico de la HHT es incierto. Pese a que los pacientes se ven afectados por sangrados recurrentes
y otras complicaciones, con un diagndstico y tratamiento precoces es posible mejorar la calidad de vida
del pacientey lograr una expectativa de vida similarala de la poblacion general. Dado que la severidad y
las alteraciones presentes en cada paciente son tanvariables, el manejo debe serindividualizado.
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Los pacientes con HHT deben recibir consejo genético y advertencias sobre la historia natural y las
consecuencias de esta enfermedad. Ademas, deben ser advertidos sobre los riesgos del consumo de
aspirina y otros farmacos que alteren la hemostasia y/o favorezcan el desarrollo de las telangiectasias.
Hay que hacer hincapié en el efecto del alcohol sobre esto ultimo, por lo que seria mas que
recomendable suabandono.

CONCLUSIONES.

El sindrome de Rendu-Osler-Weber es una enfermedad sistémica con un amplio espectro clinico y un
riesgo importante de desarrollar complicaciones. Por ello, estos pacientes consultan a diferentes
especialistas: otorrinolaringélogos, hematdlogos, digestélogos, internistas, neumélogos, neurdlogos,
etc.

Con frecuencia, los médicos se inhiben ante enfermedades que no conocen bieny la HHT puede ser un
buen ejemplo de ello. Pero esto no deberia de ser asi y mas aun cuando se trata de enfermedades que,
como en este caso, con un diagndstico y tratamiento precoces es posible mejorar la calidad de vida del
paciente y lograr una expectativa de vida similar a la de la poblacion general. Por tanto, es importante
gue todos los clinicos reconozcan esta enfermedad y sus consecuencias y sepan buscar la mejor
solucidén para estos pacientes a través de un abordaje multidisciplinar.

CRITERIOS DE CURACAO

1. Epistaxis, que deben serespontaneasy recurrentes.
2. Telangiectasias, multiples y en sitios caracteristicos: labios, cavidad oral, nariz, dedos.
3. Lesiones viscerales caracteristicas:

Telangiectasias gastrointestinales (con o sin sangrado).
Malformaciones arteriovenosas pulmonares.
Malformaciones arteriovenosas hepaticas.
Malformaciones arteriovenosas cerebrales.

Malformaciones arteriovenosas espinales.
4. Historia familiar, con un descendente de primer grado diagnosticado de HHT de acuerdo con

estos criterios.

El diagnostico de HHT es:

- Definitivo, si se cumplen 3 o mas criterios.

- Posible, si se cumplen 2 criterios.

- Poco probable, si se cumplen menos de 2 criterios.

Tabla 1. Criterios de Curagao para el diagndstico de HHT.

SELECCIONADOS



I Jornada de Divulgacion Cientifica

Figura 1. Episodios de sangrado oral espontdneo.

Figura 2. Mucosa nasal con patrén en empedrado sugerente de enfermedad telangiectdsica familiar.
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IIJornada de Divulgacion Cientifica

Figura 3. Epistaxis espontdnea
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Abdomen agudo urologico

J. B. Lopes Alves Pinto de Almeida; M. Rodriguez Romero; C. Bravo Sanabria; A. P. Urbina Portela;
M. Murgui Rodriguez; G. Machado Fernandez.

Servicio de Urologia. Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres

RESUMEN.

Presentamos un caso de rotura vesical espontanea en el contexto de un cuadro de abdomen
agudo en un vardén de 7 2 afios diagnosticado de carcinoma transicional de alto grado que invade capa
muscular al que se habia realizado tratamiento radioterapico tras descartarse tratamiento quirurgico.

El paciente acude a Urgencias de nuestro centro con dolor en hipogastrio, irradiado a periné con una
historia de disuria intensa y polaquiuria de 3 dias de evolucién. Se opté por realizar TAC abdominal en
puerta de Urgencias, que no fue diagndstico por lo que se decidié laparotomia exploradora para llegar al
diagndstico definitivo. El tratamiento aplicado se basé en el cierre quirurgico del defecto vesical.

PALABRAS CLAVE.
Abdomen agudo, Perforacidn vesical espontdnea.
INTRODUCCION.

El abdomen agudo constituye uno de los motivos mas frecuentes de consulta en Urgencias y su
manejo exige experiencia y capacidad de decisién ya que sintomatologia muy sutil puede enmascarar
patologia de elevada mortalidad. Su valoracion es aun mas dificil en el paciente anciano ya que las
respuestas fisiolégicas no son las mismas del adulto joven y la presentacidn es, por ello, bastante
atipica.Esta claro que para un adecuado abordaje de este sindrome es clave una buena anamnesis
incluyendo una exploracidn, revisiény recogida de antecedentes minuciosa.

La perforacion vesical espontdnea que se define como unarotura de la pared de la vejiga en ausencia de
traumatismo o maniobras iatrogénicas es una causa muy poco comun de abdémen agudo y de dificil
sospecha diagnéstica.
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Asi, con este caso clinico buscamos evidenciar las mil y una presentaciones del abdomen agudo: su
sintomatologia diversa como también el gran nimero de causas que pueden estar por detras de este
sindrome y que no se suelen considerar a la hora del diagndstico diferencial, como puede ser la
perforacién vesical espontanea.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente vardn pluripatolégico de 7 2 afios que acude al Servicio de Urgencias de nuestro centro por
dolor en hipogastrio de 3 horas de evolucion que le despertd por su intensidad, tipo continuo y que se
irradia a periné. El dolor no se acompana de nauseas o vémitos, el paciente niega cambios del habito
intestinal (ultima deposicién hace un dia, sin produtos patoldgicos). Refiere en los ultimos 3 dias disuria
acompafada de polaquiuria.Niega traumatismos previos.

Como antecedentes destacan:

- Alergia a penicilina.

- Ingreso en Septiembre de 2014 por Sindrome coronario agudo sin elevacion de segme to ST (
SCASEST ). Diagnosticado de enfermedad coronaria severa de 3 vasos por lo que se decide colocacién de
2 stents metalicos en arterias Circunflejay Descendente anterior.

- En Noviembre de 2014 visto en consulta de Cirugia Vascular que solicita TAC que informa
posible diseccidon crénica de aorta descendente con trombo que no afecta luz y sin critérios de
inestabilidad.

- Polipectomia endoscépica por adenoma velloso en 2008, pélipos adenomatosos tubulares en
deciembre de 2014.

- Reseccidén transuretral de vejiga por tumor vesical en 2014 con Anatomia Patolégica de
Carcinoma transicional de alto grado con metaplasia escamosa que invade capa muscular con
componente de carcinoma transicional in situ. Se derivé a Oncologia para tratamiento neoadyuvante
con Cisplatino + Gemcitabina hasta agosto de 2014. Posteriormente se desestimd cistectomia radical
por SCASEST reciente con ingreso en UCI por lo que se pasd paciente a cargo de Oncologia para
tratamento quimioy radioterapico.

A la exploracién fisica esta afebril y estable hemodinamicamente, presenta dolor a la palpacion
superficial en todos cuadrantes del abdomen, mas acentuado en hipogastrio, con clara defensa
abdominal. No se palpan masas o hernias con signos de sufrimiento.

En la analitica sanguinea destaca leucopenia de 2200, plaquetopenia de 3°000, glucosa de 228,
creatinina normaly PCR de ©,1. El anélisis de orina presenta abundantes leucocitos con ¢ 0 hematies por
microlitro, nitritos negativos. En Urgencias se decide sondaje vesical con salida de 200 cc de orinaclara.

Se realizd TC abdominal: se objetiva buen flujo de contraste en artéria mesentérica; se descarta
isquemia aguda mesentérica, neumoperitoneo, apendicitis aguda u obstruccién intestinal.
Se visualiza minima cantidad de liquido libre en Fosa iliaca derecha y un pequefio segmento de ileon con
la pared mas engrosaday captante que el resto del trayectoileal que, por lo tanto, podrian considerarse
como cambios inflamatdrios en dicha asa.
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Persiste pequefia masa en cara anterosuperior de la vejiga, con sonda vesical en el momento actual.

Ante cuadro claro de abdomen agudo con signos de peritonitis se decide laparotomia media
exploradora: Se halla peritonitis fibrinosa com escaso liquido seropurulento secundario a perforacién
vesical. En colaboracion con Urologia se decide cierre en dos planos de perforacién en clpula vesical.

Fig 1. Minima cantidad de liquido libre en TAC con engrosamiento de segmento de ileon

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL EN URGENCIAS.

En una primera evaluacion del paciente consideramos como poco probable el diagndstico de
apendicitis aguda (causa comun de abdédmen agudo), tanto por la edad de presentacion como por las
caracteristicas del dolor ( aunque la apendicitis tenga presentaciones bastante mas raras que el tipico
dolor localizado en FID). Planteamos también el diagndstico de obstruccion intestinal pero nos parecié
improbable por la inexistencia de alteracion clara en el habito intestinal del paciente (ultima deposicion
el dia anterior ); tampoco existian masas sugerentes de hernias en sufrimiento por lo que nos parecié
poco probable el diagndstico de hernia estrangulada. Ahora bien, planteamos también la posibilidad de
perforacién intestinal secundaria a proceso neoformativo intestinal o diverticulitis complicada dado la
exploracién abdominal con claros signos de peritonismo (asociado a antecedente de pdlipos
intestinales) aunque ultima exploracidn por colonoscopia en diciembre de 2014 no haya identificado
nuevas masas sospechosas.

Dado los antecedentes e patologia vascular multiple del paciente pensamos en una posible isquemia
aguda de artéria mesentérica aun que algunos datos de la exploracién van en contra de dicho
diagnéstico (el paciente presentaba aumento claro de los ruidos hidroaéreos, esta patologia suele
cursar justo con el contrario, abolicién o disminucion de este signo; Dimeros D como marcador de
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trombogénesis no presentaba un valor excesivamente elevado y LDH como reflejo de sufrimiento
celular por isquemia no era demasiadamente alto) y en ese sentido solicitamos TC como prueba
diagndstica ( en ningun momento refirié dolor abdominal intenso tras la ingesta de comida, tipico de
unaisquemiacrénica de artéria mesentérica)

Analizando las caracteristicas del dolor, la analitica de orina y sus antecedentes Urolégicos planteamos
la posibilidad de una Infeccién del tracto urinario con importante dolor asociado (orina claramente
patoldgica) pero el diagndstico de abdomen agudo de origen urolégico no fue una posibilidad que
consideramos . Sin embargo, teniamos claro tratarse de un abdomen agudo, con signos importantes de
defensa abdominal y peritonismo por lo que decidimos solicitar, como ya fue dicho, TC abdominal para
aclarar origen.

El TC aportd poca informacidn por lo que decidimos realizar una laparotomia exploradora diagndstica
en quiréfano previa consulta con familiares y tras explicar elevado riesgo anestésico dado antecedentes
del paciente.

DIAGNOSTICO FINAL.

Tras apertura por planos y revision de asas de delgado y colon se halla peritonitis fibrinosa con
liquido seropurulento escaso secundaria a perforacién vesical intraperitoneal espontdnea. Se decide
cierre primdrio de perforacién en cipula vesical secunddria a tumor vesical.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION.

En el postoperatdrio inmediato paciente ingresa en Unidad de Reanimacidn para control. Se
decide pautar tratamento antibidtico con Tigeciclina y Amikacina y se transfunden 2 concentrados de
hematies por descenso de Hemoglobina. Se pasa paciente a planta de Urologia manteniendose terapia
antibidtica hastaresultado de Urocultivo ( sensible a Ciprofloxacino ) por lo que se cambia de terapia.

Durante estancia en planta la herida quirudrgica se complica con seroma, la analitica que presentaba
leuco y plaquetopenia se normaliza. En el 17 2 dia postoperatério paciente presenta episodio de dolor
toracico atipico estudiado por Medicina interna que descarta patologia cardiaca aguda y decide nueva
transfusion. Se decide alta al 192 dia postoperatério com medicaciéon domiciliaria habitual, se presenta
en sesion Uro-Oncoldgica donde se decide solicitar UroTC y cistoscopia para control y estudio de
extension.

CONCLUSIONES.

El abdomen agudo es un sindrome con elevada expresidon en Urgencias de nuestros hospitales;
su sintomatologia tiene por base un elevado nimero de patologias de distintas etiologias y por ello,
dificiles de identificar. Asi, es clave una buena anamnesis incluyendo una exploracidon adecuada y una
revision y recogida de antecedentes minuciosa (como se demuenstra con nuestro caso, en el cual el
antecedente de Tumor vesical tratado con Radioterapia local fue, sin duda, importantisimo de cara al
diagndstico) para su diagndstico.

Por otro lado, en el paciente pluripatoldgico y ya de alguna edad la patologia vascular, las hernias
incarceradas, diverticulitis, la patologia biliar y las causas malignas constituyen las principales causas de

abdomen agudo. Siempre se deben considerar etiologia extrabdominal como causa de dolor deferido;
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entre las posibles causas:hematomas de pared abdominal, tromboembolismo pulmonar, cardiopatia
isquémica, neumonia basal, aplastamientos vertebrales, etc.

La perforacion vesical espontanea que se define como una rotura de la pared vesical en ausencia de
traumatismo o maniobras iatrogénicas es una causa muy poco comun de abdomen agudo y de dificil
sospecha diagnostica. Se debe considerar en pacientes con sintomas del tracto urinario y con
antecedentes de manipulacién urolégica o tumores del tracto urinario.

Asi con este trabajo pretendemos alertar para la necesidad de conocer las causas menos comunes de
este sindrome ya que solo podemos sospechar la patologia que conocemos en profundidad, siendo
cierto que muchasveces larealidad supera la ficcién.
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Mucocele apendicular: ¢apendicectomia
laparoscopica?

I. Lledd Izquierdo; J.A. Medina Ortiz; B. Durdn Meléndez; L. Rodrigo Hernanz; M.l. Manzano
Martin; A.M. Pozuelos Rodriguez

Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo. Complejo Hospitalario de Caceres

RESUMEN.
Los mucoceles apendiculares son entidades poco frecuentes que representan un % de los
tumores apendicularesy suponen un 0.2°> % de las apendicectomias realizadas.

El tratamiento de eleccién en la mayoria de los casos es la apendicectomia, salvo en determinadas
excepciones donde estd indicada la hemicolectomia derecha o en casos de progresion a pseudomixoma
peritoneal, que requerira un manejo terapéutico mas complejo.

Aunque clasicamente se desaconsejaba la apendicectomia laparoscépica en el tratamiento de estos
tumores, con los avances actuales tanto técnicos como en experiencia de los cirujanos, se considera una
técnicaadecuadaysegura.

El caso que presentamos supone un ejemplo representativo de mucocele apendicular y su adecuado
manejo terapéutico mediante apendicectomia laparoscopica.

PALABRAS CLAVE.
Mucocele apendicular, apendicectomia, laparoscopia.

INTRODUCCION.

Los tumores apendiculares son entidades infrecuentes que suponen un 0.4-1% de los tumores
gastrointestinales’.
Eltumor carcinoide es el mas frecuente: hasta un> 0% de los mismos.

Los mucoceles apendiculares representan un 2% de todos los tumores apendiculares y un 0.2° % de las
apendicectomias realizadas .
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Mads de la mitad de los casos se presentan como un cuadro clinico similar al de la apendicitis aguda,
aunque casi un 40% se presentan como hallazgo incidental.

En el diagndstico son fundamentales la ecografia abdominal y el TAC abdominal, éste ultimo de gran
importancia para determinar el tamafio del tumor y relacién con estructuras vecinas; asi como
colonoscopia para descartar tumores colorrectales sincrénicos, como se expondra mas adelante.

El manejo terapéutico de los mucoceles ha sido objeto de controversia para diferentes autores. Con el
caso clinico que presentamos, queremos hacer una revisién de dicho manejo ya que, aunque se trata de
unaentidad poco frecuente, en determinados casos puede comprometer la supervivencia del paciente.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente mujer de 78 afios con antecedentes personales de hipertension arterial,
hipercolesterolemiay célicos renoureterales.
En ecografia de control se encuentra como hallazgo incidental una imagen de morfologia tubular
quistica, deunos® x2.” cm aproximadamente, compatible con mucocele apendicular.

Se solicita TAC abdominal que confirma el hallazgo ecografico (Figura 1) y aporta informacion sobre el
tamano del mucocele y su relacidon con estructuras vecinas, asi como extensiéon de la enfermedad.

Figura 1: Cortes axial y coronal de TC abdominopélvico.
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La paciente se encuentra asintomatica.

Se solicita colonoscopia, con la cual se descarta la existencia de tumores colorrectales sincrénicos.

Una vez completado el estudio se decide tratamiento quirurgico: apendicectomia laparoscépica
(Figura2).

Se confirman los hallazgos del TC abdominopélvico y se realiza satisfactoriamente, sin complicaciones.
La paciente fue dada de alta al tercer dia postoperatorio.

El diagndstico anatomopatolégico de la pieza quirdrgica fue de Neoplasia Mucinosa Apendicular de Bajo
Grado, con borde quirurgico respetado.

Figura 2: Detalles de la apendicectomia laparoscopica: seccion de la base apendicular con endograpadora y extraccion de la
pieza mediante bolsa.

DISCUSION.

EL mucocele apendicular, descrito por Rokitansky en 1842, consiste en la distension del apéndice por
obstruccién de su luz debido al acimulo de contenido mucoide™.

Puede deberse tanto a procesos benignos como malignos (hiperplasia mucosa, cistoadenoma
mucinoso y cistoadenocarcinoma mucinoso) y la distincién entre ambos en una clasificacién es
controvertida *, por lo que muchos autores evitan el término macroscépico mucocele y se remiten a la
nueva clasificacién anatomopatoldgica de Neoplasias Mucinosas del Apéndice de bajo o altogrado *".
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Segln su estirpe histoldgica, existen tumores apendiculares epiteliales (mucoceles o Neoplasias
Mucinosas Apendiculares, pdélipos hiperplasicos, adenomatosos o serrados) y no epiteliales (tumor
carcinoide, adenocarcinoide, tumores mesenquimales como sarcomas, linfomas...).

EPITELIALES NO EPITELIALES
Neoplasia Mucinosa de bajo Tumor Carcinoide

grado

Neoplasia Mucinosa de alto Adenocarcinoide

grado / Cistoadenocarcinoma

Mucinoso

Pélipos Tumores Mesenquimales

Tabla 1: Tipos de tumores apendiculares segtn estirpe.

Dentro de estos tumores, el mas frecuente es el tumor carcinoide, que supone el ®> 0% de los mismos .

Los mucoceles apendiculares son mas frecuentes en mujeres en edad media de la vida y representan el
8% de lostumores apendiculares. Sin embargo, en los Ultimos afios existen datos de un aumento de este
porcentaje dentro del total de tumores apendiculares .

Dentro de éstos, son mas frecuentes las Neoplasias Mucinosas de Bajo Grado (hasta un ®3%
corresponde al cldsicamente denominado cistoadenoma mucinoso)’.

La presentacion clinica mas frecuente es dolor abdominal en fosa iliaca derecha y signos de irritacién
peritoneal, simulando un cuadro de apendicitis aguda, pero también pueden diagnosticarse como
hallazgo incidental en exploraciones radiolégicas (ecografia abdominal, TAC) o laparotomias o
laparoscopias realizadas por otro motivo.

Como formas de presentacion excepcionales, se han descrito la hemorragia digestiva, la invaginacién
intestinal o la obstrucciénintestinal’.

Hasta un 20% de las Neoplasias Mucinosas del Apéndice se perforan, extendiéndose material mucinoso
hacia la cavidad abdominal, denominandose pseudomixoma peritoneal. Este empeora la supervivencia
del paciente y requiere un manejo terapéutico mas agresivo y complejo, como expondremos mas
adelante’.

Es importante en el diagndstico la realizacion de TAC abdominopélvico para comprobar la relacién del
mucocele con estructuras vecinas, evaluar el tamafio del mismo y la extension de la enfermedad, para
una adecuada planificacién de la cirugia.

Estos tumores se han relacionado con un aumento en la incidencia de otras neoplasias,
fundamentalmente colorrectales, por lo que se aconseja realizar colonoscopia para descartarlas .
También se han asociado, aunque en menor medida, al aumento de la incidencia de otros tumores
gastrointestinales, de ovario, mamay rifién.
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En cuanto al manejo terapéutico, es de eleccién en la mayoria de los casos la apendicectomia con
exéresis total del mesoapéndice.

Clasicamente, muchos autores desaconsejaban la laparoscopia en el tratamiento de estos tumores por
elriesgo derotura del apéndice y diseminacidon del material mucoide hacia cavidad abdominal.

Actualmente, con los avances técnicos en laparoscopia asi como la mayor experiencia de los cirujanos
con la misma, la apendicectomia laparosdpica es una técnica segura que permite la extracciéon de la
pieza quirurgica sin complicaciones en manos de cirujanos experimentados, con los beneficios afiadidos
de la cirugia minimamente invasiva, como disminucién del dolor postoperatorio, de tasas de infeccidon
de herida quirtrgicay de dias de hospitalizacién .

En los casos de confirmacién anatomopatoldégica de malignidad o afectacién ganglionar regional, esta
indicada la hemicolectomiaderecha ™.

Algunos autores recomiendan también la hemicolectomia derecha en caso de afectacién de la base
cecal, aunque otros incluso abogan en estos casos por la reseccién en cuiia de la base del mismo hasta
bordes sanos".

En caso de pseudomixoma peritoneal, si se confirma analiticamente la existencia de células epiteliales
en cavidad abdominal, estan indicadas la cirugia citorreductora y quimioterapia intraperitoneal, con un
manejo temprano en centros de referencia ™",

Se recomienda siempre el seguimiento postoperatorio periédico para descartar recidivas o tumores
colorrectales metacrénicos” .

CONCLUSIONES.

El mucocele apendicular es una entidad poco frecuente pero que debe conocerse y
diagnosticarse de forma adecuada para su correcto manejo terapéutico y evitar complicaciones que
puedan comprometer la supervivencia del paciente.

El tratamiento quirudrgico de eleccién en la mayoria de los casos es la apendicectomia, supeditada
siempre a los resultados de la anatomia patoldgica, que determinaran si es necesaria hemicolectomia
derecha.

La apendicectomia laparoscépica es una técnica segura, que permite una confirmacion diagndstica y
presenta beneficios postoperatorios para el paciente en cuanto a disminucién del dolor, de incidencia
de infeccidn de herida quirdrgica, de dias de hospitalizacion... propios de una cirugia minimamente
invasiva, que hoy en diatodos conocemos.

La hemicolectomia derecha estara indicada en casos de afectaciéon ganglionar, confirmacion de
malignidad o invasién del borde quirdrgico, aunque creemos conveniente estudiar cada caso en
particular antes de tomar esta decision.

Es fundamental el abordaje multidisciplinar entre cirujanos, especialistas del aparato digestivo,

oncologosy radidlogos, para elaborar un plan terapéutico adecuado, tal y como se entiende la cirugia de
hoy endia, con unidades especificas coordinadas con otras especialidades médicas.
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La diplopia del neumadlogo
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A. Bellido Maldonado*; M. Caiiete Dominguez**
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RESUMEN.

Mujer de ®*7 afios con cuadro de multineuritis craneal que debuta con diplopia horizontal. En el
estudio etioldgico, tras multiples pruebas, se realiza TC toracico que muestra una lesién subcarinal. Se
obtiene biopsia mediante fibrobroncoscopia en la que se aislan granulomas no necrotizantes, siendo
diagnosticada de neurosarcoidosis.

Seinicia tratamiento precoz con corticoides orales con mejoria de su sintomatologia.
PALABRAS CLAVE.

Diplopia. Multineuritis craneal. Sarcoidosis. Neurosarcoidosis. Enfermedad granulomatosa

INTRODUCCION.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida que se ha
relacionado con factores infecciosos, ambientales y genéticos

Su prevalencia es de 40 casos por cada 100.000 habitantes; Es mas frecuente en mujeres entre los 30-40
afnosy se caracteriza por la acumulacion en los tejidos de linfocitos CD4 positivos y monocitos, asi como
por la presencia de granulomas no caseificantesy la alteracién de la estructura normal de los tejidos. 1

Los organos afectados con mayor frecuencia son los ganglios linfaticos, pulmdn, piel, ojos, higado y
bazo. La forma de presentacién mas frecuente es el hallazgo casual en la radiografia de térax de
adenopatias hiliares bilaterales con o sin infiltrados pulmonares.

El diagnodstico se establece ante un cuadro clinico - radiolégico compatible, con la demostracién de
granulomas epiteliales no caseificantes y/o por una prueba de Kveim-Siltzbach positiva . *
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La neurosarcoidosis supone una grave complicacién de la sarcoidosis que tan solo se presenta entre el ®
a 2°® % de los pacientes. Las manifestaciones neuroldgicas son diversas dependiendo de la localizacién
delaslesiones. ™

Los criterios establecidos para su diagnodstico definitivo son: Presentacién clinica sugestiva de
neurosarcoidosis, exclusion de otros posibles diagndsticos, evidencia patoldgica de sarcoidosis
sistémicay respuesta al tratamiento con corticosteroides durante mas de dos afios de seguimiento.

DESCRIPCION DEL CASO.

Mujer de *>7 afios de edad sin habitos téxicos, con antecedentes de HTA y DLP que acude a
urgencias por cuadro de visién doble de instauracién brusca, asociada a cefalea pulsatil en regién
periorbitariaizquierday paralisis facial.

Enla exploracién neuroldgica destaca diplopia binocular en todas las posiciones de la mirada excepto en
lamirada superior, extrema e inferior derecha con pardlisis de laabduccién del ojo izquierdo asi como de
la mirada superoexterna. Asimetria facial derecha e hipoestesia en primera y segunda rama del
trigéminoizquierdo.

Se realiza estudio analitico completo: Hemograma, coagulacion, bioquimica con marcadores tumorales,
serologia, autoinmunidad incluido proteinograma; Todo ello es compatible con la normalidad. Se
obtiene LCR tras puncién lumbar (x3) con citologia normal y microbiologia negativa.

Como pruebas de imagen se realiza mamogafiay TC craneal sin hallazgos de interés. Posteriormente se
solicita resonancia magnética donde no se visualiza patologia.

El estudio neurofisioldgico, incluido los potenciales evocados visuales,se encuentra dentro de los
pardmetro normales. La valoracién oftalmolégica no demuestra alteraciones en el fondo de ojo.

Ante la ausencia de hallazgos diagndsticos se amplia el estudio con un TC toraco - abdominal en el que
llama la atencidn la existencia de una lesién subcarinal de 31 x 3° mm, heterogénea, con densidad de
partes blandas.

Se llevd a cabo una broncoscopia para andlisis del LBA vy citologia. El resultado de la misma no fue
concluyente motivo por el que se solicitd PET-TC que muestra que la lesién subcarinal es
metabdlicamente positivay sugestiva de malignidad.

Ante este hallazgo se repitid la broncoscopia y obtenemos biopsia con aguja histoldgica de la lesion
subcarinal. En el estudio anatomopatoldgico se observan granulomas aislados no necrotizantes sin
evidencia de microorganismos acido alcohol resistentes con la tincion de Ziehl-Neelsen.

Con el diagnéstico de neurosarcoidosis se procede a realizar tratamiento precoz con corticoides via oral
(Prednisona ®> 0 mg cada 24 horas) con mejoria clinica inicial y se pauta seguimiento para control de su
evolucion.

DISCUSION.

La neurosarcoidosis como forma de presentacién de la enfermedad granulomatosa es poco
comun (menos del 10% de los casos) y como manifestacidn Gnica, es alin mas infrecuente.’

La clinica neuroldgica es muy variada: Neuropatia craneal (*0a’® %), enfermedad parenquimatosa (° 0
%), enfermedad meningea (10 a 20 %), compromiso medular y polineuropatia periférica (1° %),
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miopatias (1° %), hidrocefalia (10 %), endocrinopatia (10 a 1° %), lesién tumoral (> a 10 %),
encefalopatia/ vasculopatia (> a 10 %)y crisis epilépticas (°* a 10%). "

La paralisis facial periférica que padece la enferma se presenta en el >0 % de los pacientes con
neurosarcoidosis, aparece uni o bilateralmente, en forma simultdneay recurrente. Puede ser el signo de
presentacidninicial, acompafiada o no de meningitis, y constituir la Unica manifestacidon neuroldgica.

Aunque la disfuncién de las vias visuales anteriores (nervio éptico y quiasma) es poco comun (1-° %), es
una de las manifestaciones neuroftalmoldgicas mas frecuentes de

9,10

la neurosarcoidosis y puede manifestarse con diplopiay alteraciones en el campo visual.

La sospecha de neurosarcoidosis puede ser dificil debido a la variedad de presentaciones clinicas. El
hallazgo de la lesion subcarinal supuso un punto de inflexién en el proceso diagnéstico, ya que amplid el
diagndstico diferencia a un posible origen neoplasico (Tumor neural, timoma ectdpico), quiste de
duplicacién complicado, enfermedad granulomatosa, etc.

Nuestra paciente reune los criterios establecidos para el diagndstico definitivo: Presentacién clinica
sugestiva de neurosarcoidosis, exclusion de otros posibles diagndsticos mediante multiples pruebas
complementarias, evidencia patoldgica de sarcoidosis sistémica y respuesta al tratamiento con
corticosteroides. (Objetivda inicialmente, aunque debido a lo reciente del caso, es preciso demostrar la
mejoria durante de dos afios de observacion).

En pacientes refractarios a corticoides, que presentan intolerancia o en los que existe alguna
contraindicacién, puede ser necesario el tratamiento con inmunosupresores como metotrexato,
azatioprina o ciclosporina. **° También se han reportado casos en los que la radioterapia ha mejorado la
sintomatologia. """

CONCLUSIONES.

La neurosarcoidosis es un cuadro muy poco frecuente cuyo diagndstico y tratamiento son
fundamentales para preservarla funciéon visual.

La colaboracion entre los diversos servicios médicos de un hospital es fundamental para la mejor
atencién de los pacientes, como demuestra nuestro caso.

Partiendo de una clinica de afectacion neurolégica (Diplopia y pardlisis facial) mediante la realizacion de
un estudio amplio, fué posible llegar al diagndstico gracias a una técnica, tan alejada de la neurologia,
como labroncoscopia contoma de biopsia.
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Liposuccion para el corazon...
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RESUMEN DEL CASO.

Se presenta el caso de un vardn de 2° afios, deportista, con antecedentes de taquicardia
ventricular monomorfa sostenida (TVMS) en la edad pediatrica y diagnosticado afios después de lipoma
cardiaco gigante con afectacion subepicardicay biventricular.

Palabras claves: tumores cardiacos, lipoma ventricular, taquicardia ventricular monomorfa sostenida,
arritmias pediatria.

INTRODUCCION Y RELEVANCIA DEL CASO.

La afectacion tumoral del corazdn suele ser metastdsica. Los tumores cardiacos benignos son
extremadamente raros siendo el lipoma cardiaco el segundo tumor mas frecuente tras el mixoma. A
pesar de ser infrecuentes existen multiples tipos histolégicos, la mayoria de ellos son tumores
mesenquimatosos, a excepcién de los mesoteliomas y los teratomas, con el mismo espectro de
diferenciacion observado en las partes blandas.

Los lipomas cardiacos no tienen predileccion por el sexo ni por la edad, se localizan mas frecuentemente
en subendocardio y subepicardio, aunque también pueden ser intramiocardico sin preferencia por
cavidad *. Los tumores lipomatosos benignos se dividen en 2 grupos segun el grado encapsulacién:
lipomas e hipertrofia lipomatosa del tabique auricular. Los lipomas son tumores bien encapsulados
formados por células maduras de grasa y tejido fibroso® . La hipertrofia lipomatosa del tabique auricular
es un pseudotumor producido por un crecimiento andmalo del tejido adiposo a nivel de la fosa oval,
mas frecuentes en ancianos, obesos y varones que cursa la gran mayoria de las veces asintomatico
aunque se harelacionado con enfermedad de arterias coronarias’.
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El diagndstico del lipoma suele se incidental aunque pueden infiltrar miocardio y debutar como
arritmias, trastornos de la conduccidon y muerte subita. La ecocardiografia y la resonancia magnética
cardiaca (CRM) con supresion de grasa permiten caracterizar la naturaleza lipomatosa, aunque el
diagndstico definitivo lo dara la anatomia patolégica tras la biopsia.

La importancia del caso radica en la infrecuencia de los lipomas ventriculares y la actitud terapéutica a
adoptar en pacientes en los que es un hallazgo casual o presentan sintomatologia muy esporadicay en
aquellos casos enlos que ademas el abordaje quirudrgico resulta mas complejo.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardn de 2° afios, deportista, con antecedentes personales (AP) de TVMS (fig. 1) con episodio de
insuficiencia cardiaca (IC) aguda (fig. 2) a los 4 afios de edad cardiovertida eléctricamente con éxito a
ritmo sinusal. Se derivd a hospital de referencia en cardiologia pediatrica y en el estudio
ecocardiografico del seguimiento posterior cuando el paciente ya tenia 17 afios se objetiva masa apical
enventriculoizquierdo (VI), es seguido en dicho centro hasta los 2° afios de edad que vuelve de nuevo a
tener domicilio en nuestra comunidad auténoma. Otros AP fueron sinus pilonidal, rinoconjuntivitis
alérgica, asma bronquial alérgico. Sin factores de riesgo cardiovascular, no habitos tdxicos, no realiza
ningun tratamiento.

Solicita seguimiento en nuestro hospital tras cambio de domicilio, la Ultima revisién fue hace 3 afios por
pérdida de seguimiento. El paciente ha permanecido asintomatico desde los 4 afios de edad sin
recurrencia de lataquicardia. Se encuentra bien. Realiza actividad fisica intensa encontrandose en clase
funcional | (estudia ciencias del deporte).

En la exploracion fisica presentaba buena cifra tensional (130/7 0OmmHg) y de frecuencia cardiaca
(6 0lpm) sin auscultase soplos ni extratonos cardiacos ni ruidos patoldgicos afiadidos pulmonares.

En estudio con pruebas complemenarias destacan:

-Hemograma, coagulacidny bioquimica normales.

- En electrocardiograma muestra ritmo sinusal a 0 lpm con alteraciones de la repolarizacion:
ondaTnegativaenl,aVL, V> -V®.

- El ecocardiograma muestra masa apical en VI de 30 mm, VI no dilatado (° ®* mm), paredes no
hipertrofiadas, sin alteraciones segmentarias con funcién sistélica global conservada. Fraccidon de
eyeccion (FE) 7 0%. Sin valvulopatias significativas.

- Holter de arritmias con extrasistoles ventriculares aisladas (EV) y sin arritmias significativas.

-Para completar estudio y definir precisamente el tamafio y ubicacidén de la masa ventricular se
realiza CRM (fig. 3 y 4) donde se aprecia tumoracion encapsulada con sefal grasa homogénea en todas
las secuencias, con septos fibrosos cortos internos, subepicardica con crecimiento exofitico y
expandiéndose al espacio pericardico, que nace delapexde VIeimpronta sobre éstey sobre el dpex del
ventriculo derecho (VD) de”,2 x4cm sin componente endocavitario.

Ante la ausencia de clinica y presentar buena capacidad funcional se decide actitud expectante con
revisiones perioddicas anuales barajando la opcidn de terapia quirdrgica préximamente.
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Segundarevision:

- Continlda asintomatico.Sin cambios en el EKG, holter de arritmias y analisis normales. - En
ecocardiografia se apreciaba masa subepicardica apical del VI de 4 cm, sin dilatacién de cavidades, sin
alteraciones de la contractilidad global ni segmentaria, resto del estudio similar al previo.

- A los 2 afios se solicita nueva CRM (fig. ®) donde continda visualizandose lipoma en VI con

componente interventricular de aproximadamente ,° x 3,° cm, sin cambios respecto al previo en sefial
ni semiologia, discreto crecimiento de la masa ventricular, comprime y deforma el dpex de VI y VD, sin
cambios en los diametros de las cavidades cardiacas, el estudio funcional también estaba dentro de la
normalidad, no realce patoldgico, pericardio de tamafio y sefial normales, sin derrame. Sin dilatacion de
cavidades cardiacas. FE” 0%.
En estos momentos se replantea la actitud terapéutica expectante versus quirdrgica: dado que se trata
de un varén de 27 afios con AP de TVMS a los 4 afios asintomatico desde entonces, que realiza
habitualmente ejercicio intenso y presenta lipoma apical subepicardico gigante con crecimiento en
controles sucesivos se opta por laopcidn quirurgica.

Se procede a la exéresis del mismo donde macroscopicamente se observa tumor de caracteristicas
lipomatosas de unos 10 cm en cara anterolateral y dpex, en la region de la descendente anterior de
unos 2 cm de espesor. Se decide dejar minima parte del lipoma en apex dado que su manipulacién
produce inestabilidad hemodinamica. Se confirma diagndstico de lipoma en la anatomia patoldgica. En
la ecocardiografia post-quirurgica (figura ¢ ) se aprecia parte del lipoma parcialmente resecado en apex,
con didmetro maximo de 26 mm que oblitera parcialmente el dpex del VD y VI, resto del estudio dentro
de la normalidad. Se realiza también CRM de control post-quirurgica (fig.” y®) con resultado de lipoma
de hasta 22mm en cara anterior de VI (sobre todo) y VD, produciendo estrechamiento de dpex de VI, sin
alteraciones en el espesor e intensidad del miocardio, didametro y movilidad de las cavidades cardiacas
sin alteraciones, sin flujos turbulentos transvalvulares, FE” 0%y pericardio normal.

Un afio después de la intervencion el paciente continta asintomatico y realizando actividad fisica
intensa. Diagndstico: Lipoma subepicardico de 10 cm resecado.

DISCUSION.

Queda establecido que el tratamiento de los lipomas cardiacos sintomaticos es la 1 reseccidn
quirurgicay el pronéstico del postoperatorio es excelente.

La discusion del caso se centra principalmente en la actitud terapéutica a adoptar ante el hallazgo de
lipoma en un paciente que ha permanecido asintomatico durante 20 aiios. En nuestro caso el paciente
se encontraba asintomatico y a pesar de que el debut de TVMS fue a los 4 aiios, el diagndstico de masa
ventricular no se establecio hasta los 17, lo cual retraso el planteamiento terapéutico. En nuestro caso
inicialmente se optd por actitud conservadora dada la ausencia de sintomas durante mas de 20 afios y la
complejidad técnica desde el punto de vista quirdrgico por la extension biventricular. Durante el
seguimiento de 10 afios el tumor habia aumentado discretamente respecto al tamafioinicial.

La eleccion del tratamiento quirdrgico en estos casos requiere de un analisis profundo de los posibles
beneficiosy riesgos frente al manejo conservador ya que la experiencia en la evolucidn clinica natural de
los lipomas es limitada. Un lipoma gigante o un crecimiento del mismo durante el seguimiento serian
indicaciones paracirugia.

El tamafio de los lipomas oscila entre 1cm y 8 cm, aunque se han registrado casos de 4 hasta 4.8 kg.
Suelen ser tumores solitarios, cuando son multiples se han relacionados con la esclerosis tuberosa (ET).
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Su ubicacidn mas frecuente es el ventriculo sobre todo el VI, aunque también puede aparecer en
auriculas. Dependiendo de la situacion del lipoma la clinica puede ser diferente: los lipomas
subendocdardicos con componente intracavitario pueden provocar sintomas de IC; los subepicardicos
son habitualmente asintomaticos, pero pueden comprimir el corazén y provocar derrame pericardico;
losintramiocardicos provocan arritmias por alteracion en la conduccion eléctrica.

Para el diagndstico podemos apoyarnos en la ecografia transesofdgica preferiblemente a la
transtordcica aunque presenta limitaciones ya que a veces no permite discernir el tipo de tejido porque
estos tienen un aspecto inespecifico en la ecocardiografia. La tomografia computerizada define mejor el
tejido porque estos tumores presentan una atenuacién baja de la senal, similar a grasa subcutanea o
mediastinica. La CRM es mejor prueba que las anteriores porque ademds de mejor precisién de la
localizacién con vistas a la cirugia, nos da informacién acerca de la infiltracion del miocardio o *°
pericardio y la relacién entre el tumor y la anatomia coronaria, es caracteristico del lipoma en la CRM
una lesién con intensidad de sefal alta y bien circunscrita que muestra una supresion completa de la
sefal utilizando las técnicas de saturacion de la grasa.

Los tumores cardiacos mas frecuentes en adultos y en nifios son las metastasis, en adultos son
secundarias a cancer de mama y de pulmdn principalmente; en nifios secundarias a linfomas y
neuroblastomas. Los tumores cardiacos primarios benignos predominantes en el adulto son los
mixomas y en segundo lugar los lipomas, el maligno mas comun es el sarcoma. El primario tipico en el
nifio es el rabdomioma que se asociaen masde un>0% aET siendo el lipoma extremadamente raro, el
maligno mas comun es el rabdomiosarcoma.

CONCLUSION.

Creemos que es importante considerar los tumores cardiacos en el estudio etioldgico de
pacientes con TV en los que la etiologia inicial no estd claramente definida, fundamentalmente en la
edad pediatrica. En nuestro paciente, probablemente la masa ventricular estuviera presente en el
momento de la presentacién de la arritmia ventricular, pero con ecocardiografia convencional no se
llegd al diagndstico y hace mas de 20 afios la CRM no era una técnica facilmente accesible en todos los
centros. Una vez sospechado el diagndstico la CRM es la modalidad de imagen de eleccion,
identificando de manera muy fiable lipomas ventriculares. El tratamiento quirdrgico se considera la
primera opcién en este tipo de tumores, aunque se recomienda individualizar el caso en funcién del
tamano, sintomatologia, localizacion y accesibilidad quirdrgica.
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Fig. 1. Taquicardia ritmica de QRS ancho a 270 Ipm compatible con TV, precisé cardioversion eléctrica.

SELECCIONADOS 12

N



Fig. 2. Radiografia de térax con signos de IC en el contexto de la TV.
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Fig. 3: Muestra cortes axiales con secuencia potencialdas en Fig. 4: Secuencias SSFP que muestra tumoracion
T1 que muestra tumoracidn encapsulada con sefial isointensa, homogénea, con septos fibrosos cortos
hiperintensa. internos, subepicdrdica con crecimiento exofitico y
expandiéndose al espacio pericdrdico, que nace del dpex
de VI e impronta sobre éste y sobre el dpex del ventriculo
derecho (VD) de 7,2 x 4cm sin componente endocavitario.

Fig. 5. CRM segunda revision. Cortes axiales con secuencia
potenciadas en T1 que muestra tumoracion encapsulada con
sefal hiperintensa. Lipoma en VI con componente
interventricular de aproximadamente 8,6 x 3,5cm, discreto
crecimiento de la masa ventricular, comprime y deforma el
dpex de VI'y VD.
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Fig. 6. Ecocardio transtordcico. Plano apical 5 cdmaras. Lipoma cardiaco parcialmente resecado con didmetro dntero-
posterior residual de 26mm en dpex.
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Fig. 7. CRM postcirugia. Secuencias SSFP que
muestras tumoracion isointensa de hasta
22mm en cara anterior de VI (sobre todo) y
VD, produciendo estrechamiento de dpex de VI

Fig. 8. CRM postquirdrgico. Corte sagital.
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Masa abdominal en pediatria: la importancia de una
buena anamnesis

l. Prieto del Amo*; P. Barros Garcia**; M. Vera Torres***; V. D. Garcia-Navas ***,

* Residente de MFyC. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.
** Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres
*** Residente de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres

RESUMEN.

El dolor abdominal es un motivo de consulta relativamente frecuente en las consultas de
Pediatria asi como en los servicios de Urgencias. Con este caso queremos insistir en la importancia de
una adecuada anamnesis que oriente el origen de dicho dolor abdominal, legando a hacerinecesariala
realizacién de determinadas pruebas complementarias que conllevan riesgos asociados.

PALABRAS CLAVE.
Dolorabdominal; impactacion fecal; actitud retentiva.

INTRODUCCION.

Acude a nuestro servicio de Urgencias un nifio de 12 afios que presenta dolor abdominal desde
hace 3 dias, diarreay febricula. Ha sido derivado por otro servicio de Urgencias tras la realizacién de una
analitica, ecografiaabdominal yun TACabdominal.

Motivo de consulta
Dolorabdominal, diarreay febricula.

Antecedentes Personales

Embarazo, partoy periodo neonatal dentro de la normalidad, con expulsidon de meconio en las primeras
horas de vida. Desarrollo ponderoestatural normal. No alergias conocidas. Vacunacion correcta.
Obesidad en tratamiento con dieta hipocaldrica.

Antecedentes familiares
Madre con colitis ulcerosa.
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DESCRIPCION.

Nifio de 12 anos que acude a su Centro de Salud por presentar desde hace 3 dias dolor
abdominal difuso, tipo cdlico, asociado a febricula, deposiciones diarreicas sin productos patoldgicos,
vomitos acuosos con restos oscuros y clinica catarral.

A la exploracidn fisica se detecta masa abdominal palpable y dolorosa en hipogastrio, motivo por el que
es derivado al servicio de Urgencias de la zona, donde se realizan pruebas complementarias, entre ellas
TACabdominaly se deriva al Servicio de Urgencias de referencia.

Alrealizar laanamnesis, refieren que desde hace 4 meses presenta episodios de deposiciones diarreicas
en numero de 1 al mes e incontinencia fecal, no relacionados claramente con cuadros infecciosos. En
ocasiones deposiciones con restos de sangre, que suelen ser al limpiarse. No pérdida de peso. Apetito
conservado. Lo encuentran mas triste y apatico. Habito intestinal previo estreiiido, con empeoramiento
hace ® meses, llegando a estar 1 mes sin deponer. Ha seguido tratamiento intermitente con laxantes
orales, que han sido retirados debido a los episodios de diarrea, sin que presente actualmente una
frecuencia deposicional normal. Refiere miedo a defecar por dolor. Tiene actitudes retentivasy le tienen
qgueobligarairadeponer.

Exploracion fisica:

Temperatura 3’ .°2CTA 130/4° mmHg.Peso’ 1.5 ytallal1.>9

Buen estado general, bien hidratado y perfundido. No aspecto séptico, no exantemas ni petequias. No
presenta dificultad respiratoria

Cabezay cuello: No adenopatias, orofaringe con mucosidad en cavum

Auscultacion cardiaca ritmica sin soplos

Auscultacion pulmonar con murmullo vesicular conservado

Abdomen: masa dura en hipogastrio, mesogastrio y flanco derecho, ligeramente dolorosa a la
palpacion, ruidos hidroaéreos disminuidos. No signos deirritacion peritoneal.

Tacto rectal: Esfinter hipertdnico. Exploracion dificil y dolorosa. Presencia de heces en ampolla rectal de
consistenciadura.

Analitica: Hemograma, bioquimica, PCRy coagulacion dentro de la normalidad.

TAC de abdomen con contraste: Higado de tamafio normal sin lesiones nodulares. Via biliar de calibre
normal. Vesicula, bazo y pancreas sin hallazgos. Riflones con cortical conservada y captacion
homogénea. Grandes vasos sin dilataciones. No se aprecian adenopatias de tamafio significativo.

Gran fecaloma en recto y colon sigmoide que comprime y desplaza la vejiga. No se aprecia liquido libre o
neumoperitoneo.
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Diagndstico diferencial

- Gastroenteritis aguda

- Estrefiimiento con encopresis

- Enfermedad inflamatoria Intestinal

- Parasitosis

- Obstrucciénintestinal de origen tumoral
- Fibrosis quistica

- Hipotiroidismo

- Enfermedad celiaca

Diagndstico:
Estrefimiento crénico con actitudes retentivas e impactacion fecal.

Tratamiento y evolucidn:

Se ingresa al paciente, manteniéndolo con dieta liquida pobre en residuos. Durante el ingreso se
realizan pruebas analiticas orientadas para descartar patologia organica como el hipotiroidismo o la
fibrosis quistica, resultando negativas.

Inicia tratamiento de desimpactacién con polietilenglicol oral y enemas de limpieza, presentando
deposiciones muy abundantes, con resolucion del fecaloma al cuarto dia. Posteriormente se pauta
tratamiento con macrogol 10g/12h, retirando enemas de limpiezay consiguiendo una deposicion diaria
de caracteristicas normales en el momento del alta. Se dan pautas higiénico-dietéticas y se mantiene
tratamiento oral durante 2 meses, con buena respuesta.

Actualmente exploracion fisicay habito intestinal normal, sin precisar medicacion.
DISCUSION.
El estrefiimiento se define como retraso o dificultad para la defecacidn, presente al menos dos semanas

y con intensidad suficiente para provocar un malestar al paciente. Es una patologia frecuente en la
infancia. Se estima que supone un 3-> % de las consultas de Pediatria de Atencion Primaria. La etiologia
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es muy variada. Mas del 90% de los casos tienen una causa idiopatica o funcional. En muchas ocasiones
hay un desencadenante que produce una defecacién dolorosa, causando retencidn voluntaria de las
heces. Disminuye la cantidad de agua de estas lo que dificulta su expulsion y puede producirse
incontinencia. Todo esto conduce de nuevo a la retencién voluntaria por miedo a una defecacién
dolorosa.

Para el diagndstico es imprescindible una buena anamnesis que incluya los antecedentes familiares y
personales. Se debe interrogar sobre la edad de inicio, sintomas asociados, alteraciones conductuales
(posturas retentivas o miedo a la exploracion) y la frecuencia y caracteristicas de las heces para lo cual
puede ser util la utilizacion de la escala de BRISTOL, entre otras. Se debe registrar la dieta habitual.

En cuanto a la exploracidon debe incluir la inspeccion y palpacion abdominal y anal, descatar la
existencia de fistulas lumbares o malformaciones, alteraciones neurolégicas o respiratorias. Una
adecuada anamnesis y exploracidn fisica suelen ser suficientes para llegar al diagndstico, no estando
indicadas de rutina las pruebas complementarias (ni siquiera la radiografia de abdomen) a no ser que
ocurra un fracaso de las medidas terapéuticas o haya sospecha de organicidad.

El tratamiento debe ser consensuado con el nifio y la familia, explicando los factores que desencadenan
y mantienen el estrefiimiento. La desimpactacion fecal puede tener una duracién entre 3-7 dias y se
puede realizar de forma rectal, oral o combinada. Se recomienda polietilenglicol 1-2 g/kg al dia en dos
tomas via oral, aumentando las dosis hasta 7 ® g/dia si fuera preciso. El tratamiento via rectal se realiza
con enemas de suero fisioldgico o supositorios de glicerina en menores de 1 afo. Una vez resuelta la
desimpactacion, se debe seguir un tratamiento de mantenimiento con medidas dietéticas,
modificaciones de conducta y laxantes osmadticos durante unos meses, hasta conseguir un habito
defecatorio normal. Se debe aumentar la cantidad de fibra en la dieta y la ingesta de liquidos tras la
desimpactacién. Hay que insistir en los cambios conductuales, involucrando a los padres y
recomendando que el nifio se siente en el servicio unos ®>-10 min después de las comidas, incluyendo
refuerzos positivos y recompensas. Entre los tratamientos farmacoldgicos mas extendidos esta el
polietilenglicol (PEG), laxante osmético no absorbible, inicidandolo a una dosis de 0,2°-1,°> g/kg 1 vez al
dia con ajuste de dosis y uso durante 3-® meses, reduciendo la dosis progresivamente tras 2 meses de
habito regular.

CONCLUSION.

En el caso que nos ocupa laanamnesis realizada se centraba en el episodio de dolor abdominal y diarrea
aguda, sin analizar el habito deposicional habitual del nifio, lo cual, junto con la exploracidn fisica, habria
evitado la realizacion de pruebas invasivas como la analitica o el TAC abdominal, con los efectos
secundarios asociados que conllevan. Insistimos por tanto en la importancia de la anamnesis detallada,
gue en numerosas ocasiones permite el diagndstico sin precisar estudios complementarios, con la
disminucion de la demora diagndsticay el coste ecoénomico asociados.
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Un escroto gaseoso

G. Martin Gémez; A. C. Sanchez Chaves; I. Gallego Texeira; R. Manzano Sanchez; M. Garcia
Borrasca.

Servicio de Urgencias. Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres).

RESUMEN.

Presentamos el caso de un varén de ?7 afios que consulté por cuadro de dolor e inflamacién en
hemiescroto derecho de cuatro dias de evolucién. Habia sido tratado por su médico de cabecera como
cuadro de orquiepididimitis con empeoramiento progresivo, en quien se diagnosticé de Gangrena de
Fournier.

PALABRAS CLAVES.
Gangrena de Fournier. Fascitis necrotizante. Necrosis infecciosa de tejidos blandos.

INTRODUCCION.

El término gangrena deriva del latin gangraena, y este a su vez del griego gangraina, que significa
putrefaccién, es un término que en medicina humana y veterinaria se refiere a la muerte de las células
dela pielacompanada de una decoloracidn caracteristicay pérdidairreversible de este tejido.

En los afios previos a los antibiéticos, cominmente se usaban gusanos (larvas) de mosca para tratar
heridas o Ulcerasy prevenir o detener la expansién de la necrosis, sin afectar al tejido vivo circundante.

Existen distintos tipos de gangrena, la causada por una seria infeccién bacteriana en una herida,
principalmente en tejidos y drganos naturalmente humedos como la boca, intestino, pulmones, cérvix,
vulva asi como las ulceras por presién en sacro, gluteos, talones, es la llamada gangrena humeda. La
gangrena causada por falta de circulacidon en una herida o area afectada se llama gangrena seca.
También existe la gangrena gaseosa que se produce cuando una herida se contamina con esporas como
ocurre en traumatismos, aborto séptico y heridas de guerra. Debido a su tendencia rdpidamente
expansiva es considerada una emergencia médica.
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DESCRIPCION DEL CASO

Varéonde’7 afios que acude al Servicio de Urgencias por cuadro de dolor e inflamacién en hemiescroto
derecho de cuatro dias de evolucidn irradiado a fosa iliaca derecha y zona perianal; tratado por su
médico de cabecera como cuadro de orquiepididimitis aguda con ciprofloxacino ®> 00 cada 12 horas dos
dias previos a su consulta con empeoramiento progresivo. No referia sintomatologia miccional ni
vegetativa acompafiante.

Entre sus antecedentes personales destacaba Gammapatia monoclonal IgA, Mieloma multiple en
tratamiento con ciclos de quimioterapia, artritis reumatoide y sindrome de Sjogren.

Como tratamiento habitual tomaba alopurinol, aciclovir, calcio, leflunomida, omeprazol, deflazacort e
hidroxicloroquina.

A su llegada al servicio de urgencias se encontraba afebril, con hipertensién sistdlica y taquicardico,
eupneico en reposo y presentando regular estado general. No referia sintomatologia miccional ni
vegetativaacompafante. Consciente, orientadoy colaborador. Buena hidratacion de piel y mucosas.
Auscultacion cardiopulmonar sin hallazgos patolégicos. Abdomen blando, depresible, no doloroso, no
se palpaban masas ni organomegalias, ruidos hidroaéreos normales, sin signos de irritacion peritoneal,
crepitacidonalolargo de flanco derecho.

A la exploracién genital presentaba hemiescroto derecho caliente, aumentado de tamafio, indurado,
eritematoso, muy doloroso a la palpacién que se continuaba con la region inguinal ipsilateral ademas de
crepitacion enregiéninguinal y flanco derecho. Hemiescroto izquierdo y pene sin hallazgos de interés.

Pruebas complementarias:

Analitica: Hematimetria: Leucocitosis 14.2 mil/mm3, Neutréfilos% 90.9%, Hemoglobina
9.1g/dl, Hematocrito 27 .> %, Plaquetas 17 > mil/mm3.

Estudio de coagulacion: TTPA 22.1 seg, Actividad de Protrombina 7 3%, Tiempo de Protrombina
14.1seg, fibrindgeno9.” g/L,INR1.24.

Bioquimica: Glucosa 1°° mg/d|, Urea ®*9 mg/dl, Creatinina 1.0’ mg/dl, Sodio 137 mmol/L,
Potasio 4.°® mmol/L, Proteina Creactiva 192.2 mg/L.

Radiografia de térax anteroposteriory lateral: Sin hallazgos patoldgicos.

Radiografia de abdomen: Presencia de gas y heces en marco célico y gas a nivel de pared
abdominal derecha.

Radiografia de escroto anteroposterior y lateral: Gas en escroto que diseca hacia ingle derecha
(Figuras1y?2).

Ecografia escrotal: Aumento de volumen de teste y epididimo derecho con alteracién
generalizada de la ecogenicidad e importante aumento de la vascularizacion como signos de
orquiepididimitis. Se acompafa de engrosamiento de las cubiertas del escroto con mala transmision del
sonido que sugieran la presencia de gas. Pequenas formaciones quisticas en cabeza de epididimo
izquierdo que se corresponden con espermatocele —quistes epididimarios.

TAC de abdomen desde cupulas diafragmaticas hasta pubis: Gran cantidad de gas tabicado que
ocupa fundamentalmente hemiescroto derecho, que se extiende por el anillo inguinal hacia la pared de
hemiabdomen derecho y aisladas burbujas de gas en la pared medial del rafe perineal derecho.
Conclusion: Orquiepididimitis derecha complicada con absceso escrotal y gangrena de Fournier
(Figura 3).
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Diagnéstico diferencial: Debe establecerse con patologias anorectales que producen dolor,
edema y eritema, como: celulitis, hernia estrangulada, absceso escrotal, fascitis necrotizante
estreptocdcica, sindrome de oclusion vascular, gangrena piodérmica, vasculitis alérgica, eritema
migratorio necroliticoy eritema gangrenoso por Pseudomona.

Juicio clinico: Orquiepididimitis derecha complicada con absceso escrotal y gangrena de
Fournier.

Se tomd muestra para cultivo del absceso escrotal con crecimiento de Escherichia coli, Streptococcus
constellatus, Streptococcus milleriy Clorstridium clostridiiforme sensibles a Clindamicina y Cefuroxima.
Urocultivoy hemocultivos negativos.

Se realizd de urgencias desbridamiento de esfacelos y tejido necrético de pared escrotal con limpieza 'y
colocacién de drenajes en hemiescroto derechoy seinicié antibioterapia.

DISCUSION.

La Gangrena de Fournier (GF) es una fascitis necrotizante, multimicrobiana, de origen

infeccioso, que produce gangrena de piel en region genital, perineal o perianal. Su mayor frecuencia se
observa especialmente en pacientes varones de > 0-” 0 afios con una alta morbimortalidad.
De etiologia original idiopatica en la actualidad en mas del 90% de los casos se identifica una causa
desencadenante; las etiologias mas frecuentes son patologia perianal, enfermedades genitourinarias
qgue no han sido tratadas correctamente, intervenciones o instrumentacidn urogenital y traumatismos.
Hay enfermedades subyacentes como diabetes mellitus, alcoholismo crdnico, enfermedad de Crohn,
leucemia, pacientesinmunodeprimidos, VIH.

La etiopatogenia no estd bien definida: infeccion, isquemia local y reduccién de los mecanismos de
defensa del huésped. Tras producirse la infeccion se produce una celulitis subcutanea que es limitada
por las fascias musculares, con posterior necrosis tisular y de la piel. Se han descrito cuatro posibles
puertas de entrada: rectal, uretral, cutanea e intraabdominal.

Respecto a la microbiologia, la flora es la tipica de la piel, de uretra y recto. Es una infeccidon
polimicrobiana, en la que predominan los gérmenes anaerobios de la flora intestinal y genital como
Peptrostreptococcus, Clostridium y Bacteroides. Segun la via de entrada los gérmenes varian, si el foco
es anorectal se aislan Clostridium y formadores de gas; si es urinario se aislan gramnegativos,
Streptococcus y Staphylococcus, y si es cutaneo se cultiva Staphylococcus. El germen, en conjunto, mas
frecuentemente aislado es E.coli. La presencia de gas en los tejidos indica que el metabolismo
anaerobio bacteriano ha dado lugar a gases insolubles que es producido por Clostridium, E.coli,
Aerobacter aerogenesy Bacteroides.

El diagndstico es basicamente clinico, con la anamnesis y la exploracidn fisica, ayudado por las pruebas
complementarias siendo la TAC el método mads idoneo para el diagndstico, extensidn y valoracion de la
evolucion.

El tratamiento debe ser multidisciplinar y urgente, combinando tratamiento médico, quirurgico y
soporte vital de mantenimiento: antibioterapia, desbridamiento quirdrgico agresivo (excepto en nifios)
eingreso en UCl por altoriesgo de sepsis.
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Fig. 1y2

Fig.3
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Tuberculosis: diagndsticoy seguimiento de casos

G. J Rodriguez Mazén; G. Martin Gomez; J. Alcazar Rubio.

Centro de Salud Manuel Encinas (Zona Norte. Caceres). Unidad Docente de MFyC (Caceres).

RESUMEN.
Presentamos un caso de tuberculosis cuya sospecha diagnostica se realizd en atencidn primaria
y cual es el seguimiento y tratamiento de los posibles nuevos casos.

PALABRAS CLAVE.
Tuberculosis; Contactos.

INTRODUCCION.
La tuberculosis continla siendo una patologia a tener en cuenta en nuestros dias. Se trata de
la segunda causa de mortalidad a nivel mundial, después del SIDA, causada por un agente infeccioso.

Se estima que en 2013, unos 9 millones de personas enfermaron de tuberculosis y 1.> millones
murieron por dicha enfermedad (9° % en paises con ingresos bajos y medios). A pesar de todos estos
datos negativos, gracias al diagndstico y tratamiento, la tasa de mortalidad por tuberculosis
disminuy6 un4® % entre 1990y 2013.

Presentamos en esta ocasion el caso de una paciente diagnosticada recientemente, que debido a su
movilidad por estudios y al largo tiempo que dejé pasar entre el inicio de los sintomas y consultar por
primeravez por ellos, harequerido de un estudio amplio de contactos.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente de 22 afios que acude a nuestra consulta por cuadro progresivo de tres meses de
malestar general, tos con esputos hemoptoicos, febricula y sudoracién principalmente nocturnas y
dolor toracico ocasional que empeoraba con la respiracion. La clinica habia comenzado hacia tres meses
pero la paciente habia pospuesto consultar por ello por diversos motivos.
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No presentaba ningun antecedente personal de interés. Como antecedente familiar, su madre habia
sido diagnosticaday tratada de tuberculosis pulmonar? afios atras en Perd.

Asu llegada la paciente presenta un aceptable estado general con ligera palidez cutdnea. Se encuentra
eupneica en reposo. A la exploracién fisica no presenta adenopatias cervicales ni axilares. La
auscultacién cardiaca es ritmica sin soplos afiadidos. A la auscultacion pulmonar percibimos crepitantes
enambos apices pulmonares con ruido de roce, siendo mas intenso en el apice izquierdo.

Ante la sospecha de enfermedad tuberculosa se procedié a la realizacién de mantoux y radiografia de
térax, asicomo de analitica sanguinea.

Posteriormente se observo en la radiografia (fig. 1) un infiltrado parenquimatoso bilateral en ambos
apices pulmonares, compuesto por multiples imagenes compatibles con cavernomas. No se
objetivaron derrame pleural, signos de cardiomegalia ni de otras condensaciones parenquimatosas.

Se llevd a cabo el aislamiento respiratorio de la paciente mediante mascarilla quirdrgica y su derivacion
a urgencias hospitalarias para valoracién y tratamiento, inicidndose en ese momento el estudio de
contactos de la pacientey procediendo a la declaracion del caso.

Tras el ingreso hospitalario la paciente fue dada de alta a su domicilio en aislamiento aéreo durante 2
semanas con diagndstico confirmado de tuberculosis bacilifera. Se mantuvo tratamiento con cuadruple
terapia (Isoniazida, Rifampizina, Metronidazol y Etambutol) con controles periddicos de la funcién renal
y hepatica.

La analitica realizada en el centro de salud mostraba una anemia microcitica hipocrémica, sin
leucocitosis y un aumento de los reactantes de fase aguda (Hematies 4.100.00, hemoglobina 8.6 g/dL,
hematocrito 22.3%, volumen corpuscular medio ©9, hemoglobina corpuscular media 21 pg, leucocitos
8 700/mm’, neutrdfilos 7 4.5%. Velocidad de sedimentacién glomerular 94 y proteina C reactiva 77
mg/L)

Se descartd en suingreso infeccion concomitante con Legionellay VIH.

En el cultivo de esputo realizado a la paciente se aisl6 Mycobacterium Tuberculosis, habiendo sido
positivo en primer lugar la tincién de auraminay habiéndose observado mas de ° 0 bacilos 4cido alcohol
resistentes por linea.

Se extrajeron también dos hemocultivos siendo ambos negativos.

Tras la recopilacién de informacion se realizé cribado a 3 familiares con los que convivia habitualmente
la paciente, siguiendo el protocolo mediante prueba de mantouxy radiografia de torax. Posteriormente
se localizd y contactd con otros 4 compariieros de piso con los que convivia en otra ciudad durante el
periodo académico pararealizar en sus respectivos centros de salud las consiguientes pruebas.

En el caso dos de los familiares las pruebas de Mantoux fueron positivas, siendo normales las
radiografias de térax porlo que seinicio profilaxis de ® meses con Isoniazida.

Tras dos semanas de tratamiento la paciente objetivé significativa mejoria en su sintomatologia
remitiendo los sintomas por los que habia consultado aunque persistiendo de forma leve las molestias
tordcicas.
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DISCUSION.

Junto con el total de las infraestructuras sanitarias y la epidemia sobre VIH, las medidas de control de
infecciones en los diferentes centros de salud son los principales factores que contribuyen a la
transmisidon nosocomial de la tuberculosis.

Estas medidas incluyen desde la sospecha temprana y el correcto diagndstico hasta las medidas de
aislamiento precisas y el tratamiento, terminando por el estudio de contactos asi como la notificacién
del caso al servicio de medicina preventiva.

—  — Ennuestrocaso, siguiendo el protocolo de actuacién en tuberculosis de la comunidad de Extremadura, ~ —
ya enelmomento de tener una sospecha de caso de tuberculosis se procedié a declararlo.
Consideramos como lo fundamental en este caso el pronto aislamiento y tratamiento de la paciente
para evitar la propagacion de su patologia ya que en este caso concreto se trataba cuando acudié a
nosotros de unatuberculosis en fase contagiosa.

Fig. 1
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RESUMEN.

Las metastasis dseas pueden ser frecuentes en caso de cancer de mama en estadio avanzado.
Sin embargo, dichas lesiones pueden manifestarse clinicamente de forma muy diversa. A continuacion
se presenta el caso de una paciente con diagndstico de cancer de mama de estadio avanzado con
metastasis dseas que debutd con paraparesia e hipoestesia de miembros inferiores.

PALABRAS CLAVE.
Cdncer de mama, metdstasis d0seas, compresion medular.

DESCRIPCION DEL CASO.
Se trata de una mujer de 9 afios de edad sin alergias medicamentosas y con antecedentes
personales de hipotiroidismo, osteoporosis, hipertensiény depresién en tratamiento.

La paciente acude a nuestra consulta del Centro de Salud por referir desde hace semanas dolor
escapular izquierdo de caracteristicas mecanicas, no irradiado y con una exploracién fisica normal. Por
tanto, se solicitd unaradiografia (que fue normal) y se pauté medicacién analgésica.

En numerosas ocasiones la paciente acudid a nuestra consulta revelando que dichos tratamientos junto
con los que le pautd su traumatdlogo privado no eran efectivos, lo cual nos hizo cambiar de analgésicos
en varias ocasiones sin lograr eficacia con ninguno de ellos. Por ello, se decidié derivar a la paciente al
servicio de Traumatologia del Hospital.

Fue valorada tanto por traumatélogos privados como posteriormente por el servicio de Traumatologia

del Hospital, siendo diagnosticada de espondiloartritis vertebral y osteopenia con seguimiento cada
seis meses.
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Cinco dias después de acudir a la consulta de Traumatologia la paciente viene al Centro de Salud por
referir desde hace 24-42 horas pérdida de movilidad progresiva de miembros inferiores que le impedian
ladeambulacién por si misma asociada a pérdida de sensibilidad en las piernasy regién perineal.

A la exploracidn fisica se objetivaba paresia 1/°> en miembro inferior izquierdo (MIl) y paresia 2-3/> en
miembro inferior derecho (MID) con pérdida de movilidad de falanges distales. También Ilamaba la
atencion una importante hiperreflexia en ambos miembros inferiores asociados a una llamativa
espasticidad e imposibilidad para la marcha. A nivel de la columna vertebral destacaba hipoestesia en
region dorsal, entorno a vértebratoracicaT4-T°.

Ante estos hallazgos, la paciente fue derivada al servicio de Urgencias, donde fue valorada por
Neurocirugia que corroboré los hallazgos de la exploracion fisica y decidié la realizacion de Resonancia
Magnética (RM) urgente.

En la RM se apreciaba una importante afectacion tumoral vertebral desde T3 a T” con extension a
tejidos paravertebralesy costillas adyacentes. También existia una fractura patoldgica en T4 con cifosis y
compresion medular secundaria ala misma; y derrame pleural asociado alalesion.

Por tanto, ante el resultado de la prueba, el mal prondstico funcional y la extension de la infiltracidon
tumoral, se decidid ingreso en el servicio de Neurocirugia para valoracién de tratamiento quirdrgico.
Una vez ingresada la paciente, se plantea a la familia la complejidad del caso y se decide realizar
descompresién y estabilizacion instrumentada de la columna de manera urgente. Se completa con una
laminectomia T4-T> amplia y fijacion con tornillos pediculares T2-T3-T”-T® (en lado izquierdo no se
hizo a T? por infiltracion tumoral). Posteriormente se reintervino a los dos dias para recolocacién de
tornillos por mala posicion observados en el TAC de columna de control.

Tras las intervenciones la paciente presentd buena evolucion con mejoria de la hipoestesia,
recuperando hasta4/°> enMIDy2-3/°> en MIl.

Posteriormente se realizd un estudio de extensién con TAC toraco-abdominal que confirmod la
afectacion ya conocida en la columna y regién paraverterbral. Ademas se aprecié una imagen nodular
hipercaptante de unos 2,° cm en mama derecha (Figura 1) que podria corresponder al origen primario
delalesion tumoral, por lo que se realizd una puncidn por aguja guiada por ecografia del nddulo (Figura
2) tomdandose muestras para analizar en Anatomia Patoldgica, y obteniéndose como resultado un
carcinoma ductal infiltrante e in situ moderadamente diferenciado con receptores de estrégenos
positivos y receptores de progesterona negativos. La biopsia de tejidos blandos y hueso dio como
resultado metdstasis de carcinoma con receptores estrogénicos positivos.

Un afio antes la paciente se habia realizado una mamografia como parte del programa de screening,
cuyo resultado fue normal.

La gammagrafia 6sea detectaba multiples depdsitos patoldgicos en columna dorsal, cresta iliaca y
articulacién sacroiliaca compatibles con metdstasis osteoblasticas secundarias a su proceso de base.
Una vez obtenidas las pruebas complementarias, se derivd a la paciente al servicio de Oncologia. En
Oncologia se solicitaron marcadores tumorales, obteniéndose un Ca 1° .3 (antigeno carbohidrato 1° :3)
de 139y CEA (antigeno carcinoembrionario) de 232. Se inicié tratamiento con inhibidor de la aromatasa
(Letrozol), comentandose el caso en el Comité de Tumoresy decidiendo también Radioterapia paliativa.
Tras iniciar tratamiento rehabilitador, radioterapia y hormonoterapia la paciente se encuentra estable,
con buena tolerancia a estos y refiriendo mejoria de su clinica, siendo seguida y revisada
periddicamente en Consultas Externas de Oncologia.
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DISCUSION.

El cdncer de mama es la principal causa de muerte en las mujeres de todo el mundo. Sin embargo, a
pesar de que la supervivencia ha mejorado, las metastasis a distancia son la forma mas comun de
recurrencia tumoral y se asocia a un peor prondstico que las recurrencias loco-regionales o
contralaterales.

El grado histoldgico se relaciona con el intervalo libre de metastasis y el sitio de aparicion, de tal forma
gue los pacientes con neoplasias de alto grado presentan un intervalo libre de diseminaciéon mds cortoy
manifiestan con mayor frecuencia metdstasis 6seas'.

El sitio de metastasis se relaciona con el prondstico, ya que varios autores han demostrado que las
pacientes con afectaciones dseas tienen mejor prondstico que aquellas con metastasis pulmonares o
hepéticas’.

La compresion medular se define como la invasién del canal medular por un tumor localmente
avanzado que produce compresién o desplazamiento de la médula espinal’. Se trata de la segunda
complicacién neuroldgica mas frecuente en los pacientes con enfermedad metastasica después de las
metastasis cerebrales, por lo que habra de tenerse en cuenta ante aquellos pacientes con neoplasias, ya
que se presenta en torno aun®-10 % de pacientes oncoldgicos; y en el 10% de estos casos constituye la
presentaciéninicial de laenfermedad.

Respecto a laclinica, la mayor parte de los pacientes con compresion medular presenta dolor vertebral,
gue suele preceder al diagndstico en dias 0o meses; y este dolor puede ser de tipo radicular, local o mixto.
Lo mds comun es que se trate de un dolor local por destruccion y expansion de los elementos dseos
vertebrales, sobretodo de localizacion dorsal.

Este dolor, con tendencia a ser sordo y con incremento gradual, es desencadenado por la palpacién o
percusion de las apdfisis espinosas de los segmentos involucrados, empeorando al acostarse y
mejorando ligeramente al sentarse o ponerse de pie.

Si bien el dolor es la manifestacién clinica mas frecuente, en un alto porcentaje de casos publicados
hubo una mayor frecuencia de déficit motor como manifestacién inicial®".

La afectacion motora suele ser progresiva y se manifiesta como pérdida de fuerza, ausencia de tono
muscular o hiporreflexia, pudiendo llegar a provocar incontinencia biesfinteriana; mientras que la
afectacion sensitiva es mas tardia y cursa con pérdida de sensibilidad y parestesias. Ademas suele
localizarse varios segmentos medulares por debajo del segmento afectado, por lo que no es un buen
signo paraidentificar lalesion .

La clave en el diagndstico es poseer un alto grado de sospecha clinica. Por tanto, ha de basarse en una
correcta anamnesis y exploracién neuroldgica detallada (reflejos, fuerza muscular y Babinski) con el
apoyo del estudio radiolégico, que es fundamental para determinar el grado de afectacion .

La radiografia simple puede ser de utilidad para identificar si la compresion va asociada a fractura
vertebral o a masas de partes blandas paravertebral, pero la técnica de eleccidn es la resonancia
magnética, que permite confirmar el diagndstico, conocer la extensién de la enfermedad y planificar el
posterior tratamiento quirurgico o radioterapéuticog.

Junto a las pruebas de imagen, los marcadores tumorales y los receptores hormonales tienen su
relevancia dentro de la evolucién de la enfermedad. Los marcadores mas empleados en el cancer de
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mama son el CEA y el CA 1°.3. Ambos son importantes para valorar la respuesta al tratamiento,
sobretodo de forma combinada, ya que permiten diagnosticar de manera precoz hasta el ®° % de las
recidivas tumorales de 3 a 12 meses antes de la aparicidn de los sintomas’. Como en el caso expuesto, la
elevacion del marcador Ca 1° .3 unido al hallazgo del nddulo hipercaptante a nivel mamario hizo que se
pensara en un cancer de mama como tumor primario.

La evaluacidn de los receptores hormonales (estrogenos y progesterona) es fundamental en el cancer
de mama primario y en el metastdsico, ya que de esto depende otorgar o no a la paciente una terapia
hormonal, sirviendo también de marcador prondstico.

En la inmensa mayoria de los casos de afectacion a distancia, el objetivo del tratamiento suele ser
paliativo (aliviar el dolor y preservar o mejorar la funciéon neuroldgica). El tratamiento debe ser
individualizado e instaurado lo mas precozmente posible, e incluye la administracion de dosis altas de
corticoides (dexametasona), radioterapia local, y en casos seleccionados, descompresién quirurgica.
Son también necesarias medidas de soporte como la administracion de analgésicos, la prevencion de
tromboembolismo venoso y el tratamiento de la disfuncidén esfinteriana. El grado de afectacion
neuroldgica en el momento del diagndstico es el factor prondstico mas importante que predice la
situacion funcional tras el tratamiento.

Las expectativas alcanzadas en el diagndstico y tratamiento del cancer de mama han crecido
exponencialmente. Actualmente, los inhibidores de la aromatasa son el tratamiento de primera linea
en el cdncer de mama avanzado en mujeres postmenopausicas con receptores hormonales positivos™.
Si ademas se trata de un paciente con metastasis 6seas multiples, como es este caso, el perfil de escasa
toxicidad de estos farmacos los convierte en la mejor opcion terapéutica en este tipo de pacientes.

CONCLUSIONES.

La experiencia demuestra que en ocasiones resulta muy complicado diferenciar la causa de los
dolores en la regidn de la columna. Por tanto, todo paciente con dolor persistente en la columna
toracica debe estudiarse para buscar probables lesiones metastasicas, sin importar si existen signos o
sintomas que sugieran neoplasia.

En pacientes con tumores primarios la aparicion de dolor en la columna debe hacernos sospechar la
posibilidad de invasién tumoral, sobretodo en aquellos tumores con tendencia a metastatizar en la
columna, como los hematolégicos, los pulmonares o los de prdstata.

Atodo paciente en el que se sospeche compresidon medular maligna, se le debe realizar una resonancia
magnética completa por la alta frecuencia de afectacion a distintos niveles. Ademas por ser una técnica
noinvasiva, por su sensibilidad y especificidad es el “gold standard” diagndstico.

En todos los casos, y una vez confirmado el diagndstico, el tratamiento debe abordarse de modo
multidisciplinar, centrandose en aliviar el dolor y en los posibles efectos secundarios de la compresion

medular.

Los inhibidores de la aromatasa han demostrado ser un tratamiento clave en pacientes con cancer de
mamay metastasis 6seas gracias a su buenarespuestay escasa toxicidad.

En un futuro cercano y mediante el avance de técnicas diagnosticas sera posible conocer con mayor
precision cual serdla conducta bioldgica del cdncer de mamay sus posibles sitios de diseminacién.
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Figura 1. TAC toraco-abdominal

Figura 2. Ecografia del nédulo sospechoso de malignidad
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Una colitis sospechosa que no mejora
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RESUMEN.

Se tratade un hombre joveningresado por Cirugia general con manejo conservador por Absceso
Intra abdominal, que recibié nutricion parenteral (NPT) y antibioterapia intravenosa (i.v.) , con
resolucion completa en radiologia de control y estudiado por digestivo con colonoscopia que confirma
Enfermedad Inflamatoria Intestinal (E.l.l.) tipo Enfermedad de Crohn (E.C.) con afectacién colénicay
estenosis a ®0 cm no franqueable. Su evolucién ha tenido buena respuesta clinica, tolerando la dieta,
ausenciade dolor abdominal y mejora en el habito intestinal.

PALABRAS CLAVE.
Absceso Intra-abdominal. Enfermedad Inflamatoria Intestinal. Enfermedad de Crohn.

INTRODUCCION.

El debut de una E.I.l. * es desde el principio un reto diagndstico por la multitud de variables a
tener en consideracion, porque la clinica del paciente no es muy florida desde el principio ; porque
exige hacer diagndstico diferencial **, realizacion de pruebas radioldgicas, invasivas, histoldgicas, y
porque se debe considerar las posibles complicaciones>*’.

CASO CLINICO.

Se trata de un vardén de 32 afos, con trombocitosis esencial desde los 23 anos tratada con
Hidroxiurea, fumador de 2-10 cigarrillos/dia, quien consultd por aparicion de dolor abdominal en
hipogastrio y deposiciones diarreicas sin restos patolégicos de © dias de evolucion, en cantidad de ¢-7
veces al dia, acudiendo al servicio de urgencias durante los 3dias previos a su ingreso, recibiendo
indicaciones dietarias, rehidratacién oral, sin ver mejoria. El dia de su ingreso acude por exacerbacion
del dolor e irradiacién al flanco izquierdo que se aumentaba con los movimientos respiratorios. Tenia
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diuresis conservada sin clinica miccional y no referia otra sintomatologia.

Se encontraba alerta, consciente, hidratado, febril con 382c, TA: 11° /% y Fc: 88x, con auscultacion
cardiopulmonar normal, dolor abdominal en flanco izquierdo, Blumberg y Rovsing positivos,
disminucion de los ruidos gastrointestinales. El tacto rectal era normal y el resto de exploracion
negativa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

La analitica mostré leucocitosis (21200) con neutrofilia (37 % ) , reactantes de fase aguda
elevados, sodio 133, potasio 4.37, gasometria venosa sin signos de acidosis, radiografia abdominal con
dilatacién de asas coldnicas izquierdas. Fue valorado por Cirugia de guardia con Tomografia Axial
Computarizada (TAC) abdominopélvica (imagen 1), que mostré “ marcado engrosamiento del tercio
distal del colon transverso, angulo esplénico, colon descendente y sigmoideo y la presencia de
coleccién de 4.2x3.2 cm ovoidea y de bordes definidos ,localizada adyacente al dngulo de Treitz”. Se
ingresa en Cirugia con actitud conservadora y expectante en caso de empeoramiento, explicandosele
las posibilidades quirurgicas si fuese necesario. Recibe Meropenemi.v.y NPT.

Es valorado por Digestivo quienes reinterrogan al paciente y cuenta una historia de dolor abdominal
recurrente de anos de evolucién con disminucion en la consistencia de las heces, sin cuadro
constitucional ni pérdida de peso. Con la sospecha de E.l.1. inicié Mesalazinay se realizé Colonoscopia
al 42 dia de ingreso encontrando “a 20 cm ulceras serpiginosas de gran tamafio ,algunas en
sacabocados alternando con mucosa normal. A 0 cm presentd estenosis concéntrica de *>-* mm
infranqueable.” En el TAC de control hay disminucién de cambios inflamatorios previos, persistencia
del engrosamiento colénico descendente y sigmoideo, y resolucidn de colecciones y absceso previos.
En el resultado de la anatomia patoldgica se correlacionaron hallazgos compatibles con E.I.I. tipo E.C.y
ulceracion focal.

Con la resolucion del absceso, recibe corticoides i.v. presentando mejoria clinica y evolucion
satisfactoria. Recibe alta con corticoides en pauta descendente y Mesalazina. Tuvo control al mes en
Digestivo previa realizacion de Endoscopia de vias digestivas (resultado normal) y luego se adiciond
Azatioprina y Calcio + Vitamina D diarios. Ha permanecido asintomatico y con recomendacion de
abstencion al tabaco.

DISCUSION CLINICA.

La EC es una enfermedad de etiologia desconocida, con baja mortalidad pero alta morbilidad, con
mayor frecuencia en mujeres ?, cuya sintomatologia cardinal es |a presencia de diarreas, rectorragiay
dolor abdominal, con afectacién de toda la extensién del intestino, especialmente el lledn **. Su curso
se presenta en forma de brotes o recidivas, y periodos de inactividad o remisién *. Un brote leve
presenta poca sintomatologia sin clinica obstructivay pérdida de peso < 10% , un brote moderado
presenta ademds anemia y pérdida de peso > 10%, vy un brote severo presenta peritonismo,

1,23

obstruccidnintestinal o absceso .

En su abordaje se debe descartar enfermedades infecciosas (E. coli, Yersinia, Clostridium, Parasitos,
Citomegalovirus), valorar la extensién y gravedad con radiologia, endoscopia, patologia **. También es
muy importante tener al dia el esquema de vacunacién y tener refuerzos de vacunas del tipo Tétanos,
Difteria, Tos ferina, Gripe, Neumococo, Hepatitis B, Varicela, Papilomavirus**. También es importante
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valorar las posibles complicaciones de tipo tromboembdlico : Trombosis venosa profunda, embolia
pulmonar, Trombosis venosa portal, hepatica, cerebral, retiniana, gonadal **. Complicaciones oculares

uveitis, epiescleritis, cataratas >. Complicaciones hepatobiliares: colangitis, colelitiasis, hepatitis °.
Complicaciones perianales: Perforacion, fistulasy absceso *y obstruccion intestinal *’.

CONCLUSION.

Nuestro paciente es un hombre joven con clinica de dolor abdominal crénico y cambios en |a
consistencia de las heces, con un episodio agudo de colitis y formacién de absceso intra-abdominal
(complicacion de un brote grave de E.C.) , manejado de manera conservadora con buena resolucion
clinica y estudiado por el servicio de Digestivo encontrando hallazgos compatibles en la colonoscopia
con E.C. Luego de instaurado el tratamiento ha permanecido asintomatico y con mejoria de la clinica
abdominal previa.

La E.LIL se debe sospechar desde la atencién primaria, hacer seguimiento de la adherencia al
tratamiento, detectar los posibles brotes , ayudar a la educacion del paciente, vigilar y contribuir al
abandono del tabaco, y actuar junto al servicio de digestivo para su seguimiento *.

R s
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Imagen 1
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Cuerpo extrano intraocular. La importancia del
diagnodstico precoz
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RESUMEN.
Introducciéon. Presentamos un caso de un cuerpo extrafo intraocular en el que destaca la
importancia de un diagndstico precoz.

Caso clinico. Paciente vardn de 24 afios sin antecedentes personales de interés que acude a
Urgencias por vision borrosa que refiere como “manchas rojas” por el ojo derecho tras haber sufrido un
traumatismo directo con una piedra mientras cavaba con una azada; asocia dolor ocular y sensacion de
arenilla. En la exploracidon se objetivd agudeza visual (AV) de 1 en ambos ojos. En la biomicroscopia
anterior en ojo derecho no se observaban cuerpos extranos en fondos de saco, pero la cornea se
mostraba transparente con una incision transfixiante localizada a las © horas, pequefia lesidn
hemorragica puntiforme en zona nasal de iris a las 9 horas, rotura de cdpsula anterior y cristalino con
catarata traumatica en la zona de penetracion. En el fondo de ojo encontramos un hemovitreo con
rotura de retina y coroides a las 9 horas con cuerpo metdlico enclavado en retina-coroides. En TAC
helicoidal multicorte de érbitas (con contraste endovenoso) se visualizé cuerpo extrafio metalico de
intraocular en camara vitrea de ojo derecho.

Nuestra actitud se basé en ingreso urgente, profilaxis antibidtica con ceftacidima 1gr intravenosa cada
12 horas y vancomicina 1 gramo intravenosa cada 12 horas. Ademas, de la administracion de
metilprednisolona © 0 miligramos intravenosos cada 24 horas y la intervencion quirdrgica en 2 tiempos
para restaurar la integridad del globo ocular. Se realizan revisiones diariamente durante el ingreso y
posteriormente a la semana, al mes, alos 3y ® meses y al afio. Obteniéndose finalmente, una agudeza
visual de 0,9y pseudofaquia correcta con lente intraocular en sulcus.

Conclusidn. Los traumatismos oculares son un motivo frecuente de urgencia en los centros de atencion
primaria y especializada. Ocasionalmente, nos encontramos ante traumatismos graves que requieren
una actuacion urgente y exhaustiva ya que pueden llevar a la pérdida de la visidn, e incluso a la
evisceracion.
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PALABRAS CLAVE.
Trauma ocular, cuerpo extrafio intraocular, importancia del diagndstico precoz.

INTRODUCCION.

El trauma causado por cuerpo extrafio intraocular es una de las principales causas de pérdida
visual severa. Técnicamente es un trauma penetrante con permanencia del agente agresor dentro del
globo ocular. Es considerado como una categoria dentro de las lesiones a globo abierto por tener
implicaciones clinicas diferentes, porque incluye no solamente los dafos ocasionados por el
mecanismo del trauma penetrante, sino dependientes de factores relacionados con las caracteristicas
del agente agresor (tamafioy localizacién) y las condiciones asociadas (endoftalmitis, desprendimiento
de retina, metalosis entre otras). Constituye una verdadera emergencia oftalmolégica porque puede
ocasionar ceguera, incluso cuando se realiza un diagndstico y tratamiento adecuados.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente vardn de 24 aiios que acude por vision borrosa que describe como “manchas rojas” por
el ojo derecho tras haber sufrido un traumatismo directo con una piedra mientras cavaba con una
azada; asocia dolor ocular y sensacion de arenilla. No existe otra sintomatologia sistémica ni
oftalmoldgica acompafnante alaanamnesis dirigida.

A la exploracion fisica general: Tensién arterial: 12° /23 mmHg; frecuencia cardiaca: 8> latidos por
minuto; temperatura 3°2C. Buen estado general; consciente, orientado y colaborador;
normocoloreado, bien hidratado y perfundido. Eupneico en reposo. Resto de la exploracién no
relevante.

En la exploraciéon oftalmoldgica encontramos una agudeza visual de 1 ambos ojos, una presién
intraocular con tonémetro de aplanacién de Goldman de 12mmHg ambos ojos y tanto la motilidad
ocularintrinseca como la extrinseca conservaday sinrestricciones.

La biomicroscopia anterior ojo derecho nos muestra lo siguiente: parpados aposicionados, leve
hiperemia mixta, no se observan cuerpos extranos en fondos de saco, cérnea transparente con incisién
transfixiante localizada a las ® horas, seidel negativo, buena profundidad de la camara anterior, no
tyndall, no flare, pequena lesién hemorragica puntiforme en zona nasal de iris a las 9 horas, rotura de
capsulaanteriory cristalino con catarata traumatica en la zona de penetracién.

En el fondo de ojo visualizamos: papila no palida con bordes nitidos. Macula a nivel. Hemovitreo con
rotura de retinay coroidesalas 9 horas con cuerpo metalico enclavado en retina-coroides.

Entre las pruebas complementarias que realizamos nos encontramos: bioquimica, hemograma y
coagulacién dentro de parametros normales. Microbiologia de exudado intraocular: en tincion de Gram
no se observan leucocitosis ni microorganismosy cultivo de hongos, aerobios y anaerobios negativo.
TAC helicoidal multicorte de érbitas tras administracion de contraste endovenoso: se visualiza cuerpo
extrafio metdlico de intraocular, 3,° mm, en camara vitrea de ojo derecho, sin datos que sugieran
perforacién del polo posterior.

DISCUSION.

La lesion por cuerpo extrafio intraocular, representa entre 12 y 41 % de las lesiones a globo
abierto. Fundamentalmente afecta a miembros jovenes productivos de la sociedad (entre 29y 32 afios
de edad) y del sexo masculino (90-100 %). Ocurre generalmente en el centro de trabajo (°*4-"2 %) o
relacionado con determinadas actividades en la casa (30 %) y corrientemente martillando (6 0-20 %). Es
raro en personas que utilizan medios de proteccién, segun el USEIR (registro de dafio ocular de los
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Estados Unidos) solamente 3 % de los pacientes refirieron estar protegidos cuando el dafio ocurrié. De
estose deriva el poco conocimiento, divulgacion y utilizacion de estos.

El 2° % de los pacientes con este tipo de lesion tienen una agudeza visual final menor de 20/200,
referido en el USEIR, y tienen no solamente implicaciones relacionadas con gastos econémicos por
cuidados médicos sino también por la afectacion de la actividad social individual.

En el caso clinico que nos ocupa nos planteamos los siguientes diagndsticos diferenciales: cuerpo
extrafo intraocular, Ulcera corneal, hemovitreo, desprendimiento de vitreo posterior y desgarro
retiniano. Con el conjunto de exploracion fisica y pruebas complementarias, anteriormente detalladas,
se concluyé el diagndstico principal de cuerpo extrafio intraocular con catarata traumatica y rotura
retiniana asociadas.

Se procedid al ingreso urgente, profilaxis antibidtica con ceftacidima 1 gramo intravenosa cada 12
horas y vancomicina 1 gramo intravenosa cada 12 horas. Ademds de la administracién de
metilprednisolona © 0 miligramos intravenosos cada 24 horas. No se administré profilaxis antitetanica al
estar el paciente correctamente vacunado.

Seretrasd la cirugia debido a que el paciente no se encontraba en ayunas hastalas ® horas de suingreso.
En la intervencidn se restaurd la integridad del globo ocular y se procedid a las siguientes técnicas:
sutura de la puerta de entrada, fotocoagulacién de la rotura retniana, liberacidén y extraccion del cuerpo
extrafio con pinzas y vitrectomia. Extraccion de masas cristalinianas mediante aspiracidn. Inyeccién de
gasy suero para reposicionamiento de estructuras.

Enunsegundotiempo, alos® meses se procedié alimplante de lente intraocular.
Se realizan revisiones diariamente durante el ingreso y posteriormente a la semana, almesyalos3y?®
mesesyalafio (junio 201°).

Actualmente el paciente presenta una agudeza visual de 0,9 y pseudofaquia correcta con lente
intraocular ensulcus.

CONCLUSION.

Los traumatismos oculares son un motivo frecuente de urgencia en los centros de atencién
primaria y especializada. La mayoria de las ocasiones son traumatismos leves que solo afectan a la
superficie ocular, pero ocasionalmente nos encontramos ante traumatismos graves que requieren una
actuacidn urgente y exhaustiva ya que pueden llevar ala pérdida de lavisién, eincluso a la evisceracién.

En nuestro caso el paciente presentaba una puerta de entrada autosellada que podia hacernos dudar en
el diagndstico con una ulcera corneal. Sin embargo tras la exploracidn detallada pudimos apreciar en el
iris una lesién que nos hizo sospechar una perforacion, que posteriormente confirmamos con los
hallazgos en el segmento posterioryla TAC.

Conviene resaltar la importancia del diagndstico precoz ya que es un condicionante de las expectativas

visuales. Un retraso diagndstico supondria una endoftalmitis y el consiguiente fracaso terapéutico y
deterioro visual.
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Imagen 1. TAC craneal donde se visualiza el cuerpo extrafio metdlico.
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Imagen 3. Estrategia de extraccion de un cuerpo extrafio intraocular.
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RESUMEN.

La encefalitis autoinmune con anticuerpos contra el receptor N-Metil-D-Aspartato (NMDA) es
una enfermedad reciente, caracterizada por un cuadro tipico con una evolucion determinada. Su clinica
varia desde sintomas inespecificos a psiquidtricos, crisis epilépticas y trastornos del movimiento. Se
asocia a mujeres jévenes y a tumores, especialmente al teratoma ovarico. De cardcter reversible, se
trata con la reseccion de dicho tumor o inmunoterapia. Presentamos el caso de una escolar con debut
atipico de dicha patologia.

PALABRAS CLAVE.
Crisis Epiléptica, Encefalitis autoinmunitaria.

INTRODUCCION.

La encefalitis autoinmune con anticuerpos contra el receptor N-Metil-D-Aspartato (NMDA) fue
descrita en el afio 2007 . Este receptor de membrana celular interviene en funciones de transmisién
sinaptica y plasticidad neuronal. Su ataque da lugar a un cuadro caracteristico, con sintomatologia
general y evolucion predecible. Tras una clinica prodrémica inespecifica, los pacientes desarrollan
sintomas psiquiatricos prominentes (agitacion, mania, alucinaciones, paranoia) que generalmente
preceden a crisis convulsivas y progresan rapidamente hacia un deterioro del nivel de conciencia,
mutismo, catatonia, movimientos anormales (faciales, de tronco, extremidades) y alteraciones
autondmicas. Suele afectar a pacientes jovenes y asociarse a tumores en mujeres por encima de 18
afnos, concretamente a teratoma ovarico en mas de la mitad de los casos.

Pese a su gravedad y deterioro neuroldgico, el cuadro es reversible, con mejoria de los sintomas en
cronologia inversa a la presentacién. El diagndstico suele retrasarse por el desconocimiento de la
enfermedad, su forma de presentacion y la escasa especificidad de las pruebas complementarias. Por
otro lado, diversas enfermedades infecciosas, toxico-metabdlicas, psiquiatricas o autoinmunes suelen
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plantearse al inicio del cuadro y a medida que se desarrollan los sintomas. El cuadro responde al
tratamiento del tumor, silo hubiera, y ainmunoterapia.

CASO CLiNICO.

Nifia de 12 afios y 7 meses que acude al servicio de urgencias por episodio de desconexién del
medio con hipotonia generalizada seguida de movimientos ténico-clonicos de cuatro extremidades, de
1-2 minutos de duracion. Cese espontaneo del cuadro. Vomito e incontinencia urinaria durante el
postcritico. No refieren otra sintomatologia asociada y niegan clinica infecciosa, traumatismo o
consumo de toxicos previamente. Reinterrogando, refieren que desde hace 3-4 dias la nifa se queja de
pérdida de fuerza de manoizquierdayla madre habia objetivado en alguna ocasion disartria.

Antecedentes personales: bajo peso al nacer que requirid ingreso en el periodo neonatal inmediato, un
ingreso a los ® meses por Gastroenteritis Aguda, alergia al cacahuete y gramineas, necesidad de apoyo
escolary Logopedia.

Antecedentes familiares: madre hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo. Hermano mayor asma
alérgico. Abuela materna cefaleas migrafiosas.

A su llegada la paciente se encuentra estable, con una exploracién por aparatos normal, salvo ligera
desviacion de la comisura bucal hacia laizquierda. Ante esta focalidad neuroldgica se realiza Tomografia
Axial Computarizada cerebral, sin hallazgos patoldgicos. En la gasometria venosa destaca una acidosis
respiratoria leve. Glucemia, iones, funcion renal, perfil hepatico y parametros infecciosos dentro de
rangos normales. Toxicos en orina negativos.

Descartadas la mayoria de las causas de evento critico en preadolescentes (traumatismo, tumor
cerebral, intoxicacion, infeccion sistémica o del sistema nervioso central y alteraciones
hidroelectroliticas), se decide suingreso para observaciény estudio de primera crisis afebril.

A las 4% horas del ingreso, presenta tres eventos criticos similares al primero, por lo que se inicia
tratamiento con acido valproico. Simultdneamente, mantiene focalidad referida e inicia parestesias,
dismetria y movimientos distonicos de mano izquierda. Ante esta evolucion clinica, se realiza puncién
lumbar con salida de liquido claro normotenso, citobioquimica normaly cultivo que posteriormente es
negativo; se envia también una muestra para estudio inmunolégico. Previamente se realiza una
Resonancia Magnética que es normal.

Al dia siguiente presenta nuevo episodio critico focal, consistente en parestesias ascendentes en mano
y pie izquierdo con rigidez posterior y movimientos clénicos en dicho miembro superior. Empeora la
disartria y aparecen movimientos coreo-atetdsicos en todo el hemicuerpo. Se afiade levetiracetam al
tratamiento antiepiléptico, sin volver a presentar nuevas crisis. En los electroencefalogramas realizados
se objetiva actividad paroxistica focal, rolando-parietal-temporal derecha de grado moderado. Tras eso,
mejora la coreoatetosis del hemicuerpoy ladisartria, sin embargo persiste distonia de manoizquierda.

En este momento se valoran otras causas de crisis y de trastornos del movimiento. Descartadas otras
causas, se amplian las pruebas complementarias:
- Metabolismo del hierroy cobre: normal
- ASLO vy frotis faringeo: negativo, descartandose PANDAS (Paediatric Autoinmune
Neuropsychiatric Disorders Associated with Streptococcal infections) y Corea de Sydenham.
- Autoinmunidad de Lupus Eritematoso Sistémico, Artritis Idiopatica Juvenil y Sindrome
Antifosfolipido: negativa, descartandose patologias autoinmunes que pudieran tener un debut
neuroldgico
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- Mantouxy placa de térax: no signos de infeccidn tuberculosa
- Estudio cardioldgico: normal
- Estudio oftalmoldgico: normal

A los trece dias del ingreso, recibimos los resultados del estudio inmunolégico de LCR, donde se
detectan anticuerpos anti-NMDA receptor positivos, por lo que se diagndstica de Encefalitis
Autoinmune asociada a anticuerpos contra el receptor NMDA. Se inicia tratamiento con
gammaglobulinay metilprednisolonaintravenosa. Al asociarse esta patologia a teratoma ovarico, sobre
todo en mujeres jovenes, se realiza Resonancia Magnética Abdominal sin evidenciarse hallazgos
patoldgicos. Tras cinco dias de tratamiento, presenta marcada labilidad emocional, alucinaciones
visualesy auditivas, ideas obsesivas y pensamiento perseverante que se trata con clonazepam.

Posteriormente presentd una evolucién favorable. Se mantuvo el tratamiento antiepiléptico durante 9
meses, retirandolo de forma progresiva al estar asintomatica y presentar mejoria hasta normalizacién
de los electroencefalogramas. Se incorpord al colegio 4 meses después, sin problemas, adquiriendo el
ritmo escolar progresivamente. Fue valorada por Neuropsicologia siendo diagnosticada de un déficit de
atencién-retenciony memoria de trabajo, motivo por el que se inicié tratamiento con atomoxetina.

DISCUSION.

En nuestra paciente el diagndstico fue tardio por suforma de presentacién con evento critico, sin
cuadro prodrémico previoy por la aparicion de la clinica psiquiatrica tras una mejoria inicial y comienzo
delainmunoterapia.

Clasicamente esta enfermedad ha sido confundida con enfermedades toxico-metabdlicas, infecciosas,
autoinmunitarias y psiquiatricas, las cuales se fueron planteando y solicitando las pruebas oportunas
durante la evolucidn clinica. De hecho, en el diagndstico diferencial se incluyen patologias en términos
descriptivos (como encefalitis juvenil no herpética aguda, encefalitis limbica aguda reversible,
encefalitis aguda con crisis epilépticas refractarias y meningoencefalitis linfocitaria aguda difusa)
referidas en la bibliografia con un estudio retrospectivo de LCR positivo para autoanticuerpos.

CONCLUSIONES.
Las crisis epilépticas son la urgencia neurolégica mas frecuente en pediatria, con multiples

etiologias ateneren cuenta.

Exponemos un caso atipico de Encefalitis Autoinmunitaria, patologia reciente que habrd que tener en
cuenta en numerosos casos clinicos.
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RESUMEN.

Es conocido que la Hipertrigliceridemia (HTG) muy severa (>1000mg%), conlleva un alto riesgo,
tanto cardiovascular, como para desarrollar Pancreatitis Aguda, en la mayor parte de casos grave y con
mal prondstico. Ademas de manejar cualquier enfermedad que aumente los niveles de TG, como
diabetes, nefropatia, hipotiroidismo, farmacos, el tratamiento habitual de la HTG se basa en medidas
dietéticas, ejercicio fisico, farmacos como fibratos, niacina y Omega 3, que tendran un efecto a
mediano-largo plazo. En caso de HTG muy severas se recomienda la utilizacién de insulina y/o heparina,
gue alaumentar la actividad de Lipasa Lipoprotéica (LPL), ofrece unardpidadisminuciénde las cifras de
Triglicéridos (TG) y del riesgo que representan. Este viene siendo un tratamiento muy comun, sobre
todo en pacientes diabéticos, pero la experiencia en pacientes No diabéticos es muy limitada, sino,
solo 304 casosreportados.

En esta presentaciéon se describe el caso de un paciente NO diabético con HTG muy severa que
desarrolla una Pancreatitis Aguda, tratado con ayuno, infusion de insulina intravenosa(lV) y heparina de
bajo peso molecular subcutanea(SC), con adecuada disminucién de las cifras de TG en menos de 42
horasy con mejoriay estabilizacién del cuadro abdominal.

PALABRAS CLAVE.
Hipertrigliceridemia muy severa, Pancreatitis Aguda, Insulina, Heparina.

ABSTRACT.

It is known the risk that very severe Hypertriglyceridemia (HTG) (>1000 mg %) carries, so
cardiovascular, how as the possibility of serious acute pancreatitis developing, the most with very bad
prognosis. In addition to manage other HTG trigger diseases as diabetes, nephropathy, hypothyroidism,
drugs use, the HTG regular treatment is based on dietary measures, physical exercise, drugs, as fibrates,
niacinand Omega3 Acid, witha medium - long term effect.
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Invery severe HTG cases, intravenous insulin infusion and heparin treatment is recommended, for a fast
diminishing of Triglycerides (TG) levels and so, the risk that they represent, by increasing the activity of
Lipoprotein Lipase (LPL). This treatment results common in decompensated diabetic patients, but the
nondiabetic patients experienceis limited, just 3 or 4 reported cases.

This presentation describes a nondiabetic patient case with very severe HTG, that develops acute
pancreatitis, managed with fasting, insulin intravenous infusion and subcutaneous low molecular
weight heparin, obtaining a less than 48 hours fast TG levels diminishing and stabilization of the
pacreaticabdominal condition.

KEY WORDS.
Very Severe Hypertriglyceridemia, Acute Pancreatitis, Insulin, Heparin.

INTRODUCCION.

La Dislipemia Mixta e Hipertrigliceridemia son actualmente considerados factores de riesgo
muy importantes en la presentacion de enfermedad cardiovascular, la HTG muy severa por su parte
representa un grave riesgo para desarrollar Pancreatitis Aguda, en la mayoria de los casos grave, sobre
todo con cifras de TG >1000 mg%. En estos casos la terapia con dieta, ejercicio fisico, fibratos, omega 3,
pueden no producir los resultados esperados, sobre todo con la rapidez necesaria para disminuir esos
riesgos.

Hay cierta experiencia, aunque muy limitada sobre todo en pacientes No Diabéticos, del uso de la
Insulina IV y la heparina, para modificar la actividad de la Lipasa Lipoprotéica en el musculo y tejido
grasoy asidisminuir rdpidamente la cifrade TG.

Con este informe damos a conocer el cuadro clinico y resultados del tratamiento con insulina IV y
heparina de bajo peso molecular, de un paciente con HTG muy severa, que desarrolla un cuadro de
Pancreatitis Aguda.

CASO CLINICO.

Paciente varén de 3° afios de edad, bebedor de 1,° litros de cerveza/dia y fumador de 1°
cig/dia, sin antecedentes patoldgicos de importancia, sélo antecedente de Dislipemia Leve tratada en
atencién primaria con abandono de tratamiento ®* meses antes del cuadro. Ingresa por urgencias con
cuadro de 4% horas de evolucidn, de dolor abdominal localizado en hipocondrio derecho y epigastrio,
de caracteristicas continuas, sin otro sintoma agregado. En la analitica de urgencia nos informan sobre
suero hiperlipémico que entorpecia las cuantificaciones con resultados como: Leucos: 3100,
Plaquetas: 147 000, Coagulacién: normal. Amilasa: 7 4, GOTy GPT normales, funcién renal y PCR normal.
Amilasuria ligeramente elevada. TAC Abdominal: cambios inflamatorios periduodenales con aumento
de densidad de lagrasaperiduodenal.

En planta se realiza Endoscopia Abdominal negativa para lesiones duodenales, se repite TAC
Abdominal, que nos confirma datos de Pancreatitis Aguda y analiticas de rutina donde encontramos
cifras de Glucemias que no sobrepasan los 12° mg%, Hb Alc: >, Colesterol Total: 90 mg %, Colesterol
HDL: 45> mg %, Colesterol no HDL: 8®3 mg %, Triglicéridos: 437 3 mg %, GGT:>7 1, Amilasa: 111, LPL: 238,
FA:”®, PCR: ®, funcidn renal y tiroidea normal. Se investiga a la familia: sin antecedentes de muertes
subitas o eventos cardiovasculares en menores de 4° afios, padresyhermanos sin datos de dislipemia.

Se inicia tratamiento con dieta absoluta, hidratacién parenteral, analgesia, heparina de bajo peso
molecular SC a dosis profilactica trombo embolica, y se realiza la infusidén intravenosa continua de

SELECCIONADOS



insulina regular a dosis de 0.2 U/Kg/dia, por 24 horas, con control estricto de glucemias (nunca presenté
glucemias superioresa 12® mg %), no episodios de hipoglucemiasy mejoria del dolor abdominal.

Se realizd control analitico a las 4% horas de iniciado el tratamiento con insulina, obteniendo resultados
realmente alentadores con cifras de: colesterol total de ® 9 mg %, TG: 4° 4 mg %, Amilasa:1%7,PCR:17 ;y
a los © dias con resultados similares: colesterol total de 404 mg % y TG:4°1 mg %, Amilasa:181, PCR
normalizada.

Se dio de alta al paciente con indicaciones especificas de cambio de estilo de vida, con abstinencia
absoluta de alcohol y tabaco, dieta hipograsa progresiva y atorvastatina 80 mg c/24 horas, Secalip
14> mg c/24 horas, evaluando su evolucion a los 1° dias del alta con resultados casi totalmente dentro
del rango de la normalidad, Colesterol Total: 1°® mg %, HDL: 32 mg %, LDL: 87 mg %, TG: 18> mg %,
GGT:” ¢, Glucemia: 8 mg %.

Discusion:

La asociacion de Pancreatitis Aguda e HTG es muy frecuente, pero no se debe confundir la HTG
secundaria a una pancreatitis, donde encontramos discreta elevacién de los TG en pacientes con
pancreatitis aguda, de la pancreatitis aguda por HTG severay muy severa, que se define por altos niveles
de TG o plasmalechoso en pacientes con Pancreatitis aguda en ausencia de otros factores causantes.
Cuando los niveles de TG suben por encima de 1000 mg % el riesgo para desarrollar pancreatitis
aumenta de 1.> hasta 20%, pero se les puede atribuir sin dudar la causa cuando las cifras estan por
encima de 2000 mg %, es con estas cifras que se forman los quilomicrones y el plasma adquiere su
aspectolechoso.

Clasificacion segun SEVERIDAD DE HIPERTRIGLICERIDEMIA

200 - 499 MODERADA

500 - 999 SEVERA

>1000 MUY SEVERA

La HTG como causa de pancreatitis se puede sustentar en la teoria de que la accion de la Lipasa
Pancreatica sobre un plasma sobrecargado de TG provoca la acumulacién de acidos grasos en el tejido
pancredtico, que al producir radicales libres dafian al pancreas, provocando tanto inflamacién acinar
como vascular, pudiendo llegar a la necrosis. Otra teoria habla del efecto isquémico pancreatico porla
hiperviscocidad que causanlos TG.
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Suero lechoso hiperlipémico del paciente antes y después del tratamiento.

Diferentes tipos de Dislipemias de origen familiar tienen relacién con alteraciones en el metabolismo de
los lipidos, por deficiencia de Lipasa Lipropotéica (LPL), ya sea de la misma enzima o de co-factores
como ApoC2, apoC3, apoAS oreceptor GPI-HBP1 dela LPL.

Ademas de factores genéticos, otros factores ambientales y dietéticos, habitos téxicos, farmacosy
otras patologias pueden desencadenar la elevacién de los TG. En el caso de nuestro paciente se
descartaron alteraciones genéticas familiares, pero si teniamos claro las causas ambientales
secundarias desencadenante del cuadro.

CAUSAS DE HIPERTRIGLICERIDEMIA SECUNDARIA

Obesidad
Alcohol
Diabete s mellitus
Patologia Tiroidea
Hepatitis viricas
Enf de Von Gierke
Cushing
Embarazo
Lipodistrofia
Acromegalia
Farmacos: estrogenos, furosemida, corticoides, betabloqueantes,
azatioprina, tamoxifeno, & -mercaptopurina, ciclosporina,
metildopa, isotretinoina...
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Se tiene que tener en cuenta también que con la HTG algunos pardmetros de laboratorio pueden estar
alterados, como la amilasa, que puede mostrar niveles falsamente bajos, lo que no sucede con la lipasa.
También se puede encontrar una pseudohiponatremiay el LDL falsamente elevado.

El tratamiento actual de la pancreatitis aguda por HTG es el mismo que en el resto de pancreatitis de
otras etiologias (Dieta, sueroterapia y analgesia). En cuanto al tratamiento de la HTG muy severa hay
controversia, pero es légico pensar la necesidad de eliminar el factor causante de la pancreatitis, no solo
pensando en curarla, sino en mejorar su prondstico.

¢Existe un tratamiento urgente? Se ha usado la Plasmaféresis, con obvios resultados favorables pero
con sus riesgos y complicaciones, que ponen en la balanza los riesgos y beneficios. Por otro lado
tenemos en la literatura algunas series de casos que recomiendan la administracién de insulina IV,
basando su mecanismo de accién en la potenciacién de la actividad de la LPL. Como la Pancreatitis por
HTG ocurre mas frecuentemente en pacientes diabéticos, la insulina también ayudaria a controlar las
glucemias yamantenerlas pordebajo de 120 mg% que seria el objetivo terapéutico.

Pero équé pasa con los pacientes no Diabéticos? hay pocos casos reportados de su uso en estos
pacientes, pero con resultados que apoyan su uso, administrando a la par soluciones glucosadas y
controlando estrictamente la glucemia.

La Heparina IV o SC también se puede administrar aislada o en combinacién con Insulina. Su accién
radica en la liberacién plasmdtica de LPL endotelial, encargada de la degradacion de TG, pero con un
posible efecto rebote, por mayor degradacién hepatica de la enzima, que podria provocar que los
niveles de TG aumenten de nuevo.

CONCLUSIONES.

Es concluyente que la HTG muy severa conlleva mucho riesgo, tanto para la aparicién de
enfermedad cardiovascular, sobre todo cardiopatia isquémica e ictus, como para el desarrollo de
Pancreatitis Agudas Graves, por lo que en casos de HTG muy severas con cuadros de Pancreatitis Aguda
0 no, se debe plantear un tratamiento urgente, para disminuir los niveles de TG en forma rapida. De
acuerdo a la severidad del cuadro y caracteristicas del paciente, siendo Diabético o NO, podria
beneficiarse a corto plazo de laadministracion de insulina IVy heparina SC.
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RESUMEN.

El dolor abdominal en pediatria es una patologia muy frecuente. La mayoria de los dolores
abdominales repetidos son “funcionales” y auto limitados, sélo el > % requieren ingreso y el 1-2 %
tratamiento quirdrgico. Es fundamental una correcta anamnesis y un examen fisico adecuado para un
correcto diagnéstico diferencial, teniendo en cuenta las posibles causas de dolor abdominal de
acuerdo alaedad, sexoy otras caracteristicas del nifio.

Mencidn aparte merecen los dolores abdominales localizados en la mitad inferior del abdomen de las
nifias preadolescentes, que se pueden deber a las modificaciones producidas por las hormonas de la
pubertad y que generalmente carecen de importancia, pero que infrecuentemente nos pueden dar
sorpresas de no pensarenello.

Pruebadeello es el caso presentado a continuacién que detalla el cuadro clinico de una nifia de 13 afos,
aun sin menarquia, con desarrollo normal, con dolor abdominal en hipogastrio de 24 horas de
evolucion, que aumentaba con la miccidn, sinsintomas digestivos, con analiticas normales, incluyendo
orina. En Ecografia abdominal se encuentra dilatacién vaginal con contenido liquido en su interior y al
examen ginecoldgico se encuentraimperforaciéon de himen.

El dolor abdominal en la pubertad femenina aunque en forma muy infrecuente puede deberse a
alteraciones estructurales, como es el himen imperforado, con la consiguiente formacién de

Hematocolpos o Hematometra.

PALABRAS CLAVE.
Dolor Abdominal, Hematocolpos, Himen Imperforado.
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ABSTRACT.

Pediatric abdominal pain is a very frequent pathology. Most of the abdominal regular repeated
pain is auto limited and functional, just > % gets hospital income and 1 to 2% needs surgery. It is
important a right done sick history and a suitable physical exam to reach a diagnosis, having in mind all
the possible causes of abdominal pain according to age, sex and otherimportant patient characteristics.

A special mention deserves the preadolescent girl lower abdominal pain that may be due to pubertal
hormonal modifications that may be less important, but infrequently can surprise us, especially if we
don'thaveiton mind.

As sure as possible is the thirteen years old girl case, without menarche, no pathologic background,
normal development, with 24 hours hypogastric abdominal pain, that increases with urination, with no
other added symptoms, with normal results of laboratory analysis, including urine exam. In abdominal
echography a vaginal dilatation with liquid containing was founded, and hymen imperforate in the
gynecologic exam.

The feminine puberty abdominal pain can infrequently be due to structural alterations, such as the
imperforate hymen, with the Hematocolpos or Hematometra consequent formation.

KEY WORDS.
Abdominal pain, Hematocolpos, Imperforate Hymen.

INTRODUCCION.

El dolor abdominal en el nifio es una situacidn clinica muy frecuente y representa gran parte de
las consultas en un servicio de urgencias. En la mayoria de las ocasiones obedece a causas no
quirurgicas; y en otras menos frecuentes necesitaran tratamiento quirdrgico de urgencia, para ello se
deberealizar unavaloracion globaly particular del nifio.

Es importante conocer y diferenciar las caracteristicas de las principales causas de dolor segun edad:
lactantes, nifios pequefios, puberes o adolescentes, y la localizacién de este. Para lo cual es necesario
enfocaral paciente con unaanamnesisy examen fisico completo y adecuado seglin sea el caso.

Al tratarse de un paciente de sexo femenino en edad puberal o preadolescente, viene bien pensar en las
principales causas como apendicitis, estrefiimiento, dismenorrea, GEA, enfermedad intestinal
inflamatoria, colon irritable, intolerancia a la lactosa, dolor pelviano intermenstrual, quiste ovarico,
pancreatitis, enfermedad pélvica inflamatoria (EPI), anemia drepanocitica, traumatismo, infeccién del
tracto urinario (ITU), etc., pero sin olvidarnos de los menos comunes como son las alteraciones
estructurales, a propdsito de lo cual presentamos el siguiente caso.

CASO CLiNICO.

Paciente mujer de 13 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos, aun sin menarquia, niega
relaciones sexuales, que acude a urgencias con un cuadro de menos de 24 horas de evolucidn, queinicia
con dolor lumbar bilateral sin irradiacion, agregandose posteriormente dolor abdominal de intensidad
moderada a alta, de caracteristicas continuas, localizado en hipogastrio y FID, que aumenta con la
miccidn, que no cede con analgésicos, sin nauseas ni vomitos, ni otro sintoma digestivo, con tolerancia
adecuadadelaviaoral, sinfiebre, nidisuriay orinas de caracteristicas normales.
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Examen Fisico: Buen estado general, constantes vitales conservadas, despierta y orientada,
mucosas himedas, conjuntivas rosadas, sin alteraciones cardiopulmonares, abdomen algo distendido a
predominio de hemiabdomen inferior, que da la sensacién de aumento de volumen infra umbilical muy
localizado, blando, depresible, doloroso a la palpacidn, sin signos de irritacion peritoneal, RHA
presentesynormales en frecuencia e intensidad, PPL bilateral positiva.

Examenes de laboratorio: Hematocrito y Hemoglobina normales, Hemograma con 11200
leucocitos y leve neutrofilia, plaquetas y coagulacion dentro de limite de la normalidad. PCR: 18. Orina:
Normal. Prueba Gestacién: negativa.

Ecografia abdominal: Importante dilatacion de la vagina, con abundante contenido liquido en
suinterior, formando niveles de diferente ecogenicidad, en relacion con Hematocolpos.

Imagenes ecograficas

Corte transversal vaginal: Hematocolpos. Corte longitudinal vaginal: Hematocolpos.

Evaluacidn Ginecoldgica: Genitales externos de acuerdo a edad y sexo, en introito vaginal se encuentra
protuberancia a tension que corresponde a himen imperforado. Ecograficamente (abdominal), vagina
distendida con contenido hematico hasta margen himeneal.
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Diagndstico: Hematocolpos por Himen Imperforado.

Tratamiento: Bajo anestesia general se realiza himenectomia en ojal, con reseccidn de parte de
himen, drenaje de abundante material hematico oscuro, aspiracion del mismo y plastia en ambos
margenes himeneales.

Sediode altaala paciente sin complicaciones.

7

DISCUSION.

Para que se considere que un nifio ha iniciado la pubertad es necesario que exista un aumento

del volumen testiculary enlas nifias el crecimiento de las mamas. La menstruacion suele aparecerde 1a
3 afiosdespuésdelinicio del crecimiento mamario.
Elhematocolpos eslaacumulacion de sangre y detritos celulares en la vagina como consecuenciade un
obstaculo a la salida de esta, es una patologia infrecuente en nuestro medio, secundaria a alteraciones
en la formacion del aparato genitourinario femenino, entre las cuales el himen imperforado es la
malformacion congénita mas frecuente.

El himen imperforado, tiene una incidencia estimada del 0,1% de los nacimientos femeninos. Es el
trastorno estructural mas frecuente del sistema de los conductos de Miiller. Se caracteriza por la falta de
canalizacién del tejido conjuntivo que conforma el himen, permaneciendo ocluida la salida de la vagina.
Su hallazgo obliga a descartar otras malformaciones urogenitales. Su presentaciéon suele ser esporadica,
aunque se han descrito casos familiares con herencia autosémica recesiva. Puede presentarse de forma
aislada o asociado a otras anomalias: septos vaginales o uterinos, atresia parcial de vagina, duplicidad
uterina, aplasia renal o duplicidad de vejiga o uretra, e incluso malformaciones anorrectales o
vertebrales.
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La sintomatologia depende del momento en que se diagnostique, en la recién nacida puede aparecer

como un hallazgo casual en la exploracién o como una masa palpable secundaria al acimulo de material
mucoide por estimulacién del epitelio vaginal (hidrocolpos). Si no se evidencia en esta etapa, el
diagndstico suele demorarse hasta la pubertad, donde puede presentarse como dolor, distension y/o
masa abdominal, acompafiado de amenorrea primaria. Ademas se han descrito casos con sintomas
como disuria recurrente, tenesmo, retencién urinaria o dolor lumbar, sintomas que se derivan de la
compresion ejercida por la coleccion de sangre en la vagina.

El flujo menstrual atrapado llena inicialmente la vagina (hematocolpos) y el Utero (hematometra). Sino
se diagnostica a tiempo, sigue avanzando y, de forma retrégrada, llega a las trompas de Falopio
(hematosalpinx) y puede terminar provocando endometriosis, adenosis vaginal y hemoperitoneo,
comprometiendo la fertilidad.

El diagndstico se basa en la realizacién de una anamnesis detallada y en la exploracién fisica, que de la
forma correcta debe incluir el examen genital. La ecografia abdominal constituye la prueba
complementaria de eleccion, ya que nos permite la visualizacién del hematocolpos y nos ayuda a
descartar otras malformaciones genitourinarias asociadas. El tratamiento de eleccidn es quirurgico en
todoslos casos.

En este caso incidimos en averiguar sobre algln antecedente en el periodo de lactancia o un posible
dolor episdédico mensual anterior sin llegar a encontrar estos datos, lo que nos hace tener en cuenta que
al evaluar un dolor abdominal en una nifa con desarrollo normal, que ya ha iniciado el desarrollo
mamario y no ha tenido todavia la menarquia tendriamos que pensar en esta patologia, sobre todo
cuandoclinicaylaboratorialmente no tenemos nada claro.

CONCLUSION.

Esimprescindible unaanamnesis detallada, un examen fisico adecuado y sobre todo la sospecha
de patologias poco frecuentes como el Hematocolpos, cuando se evalle el dolor abdominal en una nifia
preadolescente, que ha iniciado el desarrollo mamario y que aun no haya tenido la menarquia, sobre
todo con clinica y analitica no contundente. Teniendo en cuenta que una Ecografia Abdominal y un
examen fisico genital, puede diagnosticar facilmente estos casos.
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RESUMEN.

El Olmesartan es un bloqueador de los receptores de la angiotensina II (ARA II)
comunmente utilizado para tratar la hipertension, la insuficiencia cardiaca y la enfermedad renal.
Recientemente se describid por primera vez como efecto adverso al consumo crénico de este farmaco el
desarrollo de una enteropatia severa similar a la enfermedad celiaca. Por lo que la Administracién
Americana de Alimentos y Medicamentos (FDA) emitié un comunicado de alerta. Hasta el presente
otros casos similares han sido publicados en la literatura, ascendiendo su cifra a un total de 48. El
presente constituye el ® 2 caso que se publica en Espafia, y el 492 en la literatura mundial. Este mismo
afio se ha descrito la asociacion del Valsartan con este mismo efecto.

PALABRAS CLAVE.
Olmesartdn, enteropatia, enfermedad celiaca

INTRODUCCION.

El Olmesartan es un fadrmaco antihipertensivo antagonista selectivo de los receptorestipo 1 dela
angiotensina Il (ARA Il), que inhibe la vasoconstriccidon periférica, la liberacién de aldosterona, la
reabsorcion de sodio a nivel renal y la remodelacién vascular'. La enteropatia con atrofia vellositaria
asociada a Olmesartan fue descrita por primera vez en 2012, habiendo sido publicados 48 casos hasta
Julio del 201°% **. La FDA emitié un comunicado en julio de 2013, alertando sobre la potencial relacién de
este farmaco con una enteropatia similar a la enfermedad celiaca . En Espafia sélo se han comunicado 5
casos hasta la fecha ™. La larga latencia antes de la aparicién de los sintomas, la alta asociacién con los
haplotipos HLADQ2/DQ? de la enfermedad celiaca e incluso la reciente descripcion de unaumentodela
incidencia de enfermedad celiaca tras el consumo de Olmesartdn™, sugieren una respuesta
inmunoldgica celular retardada contra el farmaco. Recientemente ha sido publicado un cuadro similar
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asociado al uso de Valsartan®. Por lo que es posible que en el futuro préximo pudiésemos ver nuevas
seriesenrelacidn con este farmacoy con otros pertenecientesal mismo grupo.

DESCRIPCION DEL CASO: Mujer de 72 afios, con antecedentes personales de hipertension arterial,
cardiopatia isquémica e hipercolesterolemia, que ingresa por cuadro de diarrea de 4 meses de
evolucion, (¢ a 10 deposiciones al dia), sin respecto nocturno, sin productos patoldgicos, no acuosas,
asociadas a vomitos y pérdida de 12 Kg de peso. No habia iniciado ninguna medicacion nueva en los
ultimos 2 afos y tomaba Olmesartdan medoximil desde el afio 2003. La analitica basica, hormonas
tiroideas y anticuerpos de enfermedad celiaca fueron normales, asi como la endoscopia digestiva alta,
colonoscopia y TC abdominal. Dada la mejoria clinica, fue dada de alta sin mejoria en el seguimiento
ambulatorio pese a tratamiento con espasmoliticos, resincolestiramina, rifaximina, antidiarreicos y
antidepresivos triciclicos. La paciente ingresa recurrentemente durante ® meses por diarrea y vomitos
coninsuficiencia renal asociada. Se repiten TC e ileocolonoscopia con biopsias de colon e ileon terminal
normales. La diarrea desaparece de manera invariable durante los ingresos hospitalarios. Se realiza
capsula endoscopica (Fig. 1), que muestra disminucion difusa de los pliegues de intestino delgado
proximaly medio. Se toman biopsias duodenales que confirman atrofia vellositaria parcial, sin infiltrado
linfocitario ni datos en la citometria de flujo (Fig.1). Ante los hallazgos y la mejoria durante los ingresos
hospitalarios, se suspende la toma de Olmesartan, desapareciendo de manera inmediata y sostenida
los sintomas gastrointestinales, con normalizacién endoscépica e histoldgica en la endoscopia de
control realizada a los ® meses (Fig.2). La paciente permanece asintomatica tras un seguimiento de 22
meses.

DISCUSION.

El caso presentado ilustra una causa infrecuente, emergente y de mecanismo diferido aun
desconocido de diarrea crénica asociada al uso crénico de Olmesartan. En el caso expuesto, la
utilizacion del mismo de forma segura durante mas de 10 afios dificultd la identificacidn del farmaco
como origen de la sintomatologia de la paciente, si bien la pista que inicid la sospecha clinica del cuadro
fue la desaparicion de los sintomas durante los ingresos hospitalarios (donde la paciente dejaba de
tomar la medicacidon ambulatoria habitual). Se desconocen los mecanismos por los que este fadrmaco
puede producir una enteropatia similar a la enfermedad celiaca, cuya aparicion es hasta 10 veces mas
frecuente a partir de los 2 afios del consumo del formaco. La latencia en la aparicién de la enteropatia
pudiera sugerir una respuesta inmune retardada de tipo celular contra los enterocitos, la cual se ha
demostrado recientemente que podria incrementar la incidencia de enfermedad celiaca en este
subgrupo de enfermos”. Si bien se creia que este efecto secundario no era compartido por el resto de
los farmacos ARA-II, se ha descrito recientemente la primera asociacién similar entre enteropatia y el
uso del Valsartan®. Por tanto, son necesarios estudios que evalGen los mecanismos implicados en este
potencial efecto de clase de los ARA-II e identifiquen los factores de riesgo que predispongan al
desarrollo de esta complicacién el consumo prolongado de estos farmacos antihipertensivos.

CONCLUSIONES.

El interés del caso expuesto radica en su infrecuencia (*> casos publicados en Espafia) y en la
capacidad del Olmesartan para producir una enteropatia retardada similar a la enfermedad celiaca, lo
cual dota al caso de peculiaridades clinicas no contempladas previamente en los pacientes con
sospecha de toxicidad gastrointestinal por farmacos. Ante un paciente con diarrea y atrofia vellositaria
intestinal no celiaca, se debe incluir esta entidad emergente en el diagndstico diferencial.
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Figura 1. Capsula endoscopica: mucosa intestinal de aspecto atrdfico, con desaparicion de pliegues y visualizacion de vasos
submucosos en intestino delgado proximal. Histologia: atrofia subtotal de las vellosidades intestinales
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Figura 2. Histologia: normalizacion de las biopsias duodenales con reaparicion de las vellosidades intestinales tras 6 meses
sin consumo de Olmesartdn.
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Sindrome de insensibilidad a andrégenos, a propdsito
deuncaso

N. Camarena; I. Arroyo*; M. J. Garcia*; S. Mufoz; A. Gonzalez; P. Pascual; T. Araujo;
N. Llanos.

*Servicio de Pediatria. Servicio Neonatologia. Hospital San Pedro de Alcantara.

RESUMEN.

Las anomalias de la diferenciacion sexual constituyen un abanico amplio de patologias en las
que puede haber una alteracidon en el sexo cromosdmico, gonadal, o en genitales externos. Su
frecuencia es inferior a 1/20000 recién nacidos, por lo que se incluyen dentro de las enfermedades
raras. En estas patologias puede existir una discordancia entre el sexo anatémico, el gonadal y el sexo
cromosomico. Las anomalias en la diferenciacion sexual cominmente presentan genitales ambiguos en
el recién nacido. Estos desordenes suelen requerir un equipo multidisciplinar que incluye a un
neonatdlogo, endocrino, cirujano, urélogo, genetistay psicélogo.

PALABRAS CLAVE.
Trastornos del desarrollo sexual, Insensibilidad andrégenos, genitales ambiguos.

INTRODUCCION.

Presentamos el caso de un recien nacido, sin antecedentes de interés, con genitales
fenotipicamente ambiguos, cariotipo XY, sin otras malformaciones ni alteracionesidnicas.
Los trastornos del desarrollo sexual (TDS) pueden clasificarse en tres categorias: TDS en individuos 4°©
XX, TDS en individuos 48 XY, y trastornos de cromosomas sexuales. Vamos a centrarnos en los TDS en 4°
XY, dentro de los cuales se encuentras los Sindromes de insensibilidad a andrégenos, nuestra principal
sospecha diagnostica.

CASO CLiNICO.

Recién nacido de 39+2 semanas. Peso 3200 gramos (P2° -° 0). Perimetro cefélico 33,° cm (P25 -
>0). Diuresisy meconio en primeras 12 horas.
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Antecedentes personales: Madre de 34 afos, grupo sanguineo B Rh positivo. Embarazo
controlado, cuadro catarral tratado con amoxilina al sexto mes. Triple screning del primer trimestre sin
riesgo elevado. Serologias pregestacionales Lues, Toxoplasma, HbsAg, VIH, VHC negativas. Rubeola
inmune. Ecografias prenatales sin hallazgos. Parto espontaneo, presentacion cefalica. Amniorrexis de
4> minutos con liquido amnidtico claro.

Exploracion fisica: Al nacimiento se objetiva anomalia del desarrollo sexual a la inspeccidn de
genitales externos. Pliegues labioescrotales, con génadas palpable en su interior compatibles con
testes. Pene rudimentario con meato en base ventral. Periné y ano normal. Resto de exploracion fisica
normal.Secitaalos’ diasdel nacimiento que permanece asintomatico.

Pruebas complementarias:
e Ecografia pélvica:Se visualiza teste derecho, localizado en hemiescroto derecho y teste izquierdo
movil. Se identifica estructura correspondiente a pene. No se identifica Utero.
* PCR especifica regiones de cromosoma X e Y: Compatible con presencia de cromosoma X y
cromosoma Y. Cromatina de Baar negativa.
e Analitica a las 12 horas de vida: Cortisol de 30 microgr/dL (normal), FSH 1,1 mUI/mL (normal), LH 3,2
muUl/dL (elevada), testosterona °,41 ng/mL (elevada). Dihidrostestoterona 1,23 ng/mL (elevada), D4-
androstendiona>10ng/mL (elevada), hormona anti-mulleriana 3¢9 ng/mL (normal).
¢ Estudio de enfermedades metabdlicas congénitas: sin alteracionesincluida 17 OHprogesterona.
* Bioquimica general: Sin alteracionesidnicas.
e Cariotipo: 4° XY.
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Sospecha diagndstica: Sindrome de insensibilidad parcial aandrégenos.

DISCUSION.
Los sindromes de insensibilidad aandrégenos (AlS), pueden dividirse a su vez:
—Sindrome de insensibilidad completa a andrdégenos (CAIS), con genitales externos femeninos.
— Sindrome de insensibilidad parcial a andrégenos (PAIS), con genitales ambiguos, aunque pueden
predominar mas hacia femeninos o masculinos.
—Sindrome con leve insensibilidad a andrégenos (MAIS), genitales masculinos.

Diagndstico de AlS: Son individuos 4% XY con genitales externos desmaculinizados,espermatogénesis
alterada, con teste normales, estructuras millerianas ausentes o rudimentarias y ausencia otras
malformaciones extragenitales. Hormonalmente existe una sintesis normal o aumentada de
testosterona, con una conversion adecuada en dihidrotestosterona y una secrecion normal o
aumentada de LH por la hip&fisis.

Desde el punto de vista genético el gen AR, (Xq11-12) encargado de codificar el receptor de andrégenos,
es el Unico gen conocido cuyas mutaciones se han relacionado con AlS. Se hereda de forma recesiva, por
lo que los individuos que padecen la enfermedad son XY, sin embargo un 10% de las mujeres portadoras
tienen escaso o retardado crecimiento de vello pubicoy axilar.

La proporcion de individuos en los que se detecta una variable patégena del gen AR por analisis de
secuencia, varia segun el grado de insensibilidad:

-CAIS:®°-95%

-PAIS: < 0%

-MAIS: Desconocida.

Clasificacion de fenotipos segun el tipo de insensibilidad:

— Insensibilidad total: Genitales externos son femeninos, existe ausencia de estructuras
derivadas del conducto de Wolf, ausencia de epididimo y conductos deferentes, tienen un
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fondo de saco vaginal corto. Los testiculos pueden estar en abdomen, ingle, o labios. Ademas ausencia o
escasez de vello pubicoy axilar. En algunos casos puede haber clitoromegalia.

—Insensibilidad parcial: Los genitales externos suelen ser ambiguos, puede haber un microfalo,
pliegues labio-escrotales, los testiculos pueden descender o no, y suele haber hipospddias. En la
pubertad ginecomastia. Dentro de la insensibilidad parcial existen formas predominantemente
masculinas, en la que puede haber micropene, escroto bifido e hipospadias.

— Insensibilidad leve: Genitales externos masculinos, la espermatogénesis y el desarrollo
puberal pueden o no estar afectadas. Suele haber ginecomastia en pubertad.

Diagndstico diferencial:

-Alteraciones sexo cromosémico:

e Sindrome Klinefelter: En el neonato el diagndstico es casual, conforme crecen, van
desarrollando habito euquenoide, testes pequefios, ginecomastia. Asocian alteraciones tiroides,
Diabetes Mellitus, y riesgo de cancer mama. El diagndstico se establece por cariotipo 47 XXY, la
testosterona estd disminuiday las gonadotropinas elevadas.

e Sindrome Turner: Talla baja, linfedema en manos y pies, pterigum colli, implantacidn baja del
cabello, cubitus valgus, acortamiento del cuarto metatarsiano. Amenorrea primaria y ausencia de
desarrollo puberal. Asocian coartacién de aorta y malformaciones renales. Diagndstico Estradiol bajo,
FSH, LH elevadasy cariotipo 4> XO.

- Alteraciones en el sexo gonadal:

e Disgenesia gonadal pura o Sindrome de Swyer: Cariotipo XY, existe cromosoma Y pero no se
expresa, produccidon de testosterona ausente, desarrollo femenino (funcionan como 4° X0, pero sin
malformaciones ni talla baja). Fenotipo femenino, genitales externos femeninos, Utero y trompas
hipoplasicas. Puede asociarse a canceres de ovario, siendo el mas frecuente el gonadoblastoma.

e Disgenesia gonadal mixta: Cariotipo 4> XO/4° XY. Fenotipo femenino o en algunos casos los
genitales pueden estar parcialmente masculinizados,. Poseen génada rudimentaria a un lado y
testiculos al otro.

-Alteraciones del sexo fenotipico:
Virilizacidn de un feto XX:

e Hiperplasia suprarenal congénita: Déficit de 21-hidroxilasa es la causa mas frecuente de
genitales ambiguos, puede comprometer la vida del RN por déficit de cortisol y aldosterona. También
puede existir déficit de 11-betahidroxilasa, 17 -hidroxilasa, o 3-betahidroxiesteroide.

e Sindrome de Mayer-Rokitansky: Ausencia de desarrollo de estructuras Mullerianas. Fenotipo
femenino asociado a agenesia total o parcial de la vagina, Utero rudimentario y ovarios normales. Se
asocia a malformacionesrenalesy urinarias.

e Tumores virilizantes de ovario o suprerrenal.

e Administracién de andrégenos o gestdgenos androgénicos.

Feminizacion de feto XY:

e Defectos enzimdaticos de la sintesis de testosterona: 17,20-desmolasa, 17
betahidroxiesteroides deshidrogenasa.

» Déficit de ° -alfa-reductasa: Presencia de testosterona que no se metaboliza a DHT. Desarrollo
de estructuras wolffianas, por la testosterona fetal, con ausencia de las mullerianas. Analiticamente la
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testosterona puede estar normal o elevaday la dihidrotestosterona esta baja.
e Resistenciatotal aandrégenos.
e Resistencias parcialaandrdégenos.

CONCLUSIONES.

— Ante un caso de genitales ambiguos en los que no existan alteraciones iénicas, pensar en
sindromes de resistencia androgénica.

—En un paciente con genitales ambiguos es importante adjudicar el sexo con cierta urgencia, por
la alta carga psicoldgica que conlleva el tema, tanto para los padres, como para el propio paciente
cuando crezca.
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Bezoarileal

A. M. Pozuelos Rodriguez; R. Robles Fraguas; B. Durdn Meléndez; L. Rodrigo Hernanz; M. |
Manzano Martin; I. Lledé lzquierdo.
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RESUMEN.

Paciente masculino de 73 afios, hipertenso, que acude al servicio de urgencias por vomitos
alimenticios incoercibles, dolor abdominal punzante y malestar generalizado de 3 dias de evolucidn.
Pruebas complementarias con signos de perforacion, por lo que se decide su ingreso para tratamiento
quirurgico de urgencia. Hallazgos intra operatorios confirman bezoar ileal con perforacién asociada, la
cual es enviada a anatomia patoldgica. Paciente con buena evolucion.

ABSTRACT.

A 7 3-year-old male attended Emergency Services with history of sustaining vomiting, acute
abdominal pain and general deterioration. With obstructive pulmonary bronchitis as only relevant
medical history, the physical examination showed clear signs of visceral perforation. The scanner
showed pneumoperitoneum. Surgical findings corroborated an ileum perforation due to a trichobezoar
obstruction, confirmed anatomopathologically.

PALABRAS CLAVE.
Trico bezoar ileal, perforacion intestinal, abdomen agudo

INTRODUCCION.

Un bezoar es definido como cuerpo extraino formado por la acumulacién de materiales no
digeridos, que se solidifica e impacta a lo largo del tracto digestivo, siendo mads frecuente en el
estémago. A pesar que lo bezoares gastricos suelen ser raros y causar clinica inespecifica, pueden ser
encontrados de manera accidental en pruebas complementarias, realizadas por otras causas. A
continuacidn se presenta el caso de un bezoarileal, que se manifestd como abdomen agudo quirurgico.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente masculino de 7 3 afios, hipertenso como Unico antecedente relevante, que acude al
servicio de urgencias con historia de vomitos alimenticios incoercibles, sin sangrado evidente, dolor
abdominal punzante, localizado en epigastrio, irradiado a hipocondrio derecho, sin posicién de alivio,
qgue no cede con analgesia habitual porlo que decide consultar.

Asullegada a urgencias, paciente en mal estado generalizado, impresionando de gravedad, diaforético,
hipotenso, con palidez generalizada. A la exploracién fisica, abdomen, blando, doloroso a la palpacién
superficial y profunda en regién epigdstrica con claros signos irritacion peritoneal.

Pruebas complementarias realizadas muestran leucocitosis con neutofilia. El escdner reporta marcada
dilatacién de asas de intestino delgado con normalidad de luz en colon, alteracién de los planos grasos
de la raiz del mesenterio e imagen intestinal alta cuyo origen no es identificable por pruebas
diagnodstica. Neumopertineo evidenciable.

Se decide tratamiento quirdrgico de urgencia por sospecha de perforacidn intestinal. Los hallazgos
intraoperatorios confirman un bezoar a nivel de ileon, con dilatacién retrégrada importante y pequefia
cantidad de liquido libre serohematico.

El informe de anatomia patoldgica confirma tricobezoar de 2 x 3 cm, recubierto por capa de fibrina.
Durante su estancia en servicio, paciente con evolucion satisfactoria, que es dado de altaconadecuado
transitoy estado general estable.

DISCUSION.

Un bezoar se define como un cuerpo extrafio, resultado de la ingesta de la acumulacién de
material no digerible, que se presenta como una masa duray calcificada. Aunque pueden tener distintas
composiciones, lamas frecuente suele ser de origen vegetal. La mayoria de pacientes con Fito bezoares
son hombres entre los40y° 0 afios, aunque pueden manifestarse en cualquier etapa delavida.

Los pacientes afectados pueden permanecer asintomaticos por muchos afios, siendo casi siempre un
hallazgo accidental en una prueba de imagen realizada por otros motivos. De presentar sintomas, los
mas comunes son: dolor abdominal continuo, nauseas, vomitos y anorexia. Pocas veces se presenta
como perforacion, siendo esta mds comun en pacientes con historia de Ulcera péptica con sangrados

Los bezoares raramente se asocian a complicaciones gastrointestinales, sin embargo estas pueden ser:
peritonitis, enteropatias pierde proteinas, esteatorrea, ictericia obstructiva, intususcepcion,
apendicitis, neumatosis intestinal, pseudo-obstruccidon y menos frecuente, perforacion intestinal.

Dependiendo del estado hemodinamico, condicién del paciente y presentacién del cuadro, puede
requerirse una endoscopia superior para confirmar el diagnéstico. De estar estable, dentro de las
pruebas complementarias mas utilizadas, estdn el escaner y transito con bario. Debe de tenerse en
cuenta que mientras el Fito bezoar no se tifie con el mismo, los tricobezoares suelen absorberlo.

El manejo de esta patologia debe de estar enfocado hacia su origen etioldgico, siendo prioritarios los
bezoares por farmacos debido a la toxicidad de los mismos. Mientras que la estrategia dptima es
controvertida, los pacientes con sintomatologia minima deben de ser sometidos a tratamiento
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conservador inicial, intentando la disolucidon quimica del bezoar. De ser éste el tratamiento de elecciéony
tener en cuenta que puede existir una pseudo-obstruccidn intestinal por disolucidn parcial del mismo.
Dentro de los agentes quimicos mas utilizados se encuentran la Coca-Cola, celulasa, papaina y Acetil
cisteina.

La reseccion quirdrgica suele reservarse para pacientes que presenten complicaciones, como la antes
presentadas, o cuya disolucidon quimica haya sido fallida. La cirugia inicial también es recomendada
para bezoares compuestos por vinilo.

Hasta el 20% de los pacientes pueden tener bezoares recurrentes. Para prevenir esto, debe de
incrementarse la fluido terapia, modificaciones higiénico-dietéticas y cuidados en la masticacién. De
recurrir a pesar de estas medidas, debe de indagarse sobre trastornos de motilidad.

CONCLUSIONES.
Los bezoares suelen ser una patologia asintomatica, que raramente se presenta con
complicaciones como el caso antes presentado

Dependiendo del estado hemodinamico del paciente, debe de intentarse un tratamiento inicial
con disolucion quimica, dejando la cirugia como Uultima alternativa. Sin embargo, ante

inestabilidad, debe de serla primera opcién.

De presentarse recurrencia en dicha patologia, se deben de investigar problemas en la motilidad
gastrica eintestinal para descartar patologia de base.
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Neumoperitoneo espontaneo por neumatosis quistica
intestinal

L. Rodrigo Hernanz; A. M. Pozuelos; M. l. Manzano Martin; B. Duran Meléndez; I. Lled6 lIzquierdo;
F. J de Santos Iglesias.
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RESUMEN.

Varén de 7 2 afios, con antecedentes personales de Diabetes Mellitus, trastorno adaptativo,
intentos autoliticos y polineuropatia sensitiva en estudio y tratamiento. Acude al Servicio de Urgencias
por malestar general, crisis de dolor en las cuatro extremidades, sensacion de mareo, un vomito y
febricula. Presenta tos productiva desde hace tres meses tratada como posible neumonia que no ha
cedido desde entonces. Durante el estudio y de manera incidental, se observa en la radiografia de térax
neumoperitoneo confirmado posteriormente mediante TC. Debido a la disociacién clinico-radioldgica
del caso se decide tratamiento conservador. El paciente es diagnosticado de neumatosis quistica
intestinal y dado de alta por buena evolucion.

ABSTRACT.

A 7 2-year-old man, with Diabetes Mellitus and Adjustment disorder as only relevant medical
history, attended Emergency Service claiming discomfort, extremity pain, dizziness, vomiting and
febricula. The patient was already studied for respiratory non-specific symptoms, under pneumonia
suspicion. The thorax x-ray showed pneumoperitoneum, confirmed in a CT scan. Because of a clinic-
radiologic dissociation, a conservative treatment is decided. Intestinal Cystic Pneumatosis was
diagnosed and the patient was discharged because of satisfactory evolution.

PALABRAS CLAVE.
Neumoperitoneo, neumatosis quistica intestinal

INTRODUCCION.

El origen mas frecuente tras hallazgo de neumoperitoneo en un paciente es la perforacién de
viscera hueca. De manera infrecuente se producen situaciones donde existe aire intraabdominal de
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causa no quirurgica. Esta entidad llamada neumoperitoneo benigno, espontaneo, no quirdrgico o
idiopatico, puede ser debido a diversas causas.

Dentro de las distintas etiologias de origen abdominal la mas frecuente es laneumatosis quistica
intestinal. Es una enfermedad rara, producida por quistes llenos de gas en la submucosa o subserosa del
tractointestinal, siendo la afectacién mas frecuente el intestino delgado.

Enel1° % de los casos, la causa es desconocida o primaria, siendo en el 2* % secundariay encontrandose
asociadaadiversas enfermedades sistémicas.

Es mas frecuente en el vardn, pudiéndose producir en cualquier edad con una mayor incidencia entre
los 2° y ©0 afios. La clinica es muy variable. Los pacientes se pueden encontrar completamente
asintomaticos, o abarcar desde sintomas leves de dolor abdominal hasta sintomas de abdomen agudo.
A menudo se diagnostica tras una laparotomia exploradora tras el hallazgo de neumoperitoneo, a pesar
de ser su manejo conservador. El diagndstico debe hacerse tras la sospecha del mismo, generalmente
mediante TC, aunque ocasionalmente se pueden visualizar los quistes en una radiografia simple de
abdomen. El diagndstico definitivo se realiza por colonoscopia.

Existen distintas teorias acerca de su patogenia.

— Teoria mecdnica: se produce al forzar el paso de aire cuando existe una pérdida de integridad
de la pared abdominal producida por una lesiéon de la mucosa como consecuencia de Ulceras, cirugia,
biopsias, heridas traumaticas o iatrogénicas, obstruccidn, etc. Esta teoria tiene poco peso debido a la
gran cantidad de endoscopiasyanastomosis que se realizan sin que se produzca neumatosis.

— Teoria pulmonar: como consecuencia del aumento de la presidn intratoracica se pueden
producir la rotura de los alvéolos pasando el aire al mediastino y disecando el retroperitoneo, hasta
alcanzar el espacio perivascular y, a través del mesenterio, llegar a la serosa intestinal. Al igual que la
teoria mecanica no es muy aceptada debido a gran cantidad de personas con ventilacion mecanica y
EPOCcronicasinllegaradesarrollar laenfermedad.

— Teoria quimica-dietética: debido al déficit de disacaridasas y el aumento en los valores de
acido lactico por la dieta se produce un incremento de la fermentacién bacteriana con la produccion de
grandes volumenes de gas, aumento de la presiéon intraluminal y difusion a los tejidos. Puede disminuir
la absorcion normal de didxido de carbono, el cual es reabsorbido por los canales linfaticos,
favoreciendo la obstruccién, dilataciény formacién de quistes.

— Teoria bacteriana: secundaria a la produccion intraluminal de gas rico en hidrégeno por
predominio de bacterias anaerobias (fundamentalmente Clostridium difficile y C. perfringens) tras una
alteracién (inflamacidn, obstruccidn, inmunodepresidn) que favorece el crecimiento de las mismas. Es
una de las teorias mas aceptadas debido a la composicion de los quistes, ya que en éstos mas del > 0%
equivale a hidrogeno mientras que el gas intestinal normal sélo tiene un 14% de éste. A esto se suma
gue este tipo de pacientes tienen pruebas de aliento positivas para hidrégeno que se negativizan
cuando se resuelven los quistes. Ademads, un gran porcentaje de pacientes mejora con oxigeno
hiperbaricoy antibidticos.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Varén de 72 afios con antecedentes personales de Diabetes Mellitus, trastorno adaptativo,
intentos autoliticos y polineuropatia sensitiva en estudio y tratamiento por el Servicio de Neurologia.
Acude al Servicio de Urgencias por malestar general, crisis de dolor en las cuatro extremidades,
sensacion de mareo, un vémito y febricula. Presenta tos productiva desde hace tres meses tratada
como posible neumonia que no ha cedido desde entonces. No refiere otro tipo de sintomatologia.

El paciente no presenta dolor abdominal espontaneo ni a palpacion. A la percusion existe leve
timpanismo. Los ruidos hidroaéreos estan presentes con timbre normal. No presenta signos de
irritacion peritoneal.

En el Servicio de Urgencias se realiza analitica completa presentando exclusivamente leve leucocitosis
con neutrofilia. Se solicita radiografia de térax donde se visualiza neumoperitoneo franco.

Debido a la falta de correlacion clinico-radioldgica se solicita TC abdominal con los hallazgos de gran
cantidad de aire extraluminal en cavidad intraabdominal en relacidn a neumoperitoneo. Presencia de
burbujas aéreas en mesenterio, sin identificar ninguna localizacién de perforacidn de viscera hueca.

Se revisan radiografias anteriores donde se observa que el paciente ya presentaba neumoperitoneo
desde hace tres meses. El paciente es diagnosticado de neumatosis quistica intestinal. Se procede a
tratamiento conservador y es dado de alta a los tres dias tras descartar complicacion abdominal de Ia
enfermedady control del dolor neuropatico.

DISCUSION.

¢Puede un paciente presentar una perforacién de viscera hueca durante meses sin presentar
clinicade dolor abdominal o sepsisElé COmo actuar ante este tipo de hallazgoli En qué debemos pensarl@
Ante la aparicién de un neumoperitoneo y una discordancia clinico-radiolégica, debemos realizar un
diagnéstico diferencial con patologia benigna o no quirdrgica. Una anamnesis correcta y el contexto del
paciente pueden orientar de manera significativa el diagndstico. El apoyo de pruebas complementarias
junto con una correcta exploracion pueden resultar fundamentales para la decision de realizar ono una
laparotomia exploradora y cambiar sustancialmente el manejo y evitar las posibles complicaciones
postquirurgicas del paciente.

A pesar de que el neumoperitoneo espontdneo es una causa poco frecuente de aire libre en cavidad
abdominal debemos conocer la existencia del mismo y las posibles causas de cara al manejo mas
adecuado del paciente.

CONCLUSIONES.
- Aunque ante el hallazgo de neumoperitoneo debemos sospechar como primera causa una
perforacién de viscera hueca, debemos realizar el diagndstico diferencial con otras posibles
etiologias de origen no quirdrgico.

La neumatosis quistica intestinal es una enfermedad rara y benigna que se debe sospechar ante
lafalta de correlacion clinico-radioldgica del paciente.

Una vez descartada la existencia de complicacién abdominal, el manejo se realiza mediante
tratamiento conservador.
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TORACICO

Neumotorax

Neumomediastino

Neumonia

Tuberculosis

Asma

Enfisema bulloso

Carcinoma pulmonar

Maniobras de RCP

Barotrauma por ventilacion mecanica

ABDOMINAL

GINECOLOGICO

Neumatosis quistica intestinal
Procedimientos endoscopicos

Exploraciones ginecolégicas
Infecciones pélvicas puerperales
Postcoital

Tabla 1. Causas de nuemoperitoneo no quirdrgico

ABDOMINAL

Isquemia intestinal

Obstruccioén intestinal

Diverticulosis

Enfermedad Inflamatoria Intestinal
Enterocolitis necrotizante

Gastritis enfisematosa por Diabetes Mellitus,
tiflitis o enfermedad ulcerosa péptica
Ingestion de sustancias corrosivas

Atresia del eséfago

Enfermedades intestinales virales

PULMONAR

Asma
Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica
Fibrosis Quistica

ENFERMEDADES DEL TEJIDO

Esclerodermia

TRAUMATISMOS

CONECTIVO Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo
Lupus Eritematoso
FARMACOS Corticoesteroides

Inmunos upresores
Cirugia
Postendoscopia

Tabla 2. Asociaciones de la neumatosis quistica intestinal secundaria
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RESUMEN.

Se presenta un caso de un cuadro clinico de agitacidn y alteraciones de conducta que acude al

servicio de urgencias de nuestro hospital y se discuten las posibles orientaciones diagndsticas del
cuadro.
Se trata de un varén de °2 afios que presenta un episodio de alteraciones conductuales con
heteroagresividad y agitacidn, verbaliza ideas autoliticas y durante la exploracion se objetiva
enlentecimiento motor con bradipsiquia y bradilalia. Se ingresa al paciente en la unidad de
hospitalizacion breve de psiquiatria, con posterior estudio del paciente por parte del servicio de
psiquiatria y de medicina interna, con diagndstico final de encefalopatia hepatica aguda, sindrome
confusional y cirrosis hepatica con hipertensidn portal, esplenomegaliay hepatomegalia. Tras ajuste de
tratamiento, se produjo la remision de la sintomatologia descrita.

El cuadro clinico descrito previamente es frecuentes en la clinica diaria y habitualmente provoca
dificultades diagnosticasy de abordaje, por sus multiples posibles etiologias.

INTRODUCCION.

Los cuadros clinicos cuyas principales manifestaciones son las alteraciones de conducta
plantean habitualmente dificultades en la evaluacién diagndstica, debido a las multiples causas
posiblesy alas dificultades en la exploracion del paciente.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente, vardn, de °2 afios que acude al servicio de Urgencias derivado por su médico de
atencion primaria tras episodio de agitacion la noche anterior. Habia presentado comportamientos
heteroagresivos (rotura de mobiliario) y consumido varios comprimidos de clorazepato dipotasico,
segun el paciente, para disminuir su nivel de ansiedad. El médico que realiza la derivaciéon también
observa ideas autoliticas estructuradas en el paciente, por lo que lo remite para valoracién por
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psiquiatria. Durante la anamnesis, el paciente presenta enlentecimiento motor con bradipsiquia y
bradilalia, sedacion, verbaliza decaimiento animico e ideas autoliticas, sin critica correcta y refiere que
“oye voces”. No ha estado tomando de forma correcta el tratamiento psicofarmacolégico ni el resto de
tratamientos pautados.

El paciente presenta como antecedentes personales médicos, una infeccidn crénica por el virus de la
hepatitis C genotipo 2 conocida desde hace 1° afios. Realizd tratamiento parala mismacon IFN+RBV en
el afio 2010 con negativizacion del virus y posterior recidiva. También presenta cirrosis hepatica
secundaria a la infeccidon anterior unida al consumo de alcohol de grado Child Cll Meld 22, con
hipertension portal, esplenomegalia y hepatomegalia heterogénea sin LOES. Tres meses antes de este
episodio tuvo que ser atendido en el servicio de urgencias por un cuadro de encefalopatia hepatica que
se resolvid tras tratamiento. Hace cuatro meses presenté un cuadro de peritonitis bacteriana
espontanea resuelta. Como otros antecedentes presenta una trombopenia crénica y esta intervenido
de apendicectomia. El paciente es consumidor activo de nicotina (30 cigarrillos/dia), consumidor de
alcohol con patrén diario de 20 a 2° UBEs (fermentados), en abstinencia desde hace dos meses.
Exconsumidor de cocaina y heroina inhalada. Desde el punto de vista psiquiatrico, segin informes
previos, existen antecedentes de clinica depresiva tratada con diferentes farmacos, no hay datos de
seguimiento por el equipo de salud mental, niingresos previos en la unidad de hospitalizacion breve de
psiquiatria. Grave problematica social.

La exploracién psicopatoldgica en el servicio de urgencias es la siguiente: Consciente, bradipsiquico,
enlentecimiento psicomotor, torpeza en la emision del lenguaje. Verbaliza amenazas autoliticas.
Hipotimico. No signos de ansiedad durante la entrevista. Dudosas alucinaciones auditivas sin ideacién
delirante estructurada. Conciencia de enfermedad parcial. Debido al estado clinico del paciente y al
motivo de derivacion no se realizan mas exploraciones ni pruebas complementarias en el servicio de
urgencias. Se decide el ingreso en la unidad de hospitalizacién breve de psiquiatria por agitacién e ideas
autoliticas.

Durante el ingreso, se realiza ajuste de tratamiento y observacion del cuadro, se interconsulta con el
servicio de medicina interna que realiza el diagndstico de encefalopatia hepatica aguda. Se consulta,
ademas, con el servicio decirugia plastica por la complicacion de una quemadura de mas de un mes de
evolucion.

Tras el ajuste adecuado del tratamiento, desaparecen los sintomas propios de un sindrome confusional
en el contexto del cuadro organico. Al alta, no presenta alteracion del estado de animo, trastornos de
ansiedad ni alteraciones en esfera sensoperceptiva.

El diagndstico final del paciente, tras su ingreso y el estudio del caso por parte del servicio de psiquiatria
y de medicina interna, fue de encefalopatia hepatica aguda, sindrome confusional y cirrosis hepatica

con hipertension portal, esplenomegaliay hepatomegalia.

Durante el ingreso se objetiva que el paciente presenta déficits en los recursos necesarios para
desempeiiar las ABVD. No existe apoyo familiar que asegure su cuidado.

Dada la situacién social y sanitaria del paciente se deriva a un centro residencial sociosanitario
adecuado asus necesidades.
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DISCUSION.
Los cuadros de alteraciones de conducta y de agitacién son un motivo de consulta muy
frecuente en nuestro servicio de urgencias.

Es muyimportante tener en cuenta la posible etiologia organica de los mismos.

En muchas ocasiones originan dificultades en la orientacion diagndstica y en el manejo de los mismos
debido a sus multiples causasy la dificilanamnesis y exploracién de estos pacientes.

Debido alo anterior es muy importante realizar siempre una adecuada historia clinica, tanto al paciente
como a los acompafiantes, y una adecuada exploracion fisica, incluyendo exploracion neuroldgica, y
psicopatoldgica. Ademas de solicitar las pruebas complementarias que se consideren necesarias. En la
mayoria de los casos, y mas en el nuestro que presenta una enfermedad de base, es necesaria una
analitica de urgencias que incluya hemograma, coagulacion, bioquimica (con perfil hepatico y basico) y
sistematico de orinay toxicos. Otras pruebas pueden realizarse en caso de dudas.

El diagndstico diferencial con un paciente que podemos plantearnos en un paciente que ha presentado
un cuadro de agitacion y alteraciones de conducta es muy amplio, tanto por causas organicas como
psiquiatricas.

De las causas psiquiatricas podemos destacar los trastornos del espectro psicético, el trastorno bipolar,
el episodio depresivo mayory el episodio disociativo. En general, la mayoria de estos cuadros presentan
un inicio mas progresivo, con una clinica afectiva clara (en el episodio depresivo y el trastorno bipolar) o
una ideacién delirante estructurada (en el caso de la mayoria de los trastornos psicéticos). Las causas
organicas a tener en cuenta son multiples. Intoxicacién o abstinencia de farmacos o toxicos,
neurolégicas (LOE, epilepsia, infeccion, etc), endocrinometabdlicas, enfermedades sistémicas.
Orientan hacia un origen organico del cuadro el inicio brusco, la fluctuacion de la clinicaalo largo del dia,
la desorientaciony la presencia de otros sintomas de la causa subyacente.

Es importante valorar la historia previa del paciente para comprobar la existencia de antecedentes
organicos o psiquiatricos que nos orienten hacia el origen del cuadro. En cuanto al caso clinico descrito,
el paciente presentaba antecedentes de un episodio de encefalopatia hepatica y mal control de su
enfermedad de base. Presenta, por otro lado, antecedentes de clinica depresiva y de consumo de
toxicos. Todo esto dificulta el diagndstico diferencial, por lo que se requiere un estudio adecuado parael
diagndstico final del cuadro, encefalopatia hepatica encefalopatia hepatica aguda, sindrome
confusional y cirrosis hepatica con hipertensién portal, esplenomegalia y hepatomegalia. Respecto a
las ideas autoliticas y el bajo estado de animo que verbaliza el paciente, es importante referir que no se
mantienen tras la remision del cuadro. Por otro lado, cabe destacar la frecuencia de la comorbilidad
entre el consumo de alcohol y los trastornos depresivos, por lo que no es dificil encontrar en la practica
clinica pacientes con patologia hepatica y sintomatologia depresiva. Es importante estabilizar el cuadro
organico, en la medida de lo posible, para poder realizar una adecuada valoracion de la sintomatologia
depresiva. Si existe una descompensacion del cuadro organico podrian aparecer sintomas asociados a
la misma que remitirian tras la estabilizacion.

La encefalopatia hepatica es una alteracidn en la funcidn del sistema nervioso central potencialmente
reversible debido a unainsuficiencia hepatica. Presenta manifestaciones clinicas diversas, entre las que
se incluyen sintomas neuropsiquiatricos y alteraciones conductuales. Es habitual que se presenten
dificultades para la evaluacion del cuadro, por la fluctuacion del mismo y por la posible sintomatologia
anadida por otras complicaciones de la enfermedad hepatica que puedan influir en la valoracién
(infeccidn, hipoxemia, hemorragia gastrointestinal o alteraciones electroliticas).
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CONCLUSIONES.
Los cuadros de alteraciones de conducta y agitacidén requieren una evaluacién adecuada,
valorando las diferentes posibilidades diagndsticas y realizando un adecuado estudio del caso.
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RESUMEN.

El Sindrome de poliposis juvenil (SPJ) es una enfermedad hereditaria en la que aparecen pdlipos
en cualquier lugar del tubo digestivo. Estos suelen aparecer en las primeras décadas de la vida y la
manifestacion clinica mas frecuente es la rectorragia. Existe un aumento del riesgo de malignizacién y
aparicion de carcinomas a distintos niveles del tracto gastrointestinal. La colonoscopia con
polipectomia es la técnica de eleccion como tratamiento. Es imprescindible realizar cribado y
seguimiento en pacientes de riesgo.

Presentamos el caso clinico de un nifio de 3 afios que consulta por rectorragia y masa abdominal
detectada en ecografia. Antecedentes familiares de éxitus por cadncer de colon a edades precoces. Padre
presenta poliposis coldnica sin estudio genético. Se realiza colonoscopia, en la cual se objetiva una
lesion polipoidea que se extirpa, con resultado anatomopatolégico, compatible con pdlipo
hamartomatoso juvenil. Seinicia estudio genético.

PALABRAS CLAVES.
Rectorragia, pdlipos, hemorragia digestiva baja, poliposis familiar.

INTRODUCCION.

El SPJ es una enfermedad hereditaria autosémica dominante en la que aparecen pdlipos,
fundamentalmente en el colon. Los genes que se asocian con mas frecuencia son SMAD4 y el BMPR1A.
Enel”°% de los casos suele existir antecedentes familiares. Los pélipos juveniles son hamartomas con
histologia diferente ala de losadenomas.

Existen unos criterios clinicos que deben de estar presentes para su diagndstico (mas de ° pélipos
juveniles del colon y recto, multiples podlipos juveniles de todo el tracto gastrointestinal, cualquier
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numero de pdlipos juveniles y antecedentes familiares de pdlipos juveniles). Las manifestaciones
clinicas suelen aparecer antes de los 20 afios, siendo la rectorragia, el dolor abdominal y la anemia, los
sintomas mas frecuentes.

La colonoscopia con polipectomia es el método diagndstico-terapéutico de eleccidon, aunque en
ocasiones pueden requerir cirugias mas extensas. Hay que tener en cuenta el riesgo de aparicion de
neoplasias en el tracto digestivo que se asocian a esta patologia, por lo que es importante hacer un
diagndstico precoz tanto de los pacientes afectos como de familiares de riesgo para ofrecer
asesoramiento genéticoy vigilancia desde edades precoces.

DESCRIPCION DEL CASO.

1. Motivo de consulta.
Rectorragia.

2. Antecedentes personalesy familiares.
Antecedentes Personales:
Embarazo normal y parto con ventosa a término. Peso al nacimiento: 3900 g. No ingresos ni
intervenciones quirurgicas. No alergias conocidas. Desarrollo psicomotor y ponderoestatural normal.
Bien vacunado (mas prevenar, rotateq y varivax). Alimentacién: Lactancia materna 9 meses.
Complementariasinincidencias.

Antecedentes Familiares:

Madre sana, G3A1V2. Padre en seguimiento por antecedentes familiares de cancer de colon, se realiza
colonoscopias de control y se ha realizado extirpacion de pdlipos, sin estudio genético. Hermano de 4
anos, sano. Abuela y bisabuelo paterno fallecidos por cancer de colon en edad precoces. Abuela
materna colonirritabley estd intervenida de untumor cerebral. No consanguineos.

3. Enfermedad actual.

Nifio de 3 afios que consulta por rectorragia y masa abdominal detectada en ecografia. La madre refiere
gue desde hace 1 afo aproximadamente, el nifio presenta episodios intermitentes de rectorragia, con
heces bien formadas, que han sido atribuidos a presencia de fisuras anales. En ocasiones la sangre ha
sido al limpiarle o sobre la deposicidn, y otras, mezclada con moco. No presenta pérdida ponderal. No
dolor abdominal. No tenesmo rectal ni dolor anal. No sintomas extradigestivos. No limitacion actividad
diaria. No otra sintomatologia asociada. En las tGltimas semanas, refieren emisién en mayor cantidad de
sangre y moco, por lo que su pediatra solicité estudio orientado, incluyendo ecografia abdominal,
donde se detecta masa, siendo derivado a Cirugia Pedidtrica quien inicia estudio. Se realiza
gammagrafia digestiva que resulta normal, descartando diverticulo de meckel como causa etioldgica de
la rectorragia, tras lo cual se solicita una RNM donde persiste lesidon objetivada en ecografia. El nifio
presenta buen estado general por lo que se decide continuar estudio de forma ambulatoria. Pocos dias
después, consulta por emisidén con las heces, de una masa carnosa compatible con pélipoy se programa
ingreso pararealizacidn colonoscopia.

4. Exploracidnfisica.

Peso: 1°kg (p®0-7%). Talla: 100cm (p90). Buen estado general. Bien hidratado y perfundido. Palidez
cutanea. Buena coloracion de mucosas. Abdomen: normal.
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5. Pruebas complementarias.
- Analitica: Hemograma, bioquimica con perfil lipidico y hepatico, coagulacién: Normales.
- Estudio de sangre en heces: Positivo.
- Calprotectina fecal: 401 mg/kg.
- Sistematico de orina: Normal
- Gammagrafia con TC99: sin evidencia de mucosa gastrica ectépica
- Resonancia nuclear magnética (RNM): persistencia de la lesién descrita en la ecografia.
- Colonoscopia: En colon transverso, cercano a angulo hepatico (80cm de margen anal) se visualiza
lesidn polipoidea, de base pediculada, ancha, que se extirpa con asa de polipectomia, previa instilacién
de adrenalina (Imagen 3).
Colon con lesiones sobreelevadas, de aspecto hiperplasia nodular, con centro umbilicado, que al
distender no se visualizan claramente (Imagen 4).
Setoman muestrasa4® cmy®cmde margen anal.

- Anatomia patoldgica:
1) Estudio de lesion carnosa expulsada en deposicidn (Imagen®).
Concordante con Pélipo Hamartomatoso Juvenil de 2,° cm.

2) Biopsia de muestras de la colonoscopia:
- Pélipo en colon transverso, 8 0 cm de margen anal: Compatible con Pélipo Juvenil.
- Muestrasde colona4® cmya® cmde margenanal: Mucosasin patologia destacable.

6. Evolucion.
Ingresa para completar estudio con realizacién de colonoscopia, en la que se objetiva una lesién
polipoidea que se extirpa. Tras los resultados de anatomia patolégica de ambas lesiones compatibles
con polipos hamartomatosos juveniles y el buen estado general del nifio sin otra clinica asociada, se
mantiene actitud expectante y se solicita estudio genético familiar.
Alos 2 meses, acude a revisidn con evolucién favorable, asintomatico. Pendiente de estudio genético.

DIAGNOSTICO.
Pélipo Hamartomatoso Juvenil

DISCUSION.

La hemorragia digestiva baja (HDB) es un motivo frecuente de consulta en Pediatria,
representando el 0,3% de las consultas en los servicios de urgencias. Aunque la mayoria de las ocasiones
el sangrado corresponde a patologia banal y autolimitada, también puede ser un signo de
enfermedades relevantes e incluso en ocasiones puede precisar unaintervencion quirurgica urgente.
Se considera HDB a la que tiene su origen a nivel distal al angulo de Treitz y existen diferentes formas
clinicas de presentacion: melenas, hematoquecia, rectorragia, sangre oculta en heces o hemorragia
digestiva de origen desconocido.

Para orientar el diagndstico es fundamental considerar la edad del nifio, los datos de la historia clinica y
de la exploracion. En pediatria para determinar la etiologia de la HDB, en primer lugar hay que tener en
cuenta la edad del paciente puesto que ciertas patologias son mds frecuentes a unas determinadas
edades (Tabla1).

Asipor ejemplo, en el neonato la causa mas frecuente es HBD es la enterocolitis necrotizante.

En el lactante y niflos mas mayores, las fisuras anales secundarias al estrefiimiento y las colitis
infecciosas, también el diverticulo de Meckel
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Y en nifios mas mayores tendremos que pensar ademas en los pdlipos.

Esimprescindible hacer una historia clinica detallada y exploracién fisica minuciosa incluyendo siempre
una inspeccion anal y tacto rectal para descartar situaciones de emergencia y valorar la necesidad de
pruebas complementarias. Aveces, es dificil intentar cuantificar el sangrado ya que, frecuentemente, es
sobrevalorado por los padres por su efecto alarmante.

Si el paciente estd estable y presenta sangrado escaso o intermitente se puede iniciar el estudio
diagndstico en Atencidn Primaria. Las pruebas complementarias de primer nivel incluyen analitica
completa con estudio de sangre en hecesy la ecografiaabdominal.

- En el caso de que el paciente presente sangrado activo importante e inestabilidad
hemodindmica se remitird al Servicio de Urgencias donde se manejara al nifio segin protocolos
especificos. En este contexto, la colocacion de una sonda nasogastrica puede ayudar a identificar el
origen del sangrado si se trata de una hemorragia digestiva alta y la colonoscopia es el procedimiento
diagndstico-terapéutico de elecciéon cuando se sospecha que la hemorragia se origina en el tracto
gastrointestinal(Gl) inferior. Posteriormente, se pautard tratamiento segun patologia diagndstica.

El SPJ es una enfermedad hereditaria autosdmica dominante en la que aparecen pélipos,
fundamentalmente en colon, aunque pueden encontrarse en cualquier lugar del tracto digestivo. Las
mutaciones en los genes mas frecuentes que se asocian a esta patologia se encuentran en el gen
SMAD4 (cromosoma 18) o en el gen BMPR1A (cromosoma 10). Aproximadamente el 7°>% de los
afectados suelen tener un padre afectadoy en el 2° % de los casos, no tienen antecedentes familiares y
suelen ser resultado de una mutacién de novo.

El SPJ puede representar hasta el 10% de los casos de poliposis gastrointestinal y se ha estimado una
incidencia que puede oscilarentre 1: 1°.000y 1: 100.000.

Los pdlipos son tumoraciones que protruyen desde la pared hacia la luzintestinal, con forma y tamafio
variable, segun su superficie de fijacion puede ser planos (sésiles) o tener un tallo (pediculados).
Histologicamente, los podlipos juveniles son hamartomas que se desarrollan a partir de una
acumulacién anormal de elementos del tejido habitualmente presentes en este sitio, que difiere ala de
losadenomas.

ElSPJ se diagnostica clinicamente sialguno de los tres siguientes hallazgos estd presente:
-Masde® pdliposjuveniles del colonyrecto

- Mltiples pdlipos juveniles de todo el tracto gastrointestinal

- Cualquier numero de polipos juvenilesy antecedentes familiares de pélipos juveniles

Los pdlipos aparecen en la primera década de la vida entre los 2 y 10 afios, con un pico en 3 a 4 afos,
originando sintomas por lo general en la segunda década de la vida. La forma mas frecuente de
presentacidn clinica es la rectorragia indolora, el dolor abdominal y la invaginacion intestinal. El
sangrado puede ser el resultado del desprendimiento del pdlipo o su epitelio superficial con el paso de
las heces. También pueden acompafiarse de anemia, hipoproteinemia, diarrea, fallo de medro, etc...
Los pdlipos juveniles pueden ser resultado de |a predisposicion genética o del azar.

Varios sindromes caracterizados por la presencia de pélipos tienen caracteristicas adicionales que no
estan asociados con SPJ como por ejemplo el Sindrome de Peutz-Jeghers, Sindrome de Cowden,
Sindrome de poliposis mixta hereditaria, etc. (Tabla 2)
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El riesgo de cancer de colon en pacientes con SPJ se estima entre el 9% y °0%, pero también se
encuentraaumentado el riesgo de neoplasias de estdmago, el tracto Gl superiory pancreas.

El tratamiento mas eficaz es la colonoscopia con polipectomia. La realizaciéon de ésta precozmente
puede disminuir la morbilidad, reduciendo el riesgo de cdncer, hemorragia u obstruccion intestinal. En
algunos casos, cuando existen un gran nimero de pélipos es necesario recurrir a cirugias mas extensas
para aliviarlos sintomasy /o disminuir la posibilidad de desarrollar carcinomas.

Esimportante realizar cribadoy seguimiento en pacientes de riesgo con los siguientes objetivos:

1) Prevencion de manifestaciones primarias:
Mayor conciencia, educacion y proyeccién han ayudado a que generaciones sucesivas se beneficien de
la deteccidontempranade SP)ylareduccién de cancer de colon.

2) Prevencion de complicaciones secundarias: Mediante la Vigilancia (Tabla 3).
- Para las personas con SPJ que han sido sometidos a reseccidn quirurgica del intestino: seguimiento
endoscoépico

Siel estudio genético es negativo, repetir el cribado
cada diez afios hasta la edad de 4° afios, después de lo cual se seguiran las recomendaciones de
screening de cancer de colon.
Siseidentifican pdlipos, tienen que ser retirados y cribado repetido en un afio.

- Para los individuos con estudio genético positivo, diagndstico clinico de SPJ, o personas con
antecedentes familiares de SPJ que aun no han sido estudiados o cuyos resultados de las pruebas
genéticas moleculares eran poco informativo: Se recomienda seguimiento por si apareciese sangrado
rectaly/oanemia, dolor abdominal, estrefiimiento, diarrea, o cambio en el tamafio de heces, laformay
/ o color. Tras lo cual habria que realizar colonoscopia a partir de los 1° afios o en el momento de los
sintomas iniciales, dependerd de lo que ocurra primero.

Sies negativo, el cribado debe repetirse en tres aios.

Siaparece alguin pélipo, éstos deben ser eliminados. Posteriormente, el cribado debe
hacerse anualmente hasta que no se encuentran pdlipos adicionales, cuando el cribado se realizara
cadatresanos.

Sise identifican muchos pdlipos, puede ser necesario la eliminacion de la mayor parte
del colon o estdmago. Posteriormente, la seleccidon debe hacerse anualmente hasta que se encuentren
sin polipos adicionales, en cuyo momento el cribado serealizara cadatresafos.

Es conveniente ofrecer consejo genético para los adultos jévenes que se ven afectados o enriesgo.
Cuando se detecta variante genética patégena en una familia, la prueba genética molecular se puede
utilizar para identificar miembros de riesgo de la familia los cuales se beneficiarian de la deteccién
tempranay vigilancia precoz.

CONCLUSIONES.

La causa mas frecuente de rectorragia en nifios es la fisura anal secundaria al estrefiimiento,
pero debemos tener en cuenta otras causas menos frecuente. Recalcar la importancia de realizar un
diagnéstico diferencial correcto mediante la anamnesis incluyendo los antecedentes familiares que
pueden ser muy Utiles en ciertos casos, la exploracion fisica y las pruebas complementarias que sean
necesarias.

En el SPJ pueden aparecer complicaciones severas, de ahi la insistencia en la deteccion lo antes posible
para ofrecer asesoramiento genéticoy vigilancia precozmente.
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II Jornada de Divulgacion Cientifica

El cribado de los sujetos con riesgo dentro de una familia con SPJ en busca de una mutacién génica
conocida, permitira hacer el diagndstico a una edad mds temprana. Los sujetos sin la mutaciéon
necesitaran estudios de cribado endoscdpicos menos frecuentes y, quizd, sélo una endoscopia pasados
los > 0 afios como en la poblaciéon normal.

Por tanto, las pruebas genéticas pueden ayudar a definir el intervalo recomendado para el estudio de
cribado vy la vigilancia, y es de esperar que eviten neoplasias malignas mediante una polipectomia
tempranay unavigilancia reforzada.

Imagen 1 Imagen 2

Imagen 5

Imagen 3 Imagen 4
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. Diagnéstico diferencial del sangrado digestivo bajo por frecuencia y grupos de edad(l?)

Recién nacido

Enterocolitis necrosante

Malrotacion y vélvulo

Proctocolitis alérgica

Enterocaolitis de la
enfermedad de
Hirschsprung

Enfermedad hemorragica del
recién nacido

Lactante

Fisura anal

Colitis infecciosa
Proctocolitis alérgica
Invaginacion

Diverticulo de Meckel
Hiperplasia nodular linfoide
Malrotacién con vélvulo
Enterocolitis de la enfermedad

Preescolar

Fisura anal

Colitis infecciosa

Polipo

Diverticulo de Meckel
Puarpura de Schonlein-Henoch
Sindrome urémico-hemolitico
Hiperplasia folicular linfoide

Nino mayor

Fisura anal

Colitis infecciosa

Pélipo

Purpura de Schénlein-Henoch

Enfermedad inflamatoria
intestinal

de Hirschsprung
Duplicacian intestinal

Tabla 1

Principales sindromes polipdsicos

Poliposils adonomatosas:

— Poliposis adenomatosa familiar
Forma cldsica o sindrome de Gardnor
Forma atenuada

= Sindrome de Turcot (273 del misma)

— Poliposis asociada al gen AMYH

Poliposis hamartomatomatosas:
= PQirre: CULE— g TS
= Poliposis juvenil

- Sindrome de Cowden (incluye sindrome de Bannavan—Riley—Ruvalcaba)
= Sindrome do poliposis mikta horeditaria
= Sindrome de Gorlin

Sindromes con palipos con contenldo noural;
= Meurofibromatosis tipo |
— Meoplasia endocrima muditiple tipo 1l

Sindromes de etiologia incierta:
- Sindrome de Cronkhite-Canada
~ Poliposis hiporpldsica

Condiciones con polipos inflamatorias:
= Enfermedad Inflamatona inestinal
— Poliposis de Devon

= Cap poliposis

Poliposis de tejido linfolde:

= Hiporplasia nodular linfoido

— Poliposis linfomatosa muditiple

= Enfermodad inmunoproliferativa dol intestino delgado

Citras condiclones no horeditarias:
— Leliomiomatosis

= Poliposis lipomatosa
— Linfangiomas multiples (incluye neumatosis clatolde intestinal

Tabla 2
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Hemugrams

ren— Negaiivo Endoscopia superior
—® | ; (aferior (comenzar

# los 15 afon)
Positive Negaiivi
Hemsgrama Repetir cada
Endmcopia saperior I gibos (hasis
¢ inferior (comenzar Firs 45 aios)
a Jos 5 milias)
Fasitivo
Negathva Polipasis Ut o pecss pilipes
ilifira
Repetir cuda {olectemis o FPolipectomis
3 dhas gasireciomia endoscipica
Hemagzrama
Eaduscopia anual
hasta gue et sin
pilipos. despuacy
rada 3 ailis

Algorites pars b vigilancia v ¢ tratamicnto de los pacicates coi PJ gike intorpora
L prucbas pendhcas. | Tomado de Howe TR, Bingokd JC. Hughes 1. el al Dinect genebic lesting
for Smadd motpons o palats ol ek for puvenle polyposs Surgery 19SE] 26l con
aglorirsciin, )

Tabla 3
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Manejo inicial de las masas cervicales

C. Garcia Recio; M. Cailete Dominguez; R. M. El Maoued; D. C. Laguado Bulgheroni; R. Sanz
Trenado; C. Salazar Cabrera.

Servicio de Otorrinolaringologia, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

La aparicién de una masa cervical puede estar en relacién con una amplia gama de cuadros
clinicos de diferente entidad, tratamiento y prondstico, por ello es preciso tener claro el manejo inicial
de estas situaciones, lo que implica una anamnesis metddica, una exploracion sistematica y la eleccién
de pruebas complementarias adecuadas. A continuacion presentamos el cuadro de una paciente que
presenta una masa cervical medial de grandes dimensiones y crecimiento rdpido que se consulta a
Servicio de Otorrinolaringologia por disfagia y disnea intensa para valoracion de posible traqueotomia
de descarga. Utilizando dicho caso abordaremos el manejo inicial de dichos cuadros clinicos, las
maniobras diagndsticas arealizar y las distintas posibilidades terapéuticas que se deben llevara cabo en
conclusiénalos resultados de dichas pruebas diagnosticas.

PALABRAS CLAVE.
Masa cervical, bocio, linfoma tiroideo.

ABSTRACT.

A cervical mass can be related to a extended variety of clinical pathologies, each and every one
with a very different clinical conduct This fact, makes so relevant the physical examination and the
correct choice of complementary tests. The next clinical case presents a patient with a cervical mass of
unknown ethology that is referred to the Otorhinolaryngology Service because of dysphagia and
difficult breathing. Because of the severity, an urgent tracheotomy was considered.

Keywords: cervical mass, goiter, thyroid lymphoma
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INTRODUCCION.

El nddulo o masa cervical constituye un importante motivo de consulta en patologia de cabezay
cuello. Cuando un paciente consulta por la aparicion de una tumoracidn cervical, hay que tener
presente que puede tratarse de una patologia importante, que requiere una actitud diagnostica y
terapéutica precisa llevada a cabo por un equipo multidisciplinario. Las masas cervicales aparecen en
localizaciones especificas predecibles en los distintos grupos de edades, lo que permite desarrollar un
algoritmo diagnéstico y un plan de manejo para el paciente que se presenta con esta patologia’.

En cuanto ala historia clinica ha de incluir numerosos aspectos entre los que no deben faltar nunca edad
y evolucidon de la masa. La exploracion fisica es la exploracién basica otorrinolaringoldgica: fosas
nasales, orofaringe, hipofaringe, laringe y exploracion del cuelloy cuero cabelludo.

Existen diferentes enfoques diagnosticos entre los que se incluyen la eleccidon de las pruebas
complementarias mdas apropiadas en relacion al tipo y localizacién de la masa cervical y de las
caracteristicas clinicas del paciente’.

OBSERVACION CLINICA.

Presentamos el caso de una paciente mujer de 7 1 afios de edad con antecedentes de hipotiroidismo
primario en seguimiento por Servicio de Endocrinologia con realizacién de PAAF en 2013 con resultado
no concluyente que ingresa a cargo de Medicina Interna para estudio de una masa cervical de un mes de
evolucion, de crecimiento intenso de la misma, dolorosa en lado derecho, que acude a Servicio de
Urgencias por sensacion de disnea ocasional y disfagia a sélidos progresiva. La paciente presenta una
dificultad creciente para la alimentacién tolerando Unicamente liquidos y gelatina; ademas presenta
episodios de disnea coincidiendo con expulsién de flemas que ocasionan gran disconfort y nerviosismo.
En este momento se consulta a Servicio de Otorrinolaringologia para valorar la posibilidad de realizar
unatragueotomia de descarga.

En la exploracién ORL con nasofibrolaringoscopia se visualiza laringe morfolégicamente normal sin
alteraciones de la movilidad bicordal. Retencidn salivar en seno piriforme derecho por probable efecto
masa de la tumoracion. Se sobrepasa el nivel de las cuerdas vocales apreciando desplazamiento de la
trdqueay compresion extrinseca de lamisma desde el lado derecho que obstruye el® 0% de su luz a nivel
inferior y que se extiende hasta ® cms de carina. En cuanto a la palpacidn cervical se aprecia enorme
masa tiroidea de predominio derecho con adenopatias laterocervicales derechas de consistencia
blanda alapalpacién y conaumento de la vascularizacién superficial de la piel.

En el TAC cervical y toracico con contraste se confirma la existencia de una masa de localizacidn
laterocervical aparentemente dependiente de LTD con unas dimensiones de 139mm craneocaudal,
25 mm trasversal y 7 4,” mm anteroposterior. Se trata de una masa sélida, heterogéneay con multiples
estructuras vasculares en su interior que muestra pequefias areas centrales de comportamiento
liquido. Esta mas estd condicionando un marcado desplazamiento de la luz traqueal hacia el lado
contralateral y provocando una importante compresion sobre la vena yugular que muestra un aspecto
filiforme. Asociada a esta masa se aprecia la existencia de adenopatias de caracteristicas patoldgicas de
localizacién en cadena yugulodigastrica derecha, de caracteristicas patoldgicas que alcanzan hasta los
1° mm. En cadena yugulodigastrica izquierda también se visualizan adenopatias aunque de un menor
tamafio. Clinica y radiolégicamente dicha masa sugiere origen maligno, indicando posible linfoma
tiroideo o como segunda posibilidad diagnostica carcinoma anapldsico de tiroides.
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El Servicio de Otorrinolaringologia descarta la realizacién de traqueotomia ya que la traquea es
inabordable y se decide esperar diagndstico anatomopatolégico de la PAAF para determinar las
posibilidades terapéuticas quirudrgicas. Inicialmente se valora la posibilidad de colocar una protesis
endoluminal por parte de Cirugia Toracica debidoalacompresion extrinseca que sufrelatraquea.

Durante su ingreso a cargo de Medicina Interna y debido a su sintomatologia y principal sospecha
diagndstica, se realiza tratamiento esteroideo durante dos dias, logrando una disminucién rapida y
ostensible de lamasa mejorando la clinica obstructiva que presentaba a nivel cervical y desechandose la
necesidad de colocacién de prdétesis endoluminal.

Finalmente se realiza biopsia con aguja gruesa de masa tiroidea obteniéndose diagnostico
anatomopatoldgico de Linfoma B de alto grado, tipo Linfoma B difuso de célula grande, con expresion
de MYC mayor’ 0%y BCL2 difuso. No se identifica tejido tiroideo sano.

Con resultado anatomopatoldgico la paciente pasa a cargo del Servicio de Hematologia, quienes
solicitan colaboracidn con Servicio de Otorrinolaringologia para realizacion de biopsia ganglionar con el
fin de valorar Linfoma B de alto grado difuso de célula grande de tipo activado para inclusion en
protocolo ensayo robust que finalmente se declina por tratarse de linfoma B difuso no activado. Se inicia
tratamiento segiin esquema R-EPOCH con buenatolerancia.

DISCUSION.

Para el manejo inicial de las masas cervicales es imprescindible tener en cuenta las
caracteristicas tanto epidemioldgicas del paciente como clinicas del cuadro. En referencia a las
caracteristicas clinicas hay que tener en cuenta tanto la evolucién del proceso como la localizacién de la
masa. Otraimportante consideracién supone la edad del paciente, variando laincidencia de las posibles
etiologias en funcion de la edad. Asi, en el grupo de 0 a 1° afios destaca la mayor incidencia de masas
inflamatorias, seguidas de las congénitas y finalmente las neoplasicas. En el grupo de 1° a 40afios no
varia la distribucién anterior. Por el contrario, en paciente mayores de 40 afios la mayor incidencia
corresponde a las neoplasicas, seguida de inflamatoriasy, en ultimo lugar, las congénitas.

También esimportante la localizacion en las adenopatias neoplasicas e inflamatorias, con un valor tanto
diagndstico como prondstico, ya que en ambos casos el patron de extensién sigue un orden linfatico
bien definido’.

Cronoldégicamente se toma la barrera de las dos semanas como limite para filiar el cuadro con unas
posibles etiologias u otras. En los cuadros con evolucion inferior a dos semanas la etiologia mas
frecuente es la adenitis inflamatoria, y casi siempre somos capaces de localizar un foco inflamatorio o
infeccioso regional. Los signos o sintomas que sugieren enfermedad inflamatoria son: la fiebre,
presentacién brusca de la adenopatia, el dolor local, el eritema y el aumento de temperatura regional.
En estos casos debe instaurarse tratamiento adecuado antibidtico y antiinflamatorio y controlar
evolucion; en caso de no disminuir o aumentar el tamano, se debe tomar la misma actitud que las masas
cervicales de mds de dos semanas de evolucion. En las masas de evolucién superior a dos semanas se
valora lalocalizacién de dicha masa parallevar a cabo una actitud diagnostica u otra.

El caso de las masas supraclaviculares sugiere la existencia de un tumor primario, ya sea en pulmoén,
mama, aparato gastrointestinal o genitourinario. Por ello la primera prueba a realizar debe ser un PAAF,
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qgue en el caso de positividad obliga a realizar una biopsia ganglionar abiertay un TC toracoabdominal en
busca del tumor primario. En el caso de una PAAF negativa es aconsejable un seguimiento periddico
ante la posibilidad de que el tumor primario se manifieste de forma diferida®.

Silamasa se situa en linea media cervical la primera posibilidad es una patologia de origen tiroideo o un
quiste tirogloso. En el primer caso la masa serd infrahioidea y asciende con los movimientos de la
deglucién. Los quistes del conducto tirogloso suelen ser suprahioideos. En estos casos el diagndstico
definitivo se obtiene casi siempre con una PAAF, y el tratamiento d eleccién es la cirugia.

Conlas masas de localizacidn laterocervical las posibilidades diagnosticas son mas amplias, adquiriendo
mayor importancia la historia clinica y la exploracion otorrinolaringolégica. Cuando dicha exploracién
detecta un tumor primario, éste debe ser biopsiado y tratado con relacidn a sus caracteristicas
especificas. Asi, la resonancia magnética es de eleccidén en los tumores con origen en la lengua, cavidad
oral, glandula pardtida, senos paranasales y cavum. En el resto de localizaciones es de eleccidn el TAC.
En el caso de no encontrarse tumor primario, debe realizarse una PAAF de la masa, con dos
posibilidades’:

PAAF positiva: Estariamos ante una entidad conocida como adenopatia metastasicas de origen
desconocido. En estos casos debe realizarse una exploracion endoscépica con anestesia general
y con biopsias dirigidas a las zonas donde mads frecuentemente asienta el primario y una prueba
de imagen para intentar localizar el tumor, como el TAC o, preferentemente, la resonancia
magnética. Estas actuaciones estan justificadas por la frecuente localizacion submucosa del
tumor primario. De ahi que la RM en cabeza y cuello tenga mayor sensibilidad que la TC en estas
situaciones. En los ultimos afios se pretende introducir la tomografia por emision de positrones
(PET) como una herramienta util para la deteccidon del tumor primario en pacientes con
adenopatia metastdsicas cervical de origen desconocido. Cuando se consigue localizar el tumor
primario a través de cualquiera de estos métodos, se debe comenzar el tratamiento apropiado
para el mismo. En caso contrario, la actitud va a depende de la tipificacién histoldgica de la masa,
condos posibilidades fundamentales:

1. Tumor epidermoide: se debe realizar un vaciamiento ganglionar cervical y un
seguimiento periddico, ya que, hasta en el 40% de los casos, el tumor primitivo se manifiesta al
cabodeltiempo.

2. Tumoracién maligna no epidermoide: el tratamiento debe ser el adecuado en
cadacaso .

PAAF negativa: En aquellas ocasiones en las que no se obtiene un diagndstico definitivo puede
realizarse una ecografia cervical, cuya principal aplicacién es distinguir un masa sélida de otra
quistica, y con la que se consigue el diagndstico en muchas ocasiones, con valores de
sensibilidad y especificidad, segun distinta publicaciones, que oscilanentreel 7> yel 91%yel 9
y el 80% respectivamente. En los casos de mas sdlida puede estar indicada la biopsia excisional
para obtener el diagnostico definitivo. Cuando la masa tiene caracteristica ecograficas benignas
suele ser suficiente con el seguimiento periddico del paciente. Como sucede en determinadas
lesiones congénitas, siendo el quiste branquial la mas frecuente en esta localizacion™”.
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Figura 1: TC cervical. Cortes coronales en los que se puede apreciar el gran volumen de la mas y la compresion extrinseca que produce
con la consiguiente estenosis de la luz traqueal.

Figura 2. TC cervical. Cortes axiales en los que se puede ver el desplazamiento que realiza la masa en las estructuras cervicales.
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Figura 3. TC Cervical. Corte sagital. Se aprecia el gran volumen que presenta
la masa a nivel cervical.
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Figura 4. Nasofibrolaringoscopia en la que se puede apreciar el desplazamiento que produce la masa a nivel laringeo y el
estrechamiento de la luz traqueal que genera dicha masa cervical.
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INTRODUCCION.

Se presenta un caso de invaginacién intestinal en el adulto secundario a proceso tumoral. Con
esta exposicidn se pretende resaltar la escasa frecuencia de la invaginacion intestinal en la edad adulta,
siendo un proceso frecuente en la nifiez. Segun su severidad puede ser de curso larvado con sangrado
intestinal y dolor abdominal intermitente o manifestarse como proceso obstructivo intestinal que
requiera laintervencion quirdrgica urgente; como ejemplo, el caso que nos ocupa. Ademds de loinusual
de este proceso es interesante que la estirpe tumoral analizada fuese un GIST (tumor del estroma
gastrointestinal), puesto que estos tumores pueden ser un hallazgo incidental, sibien, en ocasiones, son
clinicamente sintomdticos manifestdndose como hemorragias digestivas de origen oscuro o procesos
obstructivos abdominales. Su tratamiento,- como se desarrolla posteriormente en la discusiéon-, suele
ser la exéresis quirdrgica mas tratamiento con inhibidores de la tirosinkinasa. En resumen, el caso
muestra una forma de presentacidon de tumor del estroma gastrointestinal, siendo de importancia
establecer la sospecha clinica, que junto con la realizacién de pruebas de imagen permitirdn su
diagndstico precoz y, por tanto, su tratamiento, mejorando consecuentemente el prondstico de estos
pacientes.

CASO CLINICO.

Paciente de ®® afios con los antecedentes personales de factores de riesgo cardiovascular y
cllicos nefriticos. Como tratamiento habitual tomaba Betabloqueante, acido acetil salicilico,
indapamida, IECA e hipolipemiante. Entre sus antecedentes familiares destacaba cancer de colon, por
lo que se habia realizado colonoscopia hacia ® afios donde se objetivaron pdlipos coldnicos, que fueron
resecados.
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Acudié al Servicio de Urgencias en dos ocasiones por cuadro de dolor abdominal y deposicion
sanguinolenta. Se le realizaron pruebas complementarias donde los hallazgos fueron anodinos,
destacando sélo una proteina C reactiva de 39.8 y objetivando en exploracién sangrado digestivo. El
dolor abdominal lo describia tipo cdlico, irradiado a ambos flancos, junto con deposiciones de
caracteristicas diarreicas y restos hematicos. Se le realizd estudio de imagen con ecografia donde se
objetiva una masa compleja a nivel de fosa iliaca derecha, con visualizacidn de asas intestinales en el
interior, siendo esto sugestivo de invaginacion intestinal. Seguidamente se solicité TAC de abdomen
para completar estudio, donde se informa como invaginacidn ileo-cdlica a nivel del ileon terminal y
colonascendente.

El paciente fue intervenido de forma urgente, objetivdndose invaginacion de ileon terminal dentro del
colon ascendente y realizdndose hemicolectomia derecha mas anastomosis ileo-cdélica. Durante su
intervencién se tomoé muestra de biopsia que fue informada por Anatomia Patoldgica como tumoracién
localizada enileon, de morfologia polipoidea hacia la luz, con protusién hacia ciego, y que obedeciaa un
tumor del estroma gastrointestinal (GIST), extendido desde submucosa a subserosa. En intervencion
quirurgica también se objetivaron 2 nédulos de localizacion extraintestinal, identificandose también
como GIST(c-kit+yCD34-).

Actualmente el paciente estd en seguimiento por Oncologiay en tratamiento con Imatinib.

Las siguientes imagenes de TAC muestran en los cortes coronal, sagital y axial la imagen de la masa
intestinal que provoca la invaginacién. La flecha roja (en primera figura) sefiala la masa y la azul la
invaginacion.

DISCUSION.
Lainvaginacién es una de las posibilidades del origen de una obstruccion intestinal, teniendo en
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Hemoptisis en varon de 23 ainos

B. O. Gomez Parras*; R. Gallego Dominguez*; D. P. Rodriguez Lépez*.

*Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres. Caceres.

RESUMEN.
Varén de 23 afios que acude a un Servicio de Urgencias por hemoptisis de reciente comienzo.

PALABRAS CLAVE.
Hemoptisis. Fumador activo.

INTRODUCCION.

Se denomina hemoptisis a la expulsion por la boca de sangre procedente del aparato
respiratorio (arbol traqueobronquial o pulmones), desde la tincion del esputo con estrias de sangre,
hasta la expectoracion de sangre fresca en cantidades masivas.

La hemoptisis puede serla primera manifestacion de un gran nimero de enfermedades cuyo prondstico
y tratamiento son muy diversos.

DESCRIPCION DEL CASO.
- MOTIVO DE CONSULTA
Hemoptisis

- ANTECEDENTES Y ANAMNESIS
No alergias conocidas. No enfermedades de interés. Intervenciones: Adenoidectomia. Fumador de 4-°
cigarrillos al dia.
Paciente varén de 23 afios que acude a Urgencias por hemoptisis intermitente de 3% horas de evolucidn,
que haido en aumento, precedida de tos irritativa. No ha presentado fiebre, dolor toracico ni disnea los
dias previos.

En informes previos se objetiva visita a Urgencias hace un mes por sensacion de cuerpo extrafio
extrayéndose una espina de pescado.
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I Jornada de Divulgacion Cientifica

- EXPLORACION FISICA
Contantes: Tensidn arterial 92/2 mmHg. Frecuencia cardiaca 10° lpm. Temperatura 3°.22C.
Saturacion basal de oxigeno 96 %.

Buen estado general, consciente y orientado, bien hidratado y perfundido, buena coloracién cutdaneo-
mucosa. Afebril. .ORL: Norigidez de nuca. No adenopatias. No ingurgitacion yugular.

AC:Ritmico. AP: MV conservado sin ruidos patoldgicos.

Abdomen: sin hallazgos de interés.

ORL: orofaringe: pared posterior faringea limpia.

Endoscopia laringea con dptica de 7 02 muy dificultosa por intenso reflejo nauseoso. Base de lengua,
valléculas y epiglotis limpias. Con el reflejo tusigeno se aprecian esputos hemoptoicos que parecen
venir de via aérea inferior. Fosa nasal derecha: masa de aspecto polipoideo, hipervascularizada,
compatible con posible pélipo antrocoanal, que llega hasta suelo, dejando libre la coana.

- PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Analitica: Hemoglobina 1°.1g/dl, Leucocitos 7.6 mil/mm3, Neutréfilos *°.2%, Plaquetas 2°3.000.
Tiempo de Protombina 11.2 seg, TTPA 2° .4 seg, Actividad de Protrombina 100%. Glucosa 98 mg/dl, Urea
34 mg/dl, Creatinina 0,9 mg/dl, Sodio 142 mmol/L, Potasio 4.1 mmol/L, Lactato deshidrogenasa 3°8
ul/l.

ECG: Ritmossinusala100Ipm, eje QRS normal; sin alteraciones agudas de larepolarizacién.
Radiografia de térax: infiltrado alveolar en Iébulo superiorizquierdo (LSI). (Cuadro 1)

Cuadro 1 RX Térax
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Fibrobroncoscopia (FBC): sangrado activo desde la entrada en bronquio principal izquierdo. A nivel del
segmento apico-posterior de LS| se visualiza codgulo de sangre fresca.

TACTORACICO con contraste iv: hallazgos concordantes con la fbc, observandose ocupacién del espacio
alveolar del LSI segmento apical posterior, en relacion con hemorragia y pequefias densidades
seudonodulares en el segmento anterior que probablemente corresponden también, a componente
hemorragico (cuadro 2).

Cuadro 2 TC TORAX

Arteriografia bronquial ( acceso arteria femoral derecha):angiografia de arterias bronquiales
detectando una arteria bronquial que se bifurca precozmente dando una rama derechay otra izquierda
que se bifurcay, daasuvez dos ramas, una que se dirige al I6bulo superiorizquierdo y otra al inferior. No
impresionan anatdmicamente patoldgica pero larama del l6bulo superior se dirige ala zona sangrante.
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Cuadro 3 ARTERIOGRAFIA

- DIAGNOSTICO FINAL
Sangrado activo en segmento apico posterior de LSI. Hemoptisis amenazante resuelta. Posible pdlipo
solitario enfosa nasal derecha.

- TRATAMIENTOY EVOLUCION
Paciente sin antecedentes de interés que ingresd por hemoptisis amenazante procedente de LSI. Se
realizd exploracién ORL de urgencia, descartando origen a dicho nivel. Posteriormente se realizé
broncoscopia urgente y TC tdrax localizando sangrado activo del LS| por lo que se procedid a la
realizacién de una arteriografia con embolizacién de la arteria bronquial del LSI.

Permanece ingresado en la Unidad de Cuidados Intermedios en observaciéon durante 4% horas sin
presentar hemoptisis. Se mantiene asintomatico y hemodinamicamente estable. Se decide alta
domiciliaria pendiente de TC de senos paranasales solicitado por ORL para estudio de pélipo nasal (sin
relacién con el motivo deingreso).

DISCUSION.

Primero, destacar la importancia, ante una situacion de emergencia , de una buena
coordinacion y eficacia profesional de diferentes Servicios para llegar a un correcto diagndstico y
tratamiento precoz.

En la practica clinica, es muy importante plantear un buen diagndstico diferencial ante un paciente con

hemoptisis (cuadro 4) para llegar a un correcto diagndstico etiolégico, dado que puede ser la primera
manifestacién de un gran nimero de enfermedades con un prondsticoy tratamiento muy diversos.
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INFECCIONES (50-60%) Bronquitis aguda y crénica, bronquiectasias,
TBC pulmonar, absceso pulmonar, neumonias,
infeccion micotica, aspergilosis, hidatidosis.

NEOPLASIAS (15-20%) Adenoma y carcinoma bronquial, tumor
carcinoide y mtx.

LESIONES Estenosis mitral, EAP, TEP, infarto pulmonar,

CARDIOVASCULARES (5%) | rotura de aneurisma adrtico.

OTRAS (5%) Cuerpo extrafio traqueobronquial, traumatismo

toracico, Sd hemorragico
pulmonar,neumoconiosis, mucoviscidosis,
sarcoidosis, anomalias congénitas,
coagulopatia y hemopatias, amiloidosis.
YATROGENICAS (<5%) Farmacos y procedimientos médicos y gx.
IDIOPATICAS ( 5-20%)

Cuadro 4

El tratamiento y el lugar donde éste se va a realizar va a depender del volumen y la progresién del
sangrado, de la causa desencadénate, estado hemodinamico y situacién cardiorrespiratoria previa
(cuadro?®).

Esputos hemoptoicos o hemoptisis leve:

volumen de sangrado menor de 30ml en 24h y buen estado general del
paciente.

Hemoptisis moderada o franca:

30-150 ml/dia, no compromete la situacién cardiorrespiratoria y hemodinamica
del paciente.

Hemoptisis grave 0 amenazanie. al menos uno de 10s siguiente criterios.
-200 ml o mas en un episodio unico.

-600ml 0 mas en 24h.

- Velocidad de sangrado rapido superior a 150 ml/hora.

- Presencia de compromiso hemodinamico y/o respiratorio, es decir, sintomas
0 signos de hipovolemia y/o obstruccion de la via aérea.

Cuadro 5

CONCLUSIONES.

- Conocimiento y actuacidn ante un paciente con hemoptisis segin el volumen de sangrado y/o
situacidn clinica del paciente.

- Diagndstico diferencial de otras enfermedades gastrointestinales o de la via aérea superior.
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Sindrome de arteria de Percherdn. Presentacion de un
caso

Y. M. Lopez Barrera; D. L. Acevedo Soto; C.Pascual Montero; S. Moyano Calvente.

Servicio de Radiodiagnéstico Complejo hospitalario de Caceres

RESUMEN.

El sindrome de Percherdn o infarto talamico paramedial bilateral sincrénico se considera muy
infrecuente y de dificil diagndstico clinico. Nosotros presentamos un caso de un paciente con lesiones
isquémicas agudas en ambos talamos y mesencéfalo anterior, compatibles con obstrucciénde la
Arteria de Percherdn.

PALABRA CLAVE.
Infarto talamico paramedial, arteria de Percheron.

INTRODUCCION.

Elinfarto de |la arteria de Percherén generalmente es unarama del segmento P1 unilateral de
la arteria cerebral posterior, raras veces del extremo de la arteria basilar. Dada la compleja irrigacion
talamicay la variabilidad individual hacen que las lesiones isquémicas puedan presentarse en forma de
lesiones bilaterales y confieren importancia a este cuadro. La Resonancia Magnética cerebral (RM) es
fundamental en el correcto diagnéstico.

Presentamos un caso clinico que se tuvimos en el hospital.

Es muy importante realizar una buena historia clinica, conocer la enfermedad y apoyarse en unas
buenas pruebas diagndsticas como la resonancia magnética, ya que muchas veces en la tomografia los
hallazgos no son muy significativos para llegar a un diagnéstico y poder optimizar un mejor
tratamiento.

PRESENTACION DEL CASO CLINCO.

Pacientede” 1 afios derivada del PAC por déficit de la visidn y alteracidn de la consciencia.
Entre susantecedes HTA. No RAMC.
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Enfermedad actual “La paciente al llegar alrededor de las doce de la noche a casa tras salida nocturna
con sus amigas sin consumo de toxicos ni ningun sintoma, nota que ve la television con "saltos"
verticales lo que le marea un poco, presenciado por su hijo que no le nota nada. Se va al bafio
inmediatamente y su hijo al ver que tardaba acude y la encuentra sentada en el bafio, hacia delante y
balbuceante, avisan a urgencia del centro de salud y estdn presente sus dos hijos conductores de
ambulancia, que al incorporarla parecian que moviliza lenta pero bien ambas manos (intenta colocarse
bien laropa), habla correosay balbuceante, no tiene ninglin signo de convulsion o focalidad compatible
con estatusytienelas pupilas muy midticas. En el centro de salud le hablan de "ojos de mufieca".

Examen fisico: Consciente, alerta, atenta, orientada, no miosis. Nistagmos multidireccional en posicién
primaria (predominio a la derecha lento), con movilidad lateral oculomotora normal pero plejia de
movilidad vertical. Impresiona de pardlisis facial periférica derecha leve (VII). Disartria con voz nasal
discreta. Paladar derecho eleva mas lento (IX).No paresias, niega trastorno sensitivo. Impresiona
disinergiaen MSD. No se incorpora ni se explora marcha actualmente

Pruebas diagndsticas:
Laboratorios clinicos dentro de lanormalidad

Diagndstico por Imagen:
1. Ecodopplerdearterias carétidas que fue informado con arterioesclerosis difusa.

2. Tomografiadecraneo que se encuentranormal. Figura 1.

Dada lasintomatologia del paciente se hospitalizay se solicita una resonancia magnética.

1. RM donde presenta una alteracion de sefial a nivel bitaldmico paramediano y mesencefalico
medial bilateral y periacueductal que se comportan como hiperintensos en T2/FLAIR vy
restringen en la difusion. No se asociaa lesiones enterritorios de la arteria cerebral posterior o
arteria cerebelosa superior, indicativo de infarto establecido de la variante anatémica arterial de
Percherdn. Figura 2.

Tratamiento:

Su manejo se realizd como un ictus establecido con atorvastatina, adiro y anticoagulacion, duro nueve
dias hospitalizado, presento una mejoria progresiva del nivel de consciencia quedando como déficit la
ausencia de mirada vertical, el SKEW (estrabismo vertical) derechoy la latero-pulsién a la derechaenla
marcha que mejora al aumentar la base de sustentacion.

Se dadealta conandador, vigilancia continua por los familiares para

evitar caidasy cita para rehabilitacion con el especialista.

DISCUSION.

El infarto talamico paramedial bilateral sincrénico fue descrito de una forma mdas completa por
Percherdn en los afios ©0 del siglo XX, aunque otros muchos autores habian hecho ya aportaciones
previas en este sentido’.La irrigaciéon del tdlamo es dada por la arteria comunicante posterior y la
arteria cerebral posterior, las cuales danvarias ramas entre las cuales estan, la arteria talamica polar, la
arteria talamica paramediana(o de Percherdn), el pediculo tdlamo geniculado y la arteria coroidal
posterior con sus dos ramas posteromedial y posterolateral que se distribuyen en las diferentes zonas
deltalamo”.
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Centrandonos en la arteria paramediana de Percherdn (también llamada arteria dptica interna de Duret
o arteria talamo-perforante de Foix y Hillerman)’ es una variante poco comun que principalmente
proviene del segmento P1 de la arteria cerebral posterior , su territorio es variable, pudiendo
extenderse al de otras ramas cuando éstas no existen sobre todo al tdlamo anterior en ausencia de la
arteria polar, lo que explica los sintomas conductuales en el infarto territorial asociado, pero, en general,
se acepta que corresponde a la regidén paramediana de ambos tdlamos, de forma simétrica o no, y casi
siempre incluyendo el mesencéfalo rostral (pedinculos cerebelosos superiores, nucleos del tercer pary
sustancia gris periacueducta.’ (Figura 3).”

La triada clasica del infarto bilateral en este territorio consiste en: trastorno del nivel de conciencia,
sintomas oculomotores y neuropsicolégicos. Los movimientos oculares estan alterados y los signos
neurolégicos mas caracteristicos son: limitacion parcial/completa de los movimientos oculares
verticales, pérdida de la convergencia, oftalmoplejia internuclear bilateral, seudoparesias del VI par, e
intolerancia a la luz. Las pupilas son a menudo anormales. El tamafio de la pupila varia dependiendo de
si esta alterado el nucleo de Edinger-Westphal, los fasciculos oculomotores, o las fibras simpaticas
descendentes o alguna combinacion. Asimismo, las zonas taldmicas involucradas en la memoria
pueden verse afectadas. Estas lesiones bilaterales talamicas se acompanan a menudo de lesiones
mesencefalicas produciendo un sindrome mesencefalotaldmico o talamopeduncular pudiendo
afiadirse alos sintomas clasicos hemiplejia, ataxia cerebelosa o movimientos anormales”.

ETIOLOGIA.

Las etiologias mas habituales difieren segun las series, con referencia a la cardiopatia
emboligena y la arteriopatia de pequefio calibre, la cardiopatia emboligena y la arteriopatia de gran
calibre olaateromatosis son las principales causas’.

DIAGNOSTICO.

Es realizado por imagen, principalmente por la resonancia magnética sus hallazgos son un
infarto sincrénico de ambos tdlamos (siempre en la regién paramediana bilateral y ocasionalmente,
anterior uni/bilateral) sin/con afectacion mesencefalica rostral, con secuencias de difusion (idéntico
indice de restriccién)’.

La tomografia computarizada (TC) craneal se debe realizar con contraste la cual puede objetivar un
indice similar indice de captacion’.

La arteriografia es muy dificil, dado el pequefiio calibre de esta arteria, y poco fiable, ya que sdlo su
presencia en fase hiperaguda tiene valor diferencial’.

TRATAMIENTO.

Respecto del tratamiento se sigue protocolo de la ACV isquémico pero, es resefiable que son
muy pocos pacientes que se tratan con fibrinoliticos, ya que el diagnostico suele realizarse varias horas
después de la presentacion clinica del paciente, también se ha postulado una mayor tolerancia a la
isquemiay una mayor ventana terapéutica para la terapia de recanalizacién en la circulacién posterior®.
Se realizara un tratamiento en principio dependiendo de la etiologia, y siguiendo Guias Clinicas para el
Tratamiento del Ictus Isquémico y del Accidente Isquémico Transitorio 200® de la European Stroke
Organisation con estabilizaciéon de los signos, oxigeno, antihipertensivos terapia anti plaquetaria,
anticoagulacion’.
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CONCLUSION.

Las lesiones isquémicas ocasionadas en la regiéon paramediana de ambos talamos, de forma
simétrica incluyendo frecuentemente el mesencéfalo rostral, pueden ser ocasionados por oclusion de
las arterias de las variadas conexiones que establecen la arteria carétida interna y la arteria basilar,
principalmente de una arteria ramadel segmento P1delaarteriacerebral posterior unilateral, aunque
muchas veces las pruebas de imagen como el TC no son concluyentes siempre que tengamos ,
alteraciones de conciencia, alteraciones oculomotoras o signos focales de cualquier area se debe
sospechar un infarto talamico paramediano bilateral sincrénico y realizar una resonancia magnética,
para confirmarlasospechadiagnostica ytratarlalo mdsrapido posible para evitar secuelas.

Figura 1. TC Crdneo sin contraste. Cortes axiales en los cuales no se objetivan alteraciones de la densidad a nivel intra ni
extraaxial

Figura 2. RM de crdneo

A. Secuencia potenciada en T2 Hiperintensidades en talamos bilaterales B. secuencia potenciada en T2 Hiperintesidad
en mesencéfalo C. Secuencias de difusion claramente la restriccion de sefial de que presenta las lesiones del talamo.

Hallazgos que se encuentran en relacion con isquemia en este territorio
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Figura 1. Clasificacion de Percherdn del aporte arteral paramedial taldmicomesencefdlico.
a) Tipo I: Variante mds comun, donde hay multiples perforantes
B) Tipo Il: La arteria de Percherdn es unica perforante que sale del segmento P1 de una sola ACP
C) Tipo Il: Arcada de ramas perforantes originado de un puente arterial entre ambas ACP
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La hiperCKemia como herramienta para el diagndstico
de enfermedades neuromusculares en pediatria

A. Gonzalez Garcia; H. Gomez Martin; N. Camarena Pavon; P. Pascual Moreno; T. Araujo Garcia; D.
Garcia-Navas Nunez.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcdntara de Caceres

RESUMEN.

La presencia de niveles elevados de creatinquinasa (CK) en niflos puede estar ocasionada por
multiples causas, siendo una de las mas importantes por su gravedad las distrofias musculares, por lo
gue esimportante realizar un diagndstico diferencial detallado para llegar al diagnéstico definitivo.

Las distrofias musculares progresivas son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por
atrofia y debilidad muscular progresiva, secundarias a degeneracién primaria de las fibras musculares.
Son una de las primeras causas en la que debemos pensar ante la evidencia de hiperCKemia en nifios,
especialmentessilos niveles estan muy aumentados (>10-> 0 veces los valores normales).

Presentamos el caso de un nifio en estudio por sospecha de enfermedad neuromuscular ante la
presencia de hiperCKemia.

PALABRAS CLAVES.
HiperCKemia, Distrofia muscular, Duchenne, Becker.

INTRODUCCION.

Cualquier trastorno que produzca dafio de las fibras musculares estriadas puede ocasionar que
las enzimas intracelulares pasen a la sangre, aumentando su concentracion, siendo la determinacién de
la creatinquinasa (CK) el método mas sensible para detectar dafio muscular. Las distrofias musculares
son el motivo mas frecuente de aparicion de niveles elevados de CK en sangre en nifios, pero existen
muchas otras causas, por lo que es importante realizar un diagndstico diferencial al objetivar dichos
resultados analiticos.

Existen factores fisiolégicos que modifican los niveles de CK en sangre, como son la edad, sexo, raza 'y
actividad fisica; pudiendo existir también elevaciones transitorias que desaparecen en unos dias
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(traumatismos, ejercicio fisico, inyecciones, convulsiones...). Ademas, la hiperCKemia puede ser
secundaria a enfermedades sistémicas y farmacos. Se han descrito casos de pacientes asintomaticos en
los que todos los estudios realizados han sido normales, estableciendo el diagndstico de hiperCKemia
idiopatica.

Las distrofias musculares son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por atrofia y
debilidad muscular progresiva, secundarias a degeneracion primaria de las fibras musculares. La mas
frecuente es la Distrofia muscular de Duchenne, seguida de la Distrofia muscular de Becker; ambas son
ligadas al sexo y se originan por la deficiencia en la sintesis de la distrofina, codificada por un gen
localizado en la regién Xp21. Son la primera causa en la que debemos pensar ante la evidencia de
hiperCKemia en nifios, especialmente si los niveles estdn muy aumentados (>10-° 0 veces los valores
normales).

Presentamos el caso de un nifio con sospecha de enfermedad neuromuscular ante la presencia de
hiperCKemia.

DESCRIPCION DEL CASO.

Varén de 7 afios que acude a revisidn en consultas externas de Neuropediatria por retraso
madurativo y trastorno de déficit de atencion e hiperactividad. En la exploracion fisica se detecta
hipertrofia de pantorrillas e hiperreflexia, por lo que se pide control analitico con enzimas musculares
ante la sospecha diagndstica inicial de una posible enfermedad neuromuscular. Al obtener unos niveles
de CK superiores a 30000 1U/I, se decide ingreso para completar estudio y confirmar el diagndstico de
distrofia muscular (Duchenne/Becker).

Antecedentes personales: En seguimiento por Salud Mental y Neuropediatria por retraso madurativoy
trastorno de déficit de atencidn e hiperactividad, en tratamiento con Metilfenidato desde hace 1 afio.
Padre de 47 afios, con osteoporosis con protesis de cadera bilateral e hipoacusia de oido izquierdo de
causa desconocida. No otros antecedentes personales ni familiares de interés.

Exploracion fisica:

Peso: 21,3kg (p10-2°) Talla: 113cm (p3) Perimetro cefalico: > Ocm (p3). Constantes vitales dentro de la
normalidad.

En la exploracidon neuroldgica se evidencia hiperreflexia simétrica en miembros inferiores. Reflejo
cutaneoplantar flexor. Fuerza disminuida. Tono y sensibilidad conservadas. Marcha con aumento de la
base de sustentacién con tendencia a caminar de puntillas. Tandem normal. Marcha sobre talones
dificultosa, de puntillas normal. Romberg negativo. Gowers positivo. Dificultad para subir y bajar
escaleras, necesitando apoyarse en las piernas. En miembros inferiores destaca una hipertrofia
simétrica de pantorrillas. Resto de la exploracion normal.

Pruebas complementarias:
Analitica al ingreso: En la bioquimica destaca: Creatinina en sangre 0,21mg/dl, LDH
3.615 UI/L, Creatinquinasa 33.90° |U/I, GOT > 04 1U/I, GPT 802 Ul/I, Creatinquinasa MB 48> ,¢ ng/ml,
Mioglobina 2.1°7 ng/ml. Resto de la bioquimicay hemograma normal.
En los posteriores controles analiticos los valores de CK, LDH, GOT y GPT fueron disminuyendo
progresivamente, siendo los siguientes los ultimos valores obtenidos: Creatinquinasa 13.27 1U/I,
LDH 3.043 Ul/I, GOT 294 1U/1, GPT” 2° UI/I, Mioglobina® 13,3 ng/ml
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Electroneurograma sensitivo-motor: disminucién de amplitud de potencial motor en
nervio mediano (1,8 mV). En cuadriceps, femoral y gemelo interno se evidencia patron mixto con
incremento de polifasicos y amplitud disminuida con observacién en barrido libre. Conclusion del
estudio: compatible con miopatia de grado moderado.

Resonancia magnética cerebral: estudio cerebral normal.

Estudio cardiolégico (ECGy Ecocardiograma): corazén estructuralmente normal, funcién
miocardica conservada.

Estudio nefrolégico: funcidn renal conservada. Ecografia de aparato urinario normal.

Estudio genético de la distrofia muscular de Duchenne/Becker en sangre por MLPA:
perfil compatible con posible delecién en hemicigosis de la region que comprende al exén 3 del gen
DMD (distrofina). El resultado obtenido debe ser confirmado mediante la secuenciacion completa
delgen (en proceso).

Biopsia muscular: pendiente de resultado.

Evolucion:

Durante su ingreso para completar el estudio ante la sospecha de enfermedad neuromuscular, el
paciente recibié hidratacién intravenosa, disminuyendo los niveles de CK progresivamente a lo largo de
su estancia, sin cambios en la exploracidn fisica respecto a la inicial, por lo que se decide alta y actitud
expectante ante la espera de confirmacién del diagnéstico.

Reevaluamos al paciente tres semanas después del alta, refiriéndonos los padres que ha ido
aumentando la debilidad del nifio, agotandose de forma mas precoz ante la actividad fisica.
Actualmente estamos a la espera del resultado de la biopsia muscular, que establecera el diagndstico
definitivo de Distrofia muscular de Duchenne o Becker, y con ello decidir cual serd el abordaje
terapéutico mds adecuado.

DISCUSION.

La HiperCKemia se define como un valor de CK 1,° veces superior al limite superior de la
normalidad (tabla 1). El 20% de los individuos sanos pueden tener valores de CK elevados. Las cifras
normalesvarian en relacién con laraza (los sujetos de raza negra tienen cifras superiores a otras), el sexo
(los hombres tienen valores superiores a las mujeres), la edad (los nifios tienen cifras mayores que los
adultos), y la situacién hormonal (maxima en preadolescentes, disminuyen en edad fértil, durante el
embarazo ain mas, y vuelven aaumentar tras la menopausia).

En ocasiones pueden objetivarse aumentos transitorios de los niveles de CK tras traumatismos,
inyecciones intramusculares, crisis ténico-cldnicas o la realizacidon de un electromiograma. El ejercicio
intenso en alguien no habituado también lo produce, sin que exista necesariamente una miopatia
metabdlica.

Gran numero de farmacos producen aumento de CK (estatinas, fibratos, antirretrovirales,
inmunosupresores,...), al igual que muchas enfermedades sistémicas (miositis virales, enfermedad
celiaca, hipotiroidismo, alteraciones hidroelectroliticas), pero la mayoria de ellas producen miopatia
clinica.
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Una CK poco elevada puede ser un dato de enfermedad primaria del musculo, pero también se ve en
procesos neurdgenos. El EMG ayudara a la orientacion diagndstica. EI EMG no es especifico, salvo en el
caso de la miotonia, que debe llevar al estudio genético de la distrofia miotdnica. La elevacién de CK en
patologia neurogénica no sobrepasa ® veces el valor normal. Se ha descrito en el sindrome de Guillain-
Barré, atrofia muscular espinal (AME) Ill, poliomielitis aguday sindrome pospolio.

La mayoria de los pacientes con miopatias cursan con niveles elevados de CK. Diversas miopatias de
etiologia genética pueden presentarse con aumento aislado de CK, en estos casos debe realizarse
biopsia muscular que incluya estudio histoldgico, bioquimico e inmunohistoquimico. Cuando se llega a
un diagndstico especifico, lo mas frecuente son las miopatias metabdlicas y las distrofias subclinicas.
Enlos casos enlos que no se llega a un diagndstico definitivo se habla de hiperCKemia idiopatica, que ha
sido definida como un aumento de la CK de origen musculo-esquelético asintomatica, con exploracion
neuroldgica, estudio neurofisiolégico e histolégico normales. Se ha propuesto afiadir a esta definicién la
necesidad de descartar causas secundarias de hiperCKemia, historia familiar de enfermedad
neuromuscular o estado de portador de distrofinopatias mediante estudio genético. En esta entidad,
los niveles de CK suelen estar entre ° -10 veces el valor normal. Es frecuente en hombres, siendo la mitad
de los casos familiares.

Cuando nos encontramos niveles extremadamente elevados (>10-> 0 veces lo normal) hablamos de
niveles en rango distréfico. En esa circunstancia, si el paciente es un varén, habrd que descartar
distrofinopatia mediante estudio genético. Las nifias con una distrofinopatia rara vez tienen clinica o CK
en rango distrofico; lo habitual es que se trate de portadoras asintomaticas en las que la CK estd
escasamente elevada, aunque existe una gran variabilidad (2-10 veces lo normal) y una tendencia a
disminuir con la edad.

Las distrofias musculares son enfermedades heterogéneas genéticamente determinadas
caracterizadas por debilidad muscular progresiva debidas a una degeneracion primaria de las fibras
musculares. Estan causadas por ausencia (enfermedad de Duchenne), disminucién o expresion
anomala (enfermedad de Becker) de la distrofina, proteina estructural de membrana en musculo
esquelético, liso, cardiaco y el SNC, codificada por un gen de gran tamafio (locus Xp21). Estas
enfermedades son de herencia recesiva ligada al X (33% mutaciones de novo).

Las formas clinicas clasicas son la enfermedad de Duchenne y la de Becker, pudiendo existir formas
intermedias, como la miocardiopatia dilatada ligada al X, la miopatia del cuadriceps, el sindrome de
mialgias-calambres o el sindrome de Mcleod, caracterizados por hiperCKemia con leve o nula
afectacion del musculo esquelético.

La enfermedad de Duchenne es el trastorno neuromuscular mas frecuente en la infancia, con una
incidencia de 1 cada 3.5 00 varones nacidos vivos. En su evolucion se diferencian 3 fases:

Fase de inicio: los sintomas aparecen antes de los > afios. Puede haber retraso motor y del
lenguaje. Al iniciar la marcha, es torpe, con caidas frecuentes y dificultad para correr o subir
escaleras. La debilidad es fundamentalmente a nivel de la cintura pélvica. Aparecen
contracturas.

Fase de meseta: estancamiento en la adquisicion de habilidades motoras (¢ -8 afios).

Fase de empeoramiento: pérdida de capacidad funcional; afectacion progresiva de
musculatura distal, de miembros superiores y de pares craneales. La deambulacion se pierde
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antes delos 13 afos. Empeoramiento de las deformidades esqueléticas (escoliosis y contracturas) y
de la funcién respiratoria (patologia restrictiva). Se asocian problemas nutricionales (sobrepeso o
desnutricidn); fracturas por disminucion de densidad éseay problemas de relacidn social.

Puede asociar sintomas muy diversos, como trastornos cognitivos, alteraciones conductuales,
miocardiopatia dilatada (de aparicion mas tardia) o reflujo gastroesofagico.

En la exploracidn fisica de estos nifos encontramos amiotrofia y debilidad de la musculatura proximal, que
se manifiesta mediante el signo de Gowers (dificultad al ponerse de pie, que el nifio realiza apoyando los
brazos en sus rodillas y luego en los muslos hasta alcanzar la posicidon erecta); pseudohipertrofia de
gemelos, reflejos osteotendinosos disminuidos (el aquileo es el ultimo en desaparecer), contracturas,
retraccion aquilea, marcha miopatica (“ansarina”) con hiperlordosis.

Clasicamente la esperanza de vida de estos pacientes se estimaba en menos de 20 afios. Aunque sigue
siendo una enfermedad letal con mortalidad por complicaciones respiratorias (’ > %) o cardiacas (2°> %), el
tratamiento integral haaumentado la supervivencia.

La enfermedad de Becker tiene una incidencia de 1 cada 30.000 varones nacidos vivos. Su inicio suele ser
mas tardio que la enfermedad de Duchenne (>° afios) y la evolucion suele ser mas lenta (pierden la marcha
después de los 1° afios). La esperanza de vida de estos nifios supera los 40 afios; siendo los trastornos
cardiacos la primera causa de mortalidad.

Para llegar al diagndstico de estas enfermedades se llevan a cabo una serie de pruebas complementarias,
como son la determinaciéon de enzimas musculares, electromiograma, biopsia muscular y el estudio
genético.

Enla biopsia muscular las alteraciones varian seglin progresa la enfermedad. Estadios iniciales: variacidon en
el tamano de las fibras y dreas focales de degeneracidon y regeneracién. Segun progresa la enfermedad, la
regeneracion es menor y el musculo es sustituido por tejido conectivo y adiposo. No es obligada, estando
indicadasi el estudio de mutaciones en el gen es negativo. El estudio inmunohistoquimico y Western blot de
la distrofina permite diferenciar laforma de Duchenne de la Becker, aparte de la evolucidn clinica.

Los estudios genéticos son de eleccidn para el diagndstico, deteccion de portadoras y diagndstico prenatal.
Anomalias del gen de la distrofina: el ® 0-°° % de los casos se debe a deleciones de uno o mas exones, el* % a
duplicaciones y el resto se debe a mutaciones puntuales; las mutaciones puntuales en ocasiones no se
detectan con las técnicas moleculares habitualesy precisan técnicas de genética mds especializadas.

No existe tratamiento curativo para las distrofias musculares. Un manejo multidisciplinar altera el curso
natural de la enfermedad aumentando la esperanzay calidad de vida. Hay estudios en marcha sobre nuevos
y alentadores tratamientos (no disponibles actualmente en la practica clinica), basados en transferencias
génicas mediadas por virus o en alteracion del ARNm (por exclusion del exdn mediante oligonucleétidos
antisentido o por omision de codones de parada mediante aminoglucdsidos o PTC124).

Las distintas medidas disponibles en la actualidad son:

- Corticoides. Mejoran las funciones muscular (prolongan la deambulacién hasta 3 afios), pulmonary
cardiaca, y reducen el riesgo de escoliosis. Un estudio reciente demostré aumento en la curva de
supervivencia al administrar bifosfonatos en niflos en tratamiento crénico con corticoides y
osteopenia.
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Tratamiento integral. En todas las distrofias musculares es recomendable un abordaje
multidisciplinar: tratamiento rehabilitador y traumatoldgico (recomendable ejercicio aerdbico
submaximo, manejo de contracturas y escoliosis), control cardioldgico (ecocardiografia y ECG
cada 1-2 afios), fisioterapia respiratoria y sistemas de ventilacion nocturna (control anual de la
funcidn pulmonar), manejo de la disfagia y del dolor, seguimiento nutricional (evitar sobrepeso
y desnutricidn), evaluacién psicoldgicay social, valoraciones psicométricas.

Procedimientos anestésicos. Se ha descrito la susceptibilidad de estos pacientes a presentar
hipertermia maligna, por lo que estan contraindicados los relajantes despolarizantes (como
succinilcolina) y no se aconsejan los anestésicos inhalados (riesgo de rabdomidlisis).

CONCLUSIONES.

La presencia de hiperCKemia en nifios puede estar ocasionada por multiples causas, siendo de
las mas trascendentes las distrofias musculares, por lo que es importante realizar un diagndstico
diferencial para descartar o confirmar este tipo de patologias.
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Fibrilacion auricular en bradicardia

A. Jiménez Rodriguez; E. Vera Romero

Medicina Familiar y Comunitaria. Complejo Hospitalario de Caceres. HSPA.

RESUMEN.

La fibrilacién auricular consiste en un trastorno sostenido del ritmo cardiaco ocasionado por
activacion auricular desorganizada. Es la arritmia mas frecuente que se encuentra en la practica clinica
responsable de una elevada morbimortalidad por riesgo de ictus, tromboembolia, insuficiencia
cardiaca y una importante disminucion de la calidad de vida al ser originaria, principalmente, de un
evento embdlico
Si nos encontramos con un paciente con FA en presencia de bradicardia, debemos investigar la causa
etioldgica del evento. En los pacientes con FA se recomienda mantener una frecuencia cardiaca
estabilizada entre 7 0-90 Ipm, ya que esto ayuda a compensar un gasto cardiaco reducido ocasionado
por disminucién y descoordinacidon de la contraccidon auricular. Si se presenta un ritmo cardiaco
enlentecido (bradicardia), la compensacién del gasto cardiaco no se produciria adecuadamente, y por
tanto, habria una mayor pérdida de activacidn ciclica de las auriculas que podria ocasionar la muerte del
paciente.

Las causas que pueden originar esta bradicardia mas frecuentemente son una intoxicacién digitdlica o
un bloqueo de la conduccién. Ambas ocasionarian una respuesta ventricular demasiado lenta. Es muy
importante observar si el paciente presenta o no sintomatologia acompafiante, pues sera factor
determinante a la hora de actuacién o margen terapéutico. Eso si, con una seguimiento posterior
obligatorio por atencién primaria, y observacién domiciliaria por parte del paciente explicandole los
riesgosy plan de actuacién en caso de sintomas.

PALABRAS CLAVES.
Fibrilacion auricular, bradicardia, intoxicacion digitdlica, bloqueo auriculoventricular.

INTRODUCCION.

La fibrilacién auricular se define por regla general como una taquiarritmia supraventricular
caracterizada por una activacion descoordinada de la auricula. La respuesta ventricular depende de la
propia naturaleza del nodo AV, del tono vagal y simpdtico, de la presencia o ausencia de vias accesorias y
del efecto de ciertos farmacos. Es la arritmia mas prevalente en la actualidad, aproximadamente
apareceenun 0, % durante |la sexta década de viday en un 10% durante la novena.
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Al hablar de una fibrilacién auricular con presencia de bradicardia, se debe pensar en un ritmo de
escape de la unidn AV, siendo con mayor frecuencia la intoxicacién digitdlica la causa desencadenante
delmismo, aunque no la Unica.

Porlotanto, de maneraclaray esquematica, diferenciamos términos:

-La FA consiste en una despolarizacidon anarquica de las células del miocardio auricular, de
manera que las auriculas se contraen con gran rapidez por lo que no hay una contraccién real y la
frecuencia ventricular es menor y -Bradicardia, que se trata de un ritmo originado en el nddulo sinusal
con una frecuencia de estimulacién menor a © 0 latidos por minuto.

Hay que resaltar que la fibrilacion auricular es responsable de un incremento de morbimortalidad
(hablamos de doble mortalidad) cardiovascular y cerebrovascular, y a su vez, el riesgo de embolia
supone la principal complicacién de esta arritmia’
Es por tanto imprescindible, que desde la atencidn primaria se maneje adecuadamente esta patologia,
ya que se pueden detectar asi posibles complicaciones tanto por la misma arritmia como secundarias a
tratamientoy poder poner soluciéon de inmediato.

Dada la importancia de la Fibrilacion Auricular y su prevalencia actual, a continuacién, exponemos un
caso clinico que trata sobre un paciente de ®2 afios, el cual acude al Servicio de Urgencias por deterioro
del estado generaly es diagnosticado de Fibrilacidn auricular en Bradicardia.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un paciente varon de 22 afios traido al Servicio de Urgencias por encontrarle durante
la mafiana con malestar y deterioro del estado general, agresivo cuando se interactuaba con él o se
intentaba su movilizacion, somnoliento y leve desorientacion, de unas ¢-7 horas de evolucion
aproximadamente. No se comenta otra sintomatologia.

El paciente tenia los siguientes AP, Sit. Basal y Tratamiento.

Antecedentes personales:

-HTA.

-Exfumador de 30 afios 1 pag/dia.

-Parkinsonismo Farmacoldgico y temblor esencial.
-Insuficiencia Cardiaca Congestiva

-FA permanente (de aparicidon 2 meses atras).

Situaciéon basal: Precisa ayuda para todas las ABVD, Incontinencia biesfinteriana, Vida cama
sillén./ Deterioro GDS® de probable etiologia vascular/ Institucionalizado 2 afios atras.

Tratamiento: AAS 100mg, Eneas 10/20mg, Digoxina teofarma 0,2° mg, Omeprazol 4mg,
Quetiapina2® mg

Ante el estado general que presentaba el paciente, lo trasladamos a observacidon con una via,
monitorizacién (para valores vitales necesarios para establecer efecto hemodindmico) y donde se
realiza la valoracién con pruebas complementarias necesarias para el estudio: Toma de constantes
(tensidn arterial: 10/ ®, frecuencia cardiaca 30, saturacion de oxigeno 9° % con 02 a 2lpm), se extrae
muestra de sangre para analitica (Hemograma, Bioquimica, Coagulacion, Gasometria), EKG y RX.
Entrevistamos al familiar (por el deterioro cognitivo del paciente, aunque éste respondia a preguntas
sencillas parcialmente orientado), realizamos exploracidn fisica, y observamos signos y sintomas. El
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paciente se presentaba asintomdtico, colaborador, con una buena coloracién de piel y mucosas, y
eupneico en reposo.

Tras su ingreso en Urgencias visualizamos el electrocardiograma, en el cual observamos una FA en
bradiarritmia a 2°> lpm con alternancia de bloqueos rama derecha e izquierda. No obstante, el paciente
se mantiene asintomadtico y tranquilo, por lo se mantiene en observacidn con monitorizacién. En
resultados analiticos debemos destacar una Digoxinemia de 2,2 ng/dly Creatinina de 1.37 g/dI, sin otros
hallazgos significativos.

Alas ® horas de estar en observacidn, aparece en el monitor una ausencia de latido cardiaco de unos ®
segundos, con continuidad de ritmo cardiaco a 2% Ipm. Se pauta de inmediato Isoprenalina IV
(Aleudrina) > ampolllas en >00ml a 0 ml/h y el paciente se estabiliza a una frecuencia de 3°-40 lpm
durante toda la noche'. Tras la perfusién, se decide iniciar Dopamina y fluidoterapia de
mantenimiento.

Asiseadia

- Fi, s s - - T LU s P

Se evallia conjuntamente al paciente con especialistas correspondientes y se comenta la posibilidad de
implantar marcapasos, la cual se desestima por la situacion basal del paciente y estado actual.

Ante la buena evolucidn del paciente y estabilidad general, se decide suspender tratamiento con
digoxina y el ingreso del paciente en Geriatria para control y seguimiento. Se instaura tratamiento con
ventolin inhalado con mejoria progresiva de la frecuencia cardiaca y se consigue disminucién de la
digoxinemia (0,2 ng/dl). En electrocardiograma de control durante el ingreso se observa una fibrilacion
auricular con respuesta ventricular a 9° Ipm, por lo tanto, se decide el alta del paciente con actitud
observacional y modificacion de tratamiento.

Nos encontramos entonces con un paciente cuyo juicio clinico es una Fibrilaciéon Auricular en
Bradicardia, en tratamiento con AAS y digoxina. Concluimos atribuyendo esta bradicardia sinusal a una
intoxicacién digitalica; la cual, tras tratamiento y periodo observacional, es corregida, consiguiendo una
estabilizacion de la fibrilacion con frecuencia cardiaca adecuada para esta patologia cardiaca.

DISCUSION.

Se nos presenta incidentalmente un caso de una fibrilacién auricular en bradiarritmia en un
paciente asintomatico (lo que nos da algo de margen de actuacion) sin causa desencadenante aparente,
por lo tanto, y como hemos mencionado anteriormente, es necesario realizar un diagnéstico diferencial
etiolégico. La FA debe mantenerse en una frecuencia cardiaca estabilizada siempre que se pueda
entornoalos’ 0lpm, yaque ayuda a compensar el gasto cardiaco disminuido.
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Hay que diferenciar causas desencadenantes ala hora del estudio etiolégico:

1. Intoxicacidn digitélica: la digoxina” es uno de los farmacos principales utilizados en la
FA y por tanto, puede ser causa frecuente de intoxicacidn en el curso de un tratamiento crénico por su
estrecho rango terapéutico, la utilizacién en pacientes de edad avanzada con comorbilidades y por la
interaccion con otros farmacos que pueden afectar a su cinética. Actia bloqueando el paso de los
impulsos auriculares a través del nodo AV, ya que ejerce un efecto vagoténico y disminuye la frecuencia
de conduccidn, por lo que seria originario de bradicardia. La causa mas frecuente de intoxicacidon
digitdlica es la hipopotasemia, y como causas favorecedoras fundamentales la insuficiencia renal y la
edad avanzada

2. Alteracion de la conduccién: aparicion en el electrocardiograma de alternancia de
bloqueos o bloqueo completo del nodo AV, lo cual ocasiona bradicardia

3. En los paciente con FA se podria ocasionar una reversion al ritmo sinusal, no obstante, en
esta patologia cardiaca créonica es muy poco prevalente esta reversion.

4, Enfermedad del nodo sinusal: puede presentarse, entre otras alteraciones, una
fibrilacion auricular con respuesta ventricular lenta. Suele presentarse en personas de edad avanzaday
no séloimplica unaalteraciéon anatdomicay funcional del nédulo sinusal, sino que frecuentemente existe
disfuncién de porciones mas bajas del sistema éxito-conductor.

En nuestro caso, paciente que presenta bradicardia en FA diagnosticada 2 meses atras en tratamiento
con digoxina, la primera probabilidad etioldgica a descartar es la intoxicacion digitalica. Ante hallazgo
compatible con intoxicacion®’ se procedié a la suspension de la pauta de digoxina de su tratamiento.

No obstante, como se expuso anteriormente en el caso, se observé una ausencia de latido cardiaco de ®
segundos aproximadamente que conllevd a la necesidad de perfusidon de aleudrina y dopamina
posterior. Esto, hizo que nos plantedramos como dudoso diagndstico un sindrome del nodo sinusal
enfermo (también observables alternancias compatibles con este diagndstico en electrocardiograma).

Sin embargo, a modo concluyente del caso, aunque el paciente permanecid asintomatico en todo
momento sin aquejar sintomatologia alguna, se decidié ingresar para observacion, mejoria de la
frecuencia cardiacay control de factores de riesgos que pudieran originar complicaciones a corto plazo.
Ante la suspension de digoxina, pauta de ventolin inhalado y antiagregacién cada 24 horas *, se
consiguié un aumento de la frecuencia cardiaca hasta 90 [pm y una buena estabilidad clinica, por lo que
se decidio alta domiciliaria con control por parte atencion primaria.

Podriamos concluir afirmando que desde el punto de vista de la atencidn primaria, la presencia de una
bradicardia asintomdtica en un paciente con FA crénica es totalmente manejable. Eso si, debemos
alertarnos y buscar la causa desencadenante en el momento inicial para realizar un tratamiento
adecuadoy urgente en caso de que fuera necesario.

Ademas, se debe explicar al paciente correctamente cuales son los riesgos asociados a esta patologia,

como debe actuar si aparece sintomatologia y qué pautas debe seguir, ya que esta muy presente el
riesgo de evento embodlico.
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CONCLUSION.

En Espafia, la prevalencia de la Fibrilacidn Auricular en personas mayores de ° 0 afios es elevada,
aproximadamente un 4-5%. Esta prevalencia® es similar en hombres y mujeres, sin embargo, se
observan diferencias que se incrementa progresivamente a partir de los ® 0 afios

Es fundamental un conocimiento adecuado de la epidemiologia de esta patologia cardiaca, la
etiopatogenia, las nuevas terapias y resultados aportados por nuevos ensayos clinicos, ya que asi, la
atencién médica estara cualificada para un correcto manejo de la fibrilacién auricular, control de la
frecuencia, las diferentes formas de conversién al ritmo sinusal y su mantenimiento, asi como las
medidas mas apropiadas para evitar los fendmenos tromboembdlicos relacionados con la FA.

La fibrilacion auricular es la causa mas frecuente de motivo consulta poblacional en los distintos
servicios médicos, de ahi que hayamos decidido escoger este caso clinico, realizar una revisién de esta
arritmiay actualizar el manejo terapéutico en esta situacion determinada. Debemos estar actualizados
acerca del manejo de la misma en diferentes situaciones clinicas y conocer los riesgos y complicaciones
atribuibles a esta patologia.

BIBLIOGRAFIA.

1. Diaz AgeaJ.L. Urgencias Cardio-Circulatorias: Trastornos del Ritmo y la Conduccién Cardiaca. En:
Diaz AgeaJ.L., Gdmez Sanchez R., Pardo Rios M. Protocolos de Actuacidén en Enfermeria de Urgencias. 1
ed. Murcia: DM. 2008 .p.15°-217.

2. Bare B.G., Smeltzer S.C. Tratamiento de Pacientes con Arritmias y Trastornos de la Conduccidn.
Enfermeria Medico-Quirurgica. 9 ed. Madrid: McGRAW-HILL. 2002. p.¢43-670.

3. Cea-Calvo L, Reddn J, Lozano JV, Fernandez-Pérez C, Marti-Canales A, Llisterri JC, et al.
Prevalencia de fibrilacién auricular en la poblacion espafiola de © 0 o mas afios de edad. Estudio PREV-
ICTUS Rev Esp Cardiol. 2007 ; ©0:16-24.

4, Wolf PA, Abbott RD, Kannel WB. Atrial fibrillation as an independent risk factor for stroke: the
Framingham Study. Stroke. 1991;22:98 3-8,

3, Pappone C, Radinovic A, Manguso F, Vicedomini G, Ciconte G, Sacchi S, et al. Atrial fibrillation
progression and management. A -year prospective follow-up study. Heart Rhythm. 200%;>:1° 01-7 .

6, Gonzdlez Andrés VL. Revisidn sistematica sobre la efectividad e indicaciones de los anticuerpos
antidigoxina en laintoxicacion digitalica. Rev Esp Cardiol. 2000;> 3:49-> 2.

7, Aganwal YK, Aronow WS, Levy JA, Spodick DH. Association of interatrial block with development

of atrial fibrillation. AmJ Cardiol. 2003;91:88 2.

SELECCIONADOS



Osteoblastoma Epitelioide en carpo. A propdsito de un
caso

D. Fernandez Fernandez; J. Fernandez La Villa; M. Villaverde Romén; M. A. Nogales Asensio

Servicio de Traumatologia del Complejo Hospitalario de Caceres

RESUMEN.

A continuacién se muestra un caso clinico de un paciente que presenta un motivo de consulta
relativamente frecuente como es un dolor en mano, el cual es producido por una tumoracién con gran
agresividad local que debe ser diagnosticado y tratado adecuadamente para evitar graves
complicacionesy secuelas posteriores.

PALABRAS CLAVE.
Osteoblastoma, Carpo, Tumor, Mano, Mufieca

INTRODUCCION.

Se presenta el caso de un vardon de 17 afios con Unico antecedente de alergia AAS que consulta
por presentar una clinica de dolor a nivel de cara volar de mano y mufieca izquierda de aparicidon
insidiosay sin antecedente traumatico que relacione con la apariciéon del cuadro.

Motivos de consulta como este son frecuentes tanto en atencidn primaria como en consultas externas
de atencion especializada. Debido a ello, el enfoque inicial que hagamos de estos pacientes nos
facilitara el posterior diagndstico y tratamiento adecuado.

En este caso, tras completar la historia clinica para contextualizar el cuadro clinico debemos realizar una
exploracién fisica exhaustiva para obtener los signos clinicos necesarios para iniciar la evaluacién de los
posibles diagndsticos.

DESCRIPCION DEL CASO.

El paciente cuenta que el dolor ha comenzado hace meses, incrementandose con la carga de
pesoy con ciertas actividades que requierenrealizar fuerza con la muiiecay mano.
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A la exploracion fisica presenta un incremento moderado del dolor a la palpacién sobre el carpoya la
movilizacidn activa de lamufieca, el resto sin significacidn clinica.

Con estos datos iniciales se decide realizar un estudio radiografico basico en el que no se evidencia
ninguna lesién dsea por lo que se diagnostica inicialmente de tendinitis y se trata mediante una férula
de descarga durante 2 semanasy tratamiento antiinflamatorio.

Estudio radiogrdfico inicial

Al acudir arevision el paciente continta con la clinica de dolor a nivel del carpo, la cual debia haber
cedido parcialmente con lainmovilizacion, porlo que se realiza una nuevo estudio radiograficoen el que
se aprecia una imagen sutil sobre hueso grande, sin diagndstico claro. Se completa el estudio con una
RMN que informa de “Proceso posiblemente inflamatorio, infeccioso a nivel de hueso grande de carpo
izquierdo con captacién de gadolinio en dicho hueso eirregularidad de la cortical anterior”.

Ante la ausencia de un diagnéstico, y la posibilidad del origen tumoral de la lesidon, se realiza una
gammagrafia en la que se aprecia captacion a nivel de carpo izquierdo Unicamente sin apreciarse
lesiones en otralocalizacidn.

Con estos datos, y ante la ausencia de una clinica y estudio analitico compatible con un proceso
infeccioso, se decide realizar una biopsia escisional de la lesién con el objetivo de obtener un
diagnéstico de certeza.

En laintervencién se aprecia a nivel de la mitad distal del hueso grande una lesién blanda, cerebriforme
gue se envia para su analisis anatomopatoldgico, el cual informan como: “Osteoblastoma epitelioide”.
Tras la intervencidn quirurgica, el paciente refiere mejoria clinica, presentando Unicamente discreta
pérdida de fuerzasindolor.

A los tres meses de evolucion postquirurgica, el paciente comienza nuevamente a presentar clinica de
dolor, que se correlaciona con una osteopenia en banda que se aprecia en la radiografia de control, por
loque se etiqueta de Sd. De dolor regional complejo.
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Imagen de Osteopenia en Banda

El paciente continla con tratamiento conservador con una evolucién desfavorable, presentando al cabo
de unos meses gran dolor a nivel del carpo y mufieca izquierda que se incrementa con la flexo-
extensiéon. Ha necesitado afiadir opioides al a tratamiento analgésico debido al incremento en la
intensidad del dolor.

Es enviado a nuestro servicio, donde ante los antecedentes que presenta el paciente se decide realizar
un estudio de extensidon afadiendo un TAC del carpo para evaluar el estado del mismo y la presencia o
no de nuevas lesiones.

TAC

Esclerosis de

hueso grande

Aumento de partes
blandas en carpo,
principalmente en
torno a hueso grande y

eminencia tenar.
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Ante la afectacion de partes blandas que se aprecia en el tac, se completa estudio con una RMN para
evaluar la extension de la lesion a nivel local, donde se informa: “Probable recidiva local del
obteoblastoma de mufeca izquierda infiltrando hueso grande, trapezoide y bases de 22 y 39
metacarpianos.

RMN donde se aprecia infiltracion de grande, trapezoide, 2° y 32 MTCs

Con los hallazgos presentes y los estudios complementarios mostrados anteriormente y teniendo en
cuenta la clinica de gran dolor que presenta el paciente, se decide realizar una nueva intervencion
quirurgica, en este caso, mas agresiva que la realizada previamente.

Se procede a realizar una carpectomia parcial, con reseccién de las partes blandas que se observan
afectadasy realizando unaartrodesis del carpo con una placay tornillos.
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Tras laintervencion, el paciente presenta gran mejoria porlo que se suprime el tratamiento opioide.

Continda sus revisiones habituales en consultas, evidencidandose, > meses tras la tltima intervencion, la
aparicién de molestias a nivel de la musculatura en la base del 12 radio y una masa de partes blandas
sobre eminenciatenar, visible incluso radiograficamente.

Masa de partes blandas sobre eminencia tenar
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Ante dichos hallazgos y la sospecha de una nueva recidiva local, se programa al paciente para
intervencidn quirurgica en la que se realiza una reseccion de la tumoracion que rodea al tenddn del
Flexor Pollicis Longusincluyendo la vaina tendinosa hasta la polea Al.

El paciente nuevamente presenta mejoria clinica y precisa tratamiento rehabilitador tras la
intervencién. En el momento actual el dolor ha cedido por completoy la movilidad de la muiiecay mano
permite realizar una vida con normalidad, utiliza la mano para todas las actividades, incluso para
aquellas que requieren fuerza sin presentar dolor.

Dorsiflexion de mufieca de 202. Flexion volar de 559. Realiza un pufio completo. Realiza extension de todos los dedos excepto
de la articulacion metacarpofaldngica de 22 dedo que presenta un déficit de unos 20° respecto al lado contralateral.
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No hay signos de recidiva local.

DISCUSION.

El Osteoblastoma epitelioide es un tumor que presenta gran agresividad local. Afecta
principalmente a adultos jévenes, presentando un pico de incidencia en torno a los 20 afios de edad. La
frecuencia de esta estirpe tumoral es baja, en torno al 1-3% y en la mayoria de las ocasiones lo
encontraremos con una localizacién a nivel vertebral. La incidencia que presenta en zonas distales de las
extremidades es muy baja, menos del 1%.

En cuanto a las pruebas complementarias, podemos sospecharlo en un estudio radiografico basico,
apreciandose un defecto radiollcido que frecuentemente se rodea de una zona de esclerosis. Asi
mismo en una gammagrafia se apreciard un aumento de captacion local.

El tratamiento de esta lesidn consiste en la reseccidon quirdrgica debiendo ser agresivo en cuanto la
intervencidn que requiere ya que es un tumor que presenta una alta tasa de recidiva local, necesitando
en muchas ocasiones la realizacion de sesiones de radioterapia, generalmente indicada tras varias
recidivas, aunque no hay estudios concluyentes que definan unasindicaciones claras.

CONCUSIONES.

En ocasiones podemos encontrar lesiones que presentan gran agresividad con una clinica inicial
gue puede pasar desapercibida, por ello esimportante prestar atencidén a la correlacién de la clinica con
la historia que nos cuenta el paciente y completar el estudio con las exploraciones complementarias
adecuadas para dar un enfoque correcto al caso y evitar pasar por alto lesiones que pueden producir
secuelasimportantes de nos ser tratadas al inicio.

El Osteoblastoma epitelioide es un claro ejemplo de una lesién con gran agresividad local que precisa
ser diagnosticado precozmente para poder realizar un tratamiento en estadios iniciales adecuado.

SELECCIONADOS



BIBLIOGRAFIA.

1. McLeod RA, Dahlin DC, Beabout JW. The spectrum of osteoblastoma. AJR Am J Roentgenol.
197%;12%(2):321-32°.doi: 10.2214/ajr.12° .2.321.

2. Greenspan A (1993) Benign bone-forming lesions: osteoma, osteoid osteoma, and
osteoblastoma. Clinical, imaging, pathologic, and differential considerations. Skeletal Radiol, 22: 485 -
>00

3. Jackson RP, Reckling FW, Mants FA. Osteoid osteoma and osteoblastoma. Similar histologic
lesions with different natural histories. Clin Orthop Relat Res. 197 7 ;128 :303-313.

4, Lucas DR, Unni KK, McLeod RA, O'Connor M, Sim FH. Osteoblastoma: clinicopathologic study of
30° cases. Hum Pathol. 1994;2°:117 —134. doi: 10.101° /0046 -8 177 (94)902°7 -4.

4, Uccello M, Vacante M, Giordano M, et al. Osteoblastoma of the cervical spine causing an unusual
neck pain. Eur Rev Med Pharmacol Sci. 2012;1° (Suppl 4):17 -20.

5, Seki T, Fukuda H, Ishii Y, Hanaoka H, Yatabe S. Malignant transformation of benign
osteoblastoma. A case report. ) Bone Joint Surg Am. 1975 ;57 :424-425

6. Dorfman H, Weiss S. Borderline osteoblastic tumors: problems in the differential diagnosis of
aggressive osteoblastoma and low-grade osteosarcoma. Semin Diagn Pathol. 198 4;1:215-234,

7. Lypka MA, Goos RR, Yamashita D-DR, Melrose R. Aggressive osteoblastoma of the mandible. IntJ
Oral Maxillofac Surg. 2008;37 :675-%72 doi:10.101° /j.ijom.2008.01.013.

8, Jundt G, Bertoni F, Unni KK, etal. Osteoblastoma. In: Barnes L, Eveson JW, Reichart P, Sidransky D,

etal., editors. World Health Organization classifications of tumours: pathology and genetics of head and
neck tumours. Lyon: IARC Press; 200° . pp.5°—°6,

SELECCIONADOS



Cerclaje cervical por via abdominal. Primer caso en
Extremadura (segundo publicado en Espaia)

A. Montero Panadero; L. Meliton Bautista; J. A. Lajas Susaiio; N. Ovtcharenko; C. Hernandez
Corchete; M. Caminero Duran.

Servicio de Ginecologia y Obstetricia. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

El cerclaje cervical es una opcién de tratamiento en aquellas pacientes que presentan abortos o
partos pretérmino porincompetencia cervical. Si bien, la via vaginal es la mds ampliamente utilizada, el
abordaje abdominal constituye una alternativa util y reservada a aquellos casos en los que la primera
falla o las condiciones dificultan técnicamente su realizacion.

PALABRAS CLAVE.
Cerclaje abdominal. Incompetencia cervical. Aborto. Parto pretérmino.

INTRODUCCION.

El cerclaje cervicouterino supone una opcién para mujeres con antecedentes de abortos o
partos pretérmino por insuficiencia cervical que puede llevarse a cabo preconcepcionalmente o en las
etapas iniciales del embarazo. El cerclaje por via transabdominal constituye una alternativa en aquellas
pacientes en las que los cerclajes transvaginales han resultado fallidos o en las que su ejecucién sea
técnicamente imposible (desgarros, conizaciones). Se trata de una técnica en la que el material de
fijacion es colocado alrededor de la unién cérvico-istmica a nivel de la insercion del ligamento
uterosacro. Esta via de abordaje tiene ventajas potenciales sobre la via vaginal: colocacién a nivel del
orificio cervical interno, menor riesgo de migracion de la sutura y posibilidad de permanencia de la
sutura para embarazos futuros en los dos afos siguientes, asi como la no presencia de cuerpo extrafio
enlavagina que pueda promover infeccion.

Exponemos en este documento el primer caso de cerclaje cervical transabdominal llevado a cabo en
nuestraregion.
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DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente de 39 afios, sin antecedentes familiares ni personales de interés, que como

antecedentes ginecobstétricos, presenta una cesdrea a término por DPPNI con neonato fallecido a los
cinco dias, cinco embarazos anteriores que terminaron en aborto (tres abortos precoces y dos tardios
enlos que se habia realizado cerclaje por viavaginal en las semanas 18 y 13, respectivamente).
En la séptima gestacion, acude a Urgencias a las 7 +1 SDG, presentando dolor hipogastrico y en region
lumbar mdas metrorragia del primer trimestre, siendo ingresada en nuestro servicio con diagndstico de
célico renal+ITU+amenaza de aborto. Tratamiento con Adiro 100mg c/24h, Progesterona 100mg c/12h
y Clexane 40mg c/24h por malos antecedentes obstétricos.

A la exploracion ginecoldgica, presenta cérvix con dngulo superior derecho desgarrado y labio anterior
practicamente inexistente. La cervicometria era de 24 mm por ecografia transvaginal.

En base a datos clinicos, exploracién, ecografia y mala historia obstétrica, se plantea cerclaje
laparotdmico, informando a la paciente correspondientemente de la técnicay riesgos.

La paciente esintervenida a las 11 semanas de gestacidn, tras objetivar una cervicometriade 24dmmyla
idoneidad vital y biométrica del embridn, acorde alas semanas de gestacion.

Bajo anestesia general y posicion de litotomia, se realiza incisidn sobre cicatriz de cesdarea previa (tipo
Pfannenstiel), apertura por planos y diseccién de plica vesicouterina hasta discernir istmo uterinoy en
éste, identificar vasos uterinos y rama ascendente de la arteria uterina. Se utiliza banda de Mersilene de
doble aguja, conlaqueseincide através del espacio avascular entre pared uterinay vasos a nivel de lado
izquierdo de la unién cérvico-istmica en sentido posteroanterior, repitiendo la maniobra en el lado
derecho, situando lacintaa 2-3 cm de ligamento uterosacroy manteniendo la vascularizacion lateral ala
cinta. Se hace nudo a nivel anterior, suturando ambos cabos y dando punto de fijacidon del nudo. Asi
mismo, se dan puntos de fijacion de la cinta tanto a nivel anterior como a nivel posterior con
monofilamento del 4-0, no reabsorbible, para evitar sumigracién.

Tras realizacion de cerclaje, se procede a cierre de plica vesicouterina con Vicryl Rapid del 2-0.
Posteriormente, se comprueba por ecografia el latido fetal y la situacién del cerclaje a nivel del istmo,
observando localizacién de bolsa amniética por encima del mismo.

Al concluirlatécnica, la cervicometria es de 1°* mm por debajo del cerclaje. Cierre de pared por planos.
La intervencién transcurre sin complicaciones. Durante el postoperatorio se reinstaura tratamiento con
Progesterona 200 mgc/12h, Adiro mg 100 c/24hy Clexane 40mgc/24h.

Alasemanadelaintervencion, se objetiva cervicometria de 23 mm. Se visualiza cerclaje istmico
Recibimos resultado de screening combinado, de alto riesgo para trisomia 21 (1:°0). Se ofrece a la
paciente realizacion de amniocentesis. La paciente rechaza esta opcion, decidiendo llevar a cabo
determinacion de ADN fetal en sangre materna en la semana 1° en centro privado, que es informado
como normal.

El dia 14/0° /2015, a las 3%+1 SDG, se realiza cesarea programada por cerclaje cervicoistmico, con

retirada posterior del mismo y ligadura tubarica, naciendo hembra de 31°0g y Apgar 9/10. No se
registran complicaciones.
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DISCUSION.

Laincompetencia cervical es causa de abortos del segundo trimestre y de finales del primero, asi
como de partos pretérmino. Cuando esta circunstancia se presenta, la técnica de eleccidn es el cerclaje
siemprey cuando se cumplan las siguientes situaciones (Tablas 1y 2).

El cerclaje uterino transabdominal, realizado a través de laparotomia o laparoscopia constituye una
adecuada alternativa para conseguir laviabilidad de una gestacidn en pacientes con insuficiencia
cervical que no hanrespondido al cerclaje convencional.

La eleccidn de la via transabdominal proporciona ventajas tales como localizacion mas proximal de la
sutura (al nivel del orificio cervical interno), ausencia de cuerpo extrafio en la vagina, que puede
asociarse a infecciones y menor riesgo de migracion, asi como la capacidad de conservar la sutura en el
mismo lugar para gestaciones futuras. Como desventaja principal, encontramos la mayor morbilidad
derivada de la necesidad de realizar dos intervenciones quirurgicas durante el embarazo (una para
situar el cerclaje por laparotomia o laparoscopia y otra para retirarlo, normalmente, en el momento de
la cesarea).

Por estas razones, la mayoria de los estudios revisados recomiendan la via transabdominal a mujeres
con insuficiencia cervical sometidas a dos o mas cerclajes por via vaginal fallidos y que con vigilancia
ecografica posterior, cumplan criterios de inclusidon (aunque la mayoria de las vigiladas no requerira
intervencidn por cérvix corto).

La colocacién del cerclaje transabdominal puede llevarse a cabo tanto antes de la concepcién como en
las primeras semanas de la gestacién (primer trimestre). La realizacion preconcepcional reduce el riesgo
de sangrado excesivo y evita el daifo al embarazo, proporcionando, ademas, una éptima exposicion
anatomicadelazona.

A pesar de ser factible, la colocacion después del primer trimestre esta desaconsejada ya que el mayor
tamafio del utero dificulta el proceso y existe un mayor riesgo de complicaciones. No existen diferencias
significativas en cuanto a las tasas de nacidos vivos con cerclaje preconcepcional o gestacional.

El abordaje transabdominal se lleva a cabo en decubito supino o en posicién de litotomia si se va a
realizar manipulacién transvaginal o eco TV. La cavidad abdominal es penetrada a través de una incisién
transversa o vertical y la plica vesical debe ser disecada para exponer la unién cérvico-istmica, la arteria
uterina y los vasos parametriales, los cuales han de palparse y apartarse lateralmente del utero,
identificando y exponiendo un espacio avascularinmediatamente adyacente a la unidn cervicoistmicay
las ramas ascendentes y descendentes de la arteria uterina. La exteriorizacion uterina puede facilitar
una mejor vision del campo, debiendo ser delicada para evitar la disrupcion del aporte sanguineo de la
placentay mantener la estabilidad uterina.

Una banda de Mersilene de 1° cm-> mm, se pasa a través del espacio avascular descrito de anterior a
posterior, cargada en una aguja o creando un tunel a través del espacio avascular y la porcion posterior
del ligamento ancho, usando una pinza con curvatura en angulo recto o una Moynihan, con maxima
precaucidn en relacién con las venas cercanas susceptibles de ser dafiadas. Un proceso idéntico se
repite en el otro lado, salvo que en esta ocasion la aguja es pasada de posterior a anterior (salvo en casos
de doble aguja). Alternativamente, la banda de Mersilene puede situarse a través del miometrio lateral
para minimizar el riesgo de dafio de los vasos uterinos. La banda rodeard el istmo posterior al nivel de la
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insercidn de los ligamentos uterosacros, apoyandose en el Utero, comprimiendo moderadamente el
tejido, y asegurando la fijacidon con un triple nudo. El final puede ser suturado a la banda con suturas
finas noreabsorbibles.

Puede usarse la ecografia para monitorizar el latido fetal y confirmar que el flujo a través de la arteria
uterina no se ha comprometido por el proceso. También es preciso certificar que las membranas estan
sobre el nivel del cerclaje.

La mayor complicacidn intraoperatoria es el sangrado subsecuente al daifo de los vasos adyacentes. La
colocacién preconcepcional disminuye el riesgo, ya que los vasos de la pelvis son mas pequefios. Otras
posibles complicaciones menos frecuentes incluyen la muerte fetal y CIR (por ligadura inadvertida de
las arterias uterinas), migracién de la sutura, infeccién, parto prematuro, RPM, rotura uterina, fistula
rectovaginal y disconfort materno.

Para el momento del nacimiento, se sugiere la cesarea electiva a las 37 -39 semanas de gestacion tras
confirmacién de la madurez pulmonar fetal. La histerotomia se realiza en una localizaciéon superiorala
zonadel cerclaje.

Tras la cesarea, el Mersilene puede ser retirado o mantenido si se planea nuevo embarazo dentro de los
dos afios siguientes. Tras este periodo o cuando la paridad sea completa, debe ser retirado para evitar
riesgo de infeccion o erosién del cerclaje, a pesar de que ello conlleve un procedimiento quirdrgico
adicional.

Las pérdidas fetales en pacientes sometidas a cerclaje son posibles y se trataran segin el momentode la
gestaciéon en que se produzcan:

-En el primer trimestre, la dilatacion cervical y evacuacién del Utero puede realizarse sin retirar el
cerclaje.

-En el segundo trimestre, la dilatacion y evacuacion pueden llevarse a cabo exitosamente en algunos
casos con el cerclajein situ. Puede ser posible dilatar el cuello adecuadamente para permitir la insercion
de una canula 12-1*mm y férceps de Sopher, sin embargo, el cerclaje puede dafiarse por esos
procedimientos. Si es necesario, el cerclaje puede ser retirado laparoscépicamente, y posteriormente,
proceder a la dilatacion y evacuacion transvaginal. Puede ser técnicamente factible retirar el cerclaje a
través de colpotomia, aunque es mas dificultoso.

En general, en los estudios publicados, no se lleva a cabo laparotomia o histerotomia para retirar restos
embrionarios mientras se deja el cerclaje intacto. Si se hace laparotomia, se retira el cerclaje y se evacua
el utero de manera transcervical, pudiendo luego recolocarlo abdominalmente.

Existen,ademas, otros abordajes transabdominales:

Laparoscopico: Colocacion y retirada laparoscépica. Recuperacién mas rapida. Los estudios
apuntan a que las tasas de parto en el tercer trimestre y de nacidos vivos después del cerclaje son mas
altas conrespecto alaparotomia. Poca experiencia.

Robdético: Se ha llevado a cabo con éxito en embarazadas y no embarazadas. Muy poca
experiencia.

Transvaginal (Colpotomia): Con entrada a la cavidad abdominal. Involucra la colocacién de un
gran Shirodkar (técnica del cerclaje cervical transvaginal realizada en nuestro centro) al nivel de la unidn
cérvico-istmica tras disecar la plica vesical y el recto. Este abordaje parece reducir la morbilidad de la via
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transabdominal pura y tener la misma eficacia siempre y cuando se sitle exactamente en el area
cervicoistmica, aunque la experiencia es limitada.

CONCLUSIONES

Se trata del primer caso de cerclaje transabdominal realizado en nuestra regién y el segundo
publicado en Espafia, segln nuestra busqueda. Los criterios estrictos de indicacién excluyen a la
mayoria de las pacientes que presentan riesgo de abortos por incompetencia o riesgo de parto
pretérmino. De hecho, en la mayoria de articulos revisados (continente americano), parte de las
pacientes consideradas correspondian a casos de cerclaje transabdominal que respondian a mala
historia obstétrica sin cumplir los demds criterios.

En nuestro primer caso, la realizacidn del cerclaje transabdominal ha ofrecido una solucién satisfactoria
a una paciente con mala historia obstétrica en la que se habian realizado dos cerclajes transvaginales
fallidos y que presentaba una cervicometria <2°> mm. Cabe destacar la realizacion precoz de la técnica a
las 11 semanas con respecto al inicio habitual en torno a las 12 semanas en los casos de indicacién por
mala historia obstétricayalas 1° semanas en casos con indicacion ecografica o exploratoria.

Ninguna de las complicaciones posibles descritas se presentd en nuestra paciente ni en el feto, sin
embargo, consideramos que son precisos mas casos para poder hacer una estimacion real de las
complicaciones y de la frecuencia con que aparecen. En nuestra paciente, no hemos encontrado
hemorragia postquirurgica a pesar de tratamiento gestacional con acido acetilsalicilico y HBPM. Cabe
destacar la no aparicidon de dehiscencias ni de rotura uterina a pesar de tener el antecedente de una
cesdarea previa.

En cuanto a las variaciones de longitud cervical, al finalizar la técnica, se objetivd una cervicometria
& mm inferior respecto al principio. Esto puede deberse a alteracion congestiva de la zona reactiva al
proceso quirurgico. Posteriormente, con medidas de reposo y medicacién progestagénica, se produjo
recuperacion de la longitud cervical.

El rechazo de la técnica de amniocentesis por parte de la paciente, imposibilita saber qué influencia
sobre el riesgo de pérdida fetal habria conllevado su realizacién. En este sentido seria conveniente
considerar la frecuencia de apariciéon de alteraciones en el screening del primer trimestre, la historia
genética de la madrey la edad de gestacidn que puede ser muy variable en pacientes con mala historia
obstétrica que lleguen a ser sometidas a cerclaje. La aparicion de técnicas no invasivas ofrece una
perspectivaincierta sobre latasa de realizacién de amniocentesis en el futuro.

SELECCIONADOS



BIBLIOGRAFIA.

1.- Tulandi T, Alghanaim N, Hakeem G, Tan X. Pre and post-conceptional abdominal cerclage by
laparoscopy or laparotomy. ] Minim Invasive Gynecol. 2014.21(6):987-93.

-Foster TL, Moore ES, Sumners JE. Operative complications and fetal morbidity encountered in 300
prophylactic transabdominal cervical cerclage procedures by one obstetric surgeon. J Obstet Gynaecol.
2011;31(8):713-7.

2.- Menderes G, Clark LE, Azodi M. Needleless laparoscopic abdominal cerclage placement. J
Minim Invasive Gynecol. 2015; 22(3):321. -Martin JM, Moore ES, Foster TL, Sumners JE.
Transabdominal cerclage placement in patients with prior uterine incisions: risk of scar disruption.
Obstet Gynaecol. 2013;33(7):682-4.

3.- Muiioz JL, Vaquero G, Noguero A, Pérez A, Jiménez JS, Galindo A, Aznarez ML, Hernandez, De
la Fuente P. Transabdominal cervico-isthmic cerclage: our first case. Progresos de Obstetricia y
Ginecologia. 2004;47(10):486—489

4.- Song JE, Lee KY, Son GH. Prediction of outcome for transabdominal cerclage in women with
cervical insufficiency. Biomed Res Int. 2015.

5.- Ishioka S, Baba T, Akashi Y, Morishita Y, Sugio A, Kanayama N et al. Successful delivery after
transabdominal cerclage of uterine cervix for cervical incompetence after radical trachelectomy. Journal
of Obstetrics and Gynaecology Research. 2015; Volume 41, Issue 8, pages 1295-1299.

6.- Vousden N, Hezelgrave N, Carter J, Seed PT, Shennan AH. Prior ultrasound-indicated cerclage:
how should we manage the next pregnancy? Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2015 May;188:129-32.

SELECCIONADOS



Sindrome de Cascanueces
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RESUMEN.

Antecedentes: El sindrome de cascanueces se produce por la compresion de la vena renal izquierda
(VRI) entre la arteria mesentérica superior (AMS) y la aorta abdominal (AA). Es una entidad rara que fue
descrita por primeravez porJ. Granten 1937 .

Descripcién del caso: Presentamos dos casos con este raro diagndstico, el de un paciente de 32 afios
gue presentaba durante dos afios, cuadros de pocos dias de duracion consistentes en dolor en fosa
renal izquierdairradiado a pelvis con macrohematuria, proteinuria e hipercalciuria. En segundo lugar, el
caso de un varén de 17 afios con episodios de macrohematuria intermitente no dolorosa junto a
albuminuria, hipercalciuriay niveles elevados de enzima convertidora de angiotensina.

Discusion: Se produce cuando el angulo formado entre AMS y AA es menor a los valores normales (32-
902) y la VRI queda atrapada en la horquilla formada por ambas. La clinica que caracteriza por la
aparicién de hematuria macroscdpica o microscoépica, de dolor localizado a nivel de fosa renal izquierda
y signos de congestion pélvica. La técnica “gold standard” es la flebografia retrégrada, con la que se
determina un gradiente de presién reno-cava patoldgico. El tratamiento activo con la colocacién de
stents, técnicas derivativas o el autotrasplante renal se reservan para los casos mas graves.

Conclusiones: Es una entidad a tener en cuenta en el diagnostico diferencial de dolor abdominal y

hematuria sin causa clara. El diagnostico por imagen, el manejo conservador y los tratamientos activos
disponibles hacen que esta patologia tenga un excelente prondstico.

SELECCIONADOS



PALABRAS CLAVE.
Sindrome de cascanueces, atrapamiento de la vena renal izquierda, compds aortomesentérico,
hipertension vena renal izquierda.

INTRODUCCION.

El sindrome de cascanueces consiste en la compresion de la vena renal izquierda (VRI) entre la
arteria mesentérica superior (AMS) y la aorta abdominal (AA). Se presenta como hematuria
macroscépica o microscopica, dolor localizado a nivel de fosa renal izquierda y signos de congestion
pélvica como el caracteristico varicocele izquierdo. El tratamiento activo esta indicado en presencia de
sintomatologiainvalidante y puede ser conservador, endovasculary mas raramente quirudrgico.

DESCRIPCION DEL CASO.

El primer caso trata de un paciente de 3% afios con antecedentes personales de talasemia minor
y bocio multinodular, el cual presentd durante dos afos episodios de dolor en fosa renal izquierda
irradiados a pelvis junto a macrohematuria y disuria, con una duracion total de °-¢ dias y mejoria
espontanea progresiva. No presentaba alteraciones analiticas no conocidas previamente y la ecografia
y TAC abdominales también eran normales. En el estudio por angio- TAC se describid un dngulo adrtico-
mesentérico reducido, de unos 249, observdndose ademds importante dilatacion de vena renal
izquierday vena gonadal. Tras reiteracion de la clinica descrita, aumento en la duracién de los cuadros y
empeoramiento de la calidad de vida de la paciente, se decidio realizacién de flebografia retrograda con
la cual se evidencio diferencia de presion reno-cava mayor a 3 mmHg, procediéndose a la implantacion
destentintravascularanivel de la pinza, desapareciendo posteriormente la clinica descrita.

El segundo paciente es unvaron de 17 afios con antecedentes de bronquitis de repeticidn, que presenta
en los cuatro meses previos, episodios de macrohematuria sin dolor, negando la coincidencia de la
misma con proceso infecciosos o ejercicio. En analiticas de estudio de hematuria se determinaron
niveles elevados de enzima convertidora de angiotensina (ECA), junto a hematuria, albouminuria e
hipercalciuria. Teniéndose en cuenta los antecedentes y datos clinico-analiticos que presentaba el
paciente, se procedio a la realizacion de TAC toraco-abdominal para descartar presencia de sarcoidosis,
donde se observd posible adenoma paratiorideo, el cual fue posteriormente descartado por
gammagrafia, pequefia adenopatia hiliar derecha e inexistencia cambios resefiables a nivel de
parénquima pulmonar. A nivel abdominal se describié presencia de pinza aorto-mesentérica de unos 23
2, Se planted tratamiento de inicio conservador con disminucidn de actividad fisica y aumento de peso
de 10 kg en seis meses lo cual originé la desaparicién de la macrohematuria.

DISCUSION.

Este sindrome también conocido como atrapamiento de vena renal o pinza aortomesentérica es una
entidad rara con cifras de prevalencia e incidencia desconocidas. Es mas frecuente en el sexo femenino,
con picos de incidencia en la pubertad- adolescencia, y en tercera y quinta décadas de vida. La mayor
parte de casos de han descrito en poblacién de Extremo Oriente. Los pacientes suelen tener
constitucién asténica con una estatura normal, hallazgos que hacen que la presencia de un indice de
masa corporal bajo este considerado como factor deriesgo.

En condiciones normales el angulo formado entre la AMS y la AA mide entre unos 382- 902 y la VRI se
encuentra en la horquilla formada por ambas. Existen tres formas de presentacién del sindrome, la
anterior y mas frecuente, en la que el dngulo antes descrito esta reducido y la VRl queda comprimida en
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pinza formada por AMSy AA, la presentacién posterior, en la que la VRI se situa entre la AAy la columna
vertebral quedando atrapada entre las mismas, y por ultimo el sindrome de cascanueces combinado, en
el que existe una VRI duplicada cuya ramas anterior y posterior iran a las horquillas antes descritas para
guedar ambas atrapadas. El aumento de presidon en el sistema venoso renal provoca que los delgados
septos entre las venas y sistema colector de los fornix renales se rompan provocando la presencia de
hematuria en orina que légicamente solo existird enrifidnizquierdo.

Estaanomalia puede ser congénita y estar asociada a la presencia de ptosis renal izquierda, disminucién
de grasa perirrenal y lordosis lumbar acentuada, o ser adquirida y motivada por la presencia de
hallazgos como neoformaciones pancreaticas o esplénicas, linfadenopatias para-adrticas, aneurismas
aorticos o tejidos fibrolinfaticos entre AAy AMS.

La clinica puede ser silente o presentar hematuria como manifestacion clinica mas frecuentes (°® % de
los casos), siendo la misma microscépica o macroscépica dependiendo del grado de hipertensién
venosa que exista. El segundo sintoma mas frecuente es el dolor abdominal localizado a nivel de fosa
renal izquierda. La hipertensidn venosa favorece la aparicion de varicosidades y desarrollo de
circulacion colateral a nivel periy pararrenal, pero ademas puede hacerse evidente en los territorios con
drenaje circulatorio en vena renal izquierda lo cual acarrea la presencia de signos de congestion pélvica
como dismenorrea, dispareunia, disuria, varices pélvicas, vulvares y en miembros inferiores. En el vardn
es caracteristico el hallazgo de varicocele izquierdo producido por congestidon de la vena gonadal
izquierda.

Deben tenerse en cuenta en los diagndsticos diferenciales de dolor y hematuria sin causa clara junto a
otras entidades como litiasis, malformaciones congénitas vasculares, tumores, infecciones, anomalias
renales o de las vias urinarias y sindromes dolorosos pelvianos. Existe la posibilidad de que el
desencadenante de la sintomatologia sea la presencia de fistulas arterio-venosas intrarrenales que
producen el aumento de presidn en la vena renal izquierda, lo cual se conoce con el nombre de “efecto
pseudocascanueces”.

Existen diferentes formas de llegar al diagnostico de este sindrome y muchas veces esto ocurre de forma
incidental con estudios como ecografia abdominal, eco-doppler, arteriografia, asi como por TACo RNM.
El “gold standard” para el diagnostico es la flebografia retrégrada en la cual se puede realizar una
observacién directa de la VRIy de sus colaterales varicosas asi como determinar el gradiente de presién
reno-cava, que sera normal para valores menores a 1 mmHg y de confirmacién diagnostica con
diferencias de presién entre vena renalizquierda y vena cava inferior superiores a 3 mmHg.

El abordaje terapéutico en pacientes de menos de 12 afios se centra en una actitud conservadora con
vigilancia estrecha durante dos afios, puesto que el desarrollo fisico asi como el aumento de la grasa
perirrenal producirian la descompresién de la vena y posteriormente la remisidén espontanea del
cuadro.

Esta actitud conservadora se recomienda también en pacientes con sintomas escasos o con hematuria
microscépica o macroscdpica de tipo intermitente y sin datos de anemizaciéon secundaria. Son
indicaciones para tratamiento activo la presencia de hematuria persistente o anemizante, asi como el
dolor lumbar o pelviano y signos de congestién invalidantes. La mejor opcidn de tratamiento para
obtener resultados inmediatos es la implantacidn de stent intravascular en la zona de estenosis, pero
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esta técnica puede presentar ciertas complicaciones conocidas y no tiene un claro seguimiento a largo
plazo. Los procedimientos quirdrgicos abiertos abarcan la realizacién de flebolisis, derivacion génado-
cava, transposiciones venosas o arteriales y el autotrasplante renal, estos procedimientos tienen una
morbilidad significativa, hecho que ha dado lugar al desarrollo de otras técnicas como es la colocacién
de un stents extravasculares alrededor de la VRI mediante cirugia abierta o laparoscopia. La realizacién
de nefrectomia ha quedado relegada a casos con dafio renal grave.

CONCLUSIONES.

El sindrome de cascanueces es una entidad rara en la que debemos pensar cuando existan
pacientes con dolor abdominal, hematuria o signos congestivos pélvicos sin causa clara objetivada, es
ademas una patologia de facil identificacidn gracias al avance de las técnicas de imagen como es el caso
de la flebografia venosa, prueba considerada “gold standard” para su diagnostico. El tratamiento activo
serd llevado a cabo principalmente en pacientes sintomaticos mediante técnicas endovasculares o de
laparoscopia, dejando la cirugia abierta para casos mas seleccionados, la realizacion y éxito de estas
técnicas hacen que esta patologia tenga un excelente prondstico.
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Quemaduras de tercer grado por cenizas

E. Vera Romero’ ;A. Jimenez Rodriguez’ ; A. Aragén Merino’; M.Palma’; M. Sanchez’; J. C. Parra
Gomez’

.- Médico Residente de Medicina de Familia y Comunitaria del Complejo Hospitalario de Caceres.
>, Médico de Familia de C.S. Hoyos (Caceres)

RESUMEN.

Las quemaduras en la edad pediatrica resultan un motivo de consulta frecuente, pues

aproxidamamente el 40% de los quemados tiene menos de 1° afios con una edad media de 3 afios. En
Espafia, el ®°% de las mismas se deben a escaldaduras, 2° % al contacto con superficies calientes y el
resto al contacto con fuego directo, electricidad o sustancias quimicas.
Por ello, presentamos el caso clinico de un nifio de ®> afios que encontrandose de paseo en bicicleta con
su padre por la zona de la Sierra de Gata (Caceres), lugar donde en los quince dias previos se habia
producido un incendio forestal que ya en ese momento se encontraba totalmente controlado y con
nivel de alerta O, presenta quemaduras de segundo y tercer grado en miembros inferiores y superiores
tras pisar cenizas de dicho incendio de manera accidental que requirio de asistencia urgente en el
Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres), y preciso de ingreso en UCI y control por la Unidad de
Quemados del Hospital La Paz (Madrid)

PALABRAS CLAVE.
Quemadura pediatrica. Nifio. Incendio forestal. Fuego. Ceniza.

INTRODUCCION.

Las quemaduras se definen como la lesidn tisular de origen térmico debido a agentes fisicos que
actuan en intensidad y fuerza suficinete para producir una lesién en grado variable. Estos agentes
pueden ser la exposicidon a llamas, a liquidos y/o superficies calientes, exposicion a causticos, quimicos
radiaciony descarga eléctrica.

En los ultimos afios se esta produciendo un repunte en la tasa de incidencia de casos en nifios debido al
empeoramiento de las condiciones de vivienda, sin embargo a mejorado mucho el tratamiento y
prondstico respecto a décadas anteriores.

SELECCIONADOS



IT Jornada de Divulgacion Cientifica

DANOS POR QUEMADURAS

Absorcion y velocidad de disipacion del calor.

« <45° no dafios
« 45-50° dafios reversibles
« >50° danos irreversibles, desnaturalizacion de las proteinas.

La temperatura necesaria para producir dano es relativa al tiempo de
exposicion

« 2mina50°C

= 20sega55°C

« Ssegab0’C

« >70°C la destruccion es instantanea

A nivel fisiopatoldgico la quemadura produce alteraciones, a nivel local y a nivel sistémico cuando la
superficie afectada es superior al 2°-30 % de la superficie corporal total, independientemente de la
profundidad de la misma.Hay una alteraciéon de los fluidos y electrolitos, cambios metabdlicos,
contaminacion bacteriana de los tejidosy, finalmente, complicaciones de 6rganos vitales.

La lesidn tisular genera una respuesta inflamatoria e hipermetabdlica generalizada, se producen
cambios antigénicos con hiperproduccion de mediadores quimicos (citoquinas, interleukinas,
histamina, bradiquinina, etc.), asi como activacion de leucocitos. Ademads, algunas hormonas y otros
factores mediadores de la funcién cardiovascular (adrenalina, noradrenalina, vasopresina, etc.) estdn
elevados tras la quemadura. Ante esto sélo hay dos posibilidades: la regeneracion del proceso o la
evolucidn hacia el fallo multiorganico. En el paciente quemado, la fuente de todas estas alteraciones es
la propia quemadura; por tanto, la escision temprana de la misma conllevara una mejora de la
supervivenciay unadisminucién de lamorbilidad.
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A nivel local, tras una quemadura, la necrosis se produce en el centro de la lesidén y pierde severidad
conforme se aleja. Asi, la descripcidn de Jackson en 19° 3 de tres areas concéntricas sigue vigente hoy en
dia. Se puede distinguir, por tanto: el drea central o de coagulacién (donde no hay células viables) y
alrededor de la misma el area de estasis (caracterizada por una mezcla de células viables y no viables,
alteraciones en la microcirculacidon con fenédmenos de agregacidon plaquetaria, depdsitos de fibrina,
microtrombos, etc.) que nos puede llevar a la isquemia. Esta segunda area representa, por tanto, la
«zona de riesgo» y puede evolucionar hacia la necrosis si se produce hipoperfusién, desecacién, edema
e infeccion. La zona mas periférica es el drea de hiperemia. Se caracteriza por presentar un dafio celular
minimo, con células viables y fendmenos de vasodilataciéon debidos a la acciéon de los mediadores
locales de la inflamacidn. Los tejidos de esta zona suelen recuperarse completamente, a menos que
haya complicaciones como hipoperfusién severa o infecciones.
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La valoracion y clasificacidn de las quemaduras se realiza en funcién de su profundidad (grado de las
guemadauras), de su extension (porcentaje de la Superficie Corporal Total Quemada, SCTQ), de la zona
anatomica afectada y de la etiologia causante de las mismas. La combinacién de estos factores, junto
conlaedadyelestado general previo del paciente determina la gravedad, tratamientoy prondstico.

La quemadura de primer grado o epidérmica: corresponde a una quemadura solar grave con
enrojecimiento local y ampolla. La quemadura se segundo grado A o dérmica superficial es la que se
produce, por ejemplo, con agua caliente. Que si no se trata adecuadamente con enfriamiento
inmediato puede evoucionar a quemadura mas produnfa. La guemadura de segundo grado B o dérmica
profunda se produce con aceite, plancha o tubo de escape, y precisa de tratamiento quirdrgico siempre.
Y por ultimo, laguemadura de tercer grado o subdérmica es la ocasionada por fuegoy electricidad.

-~ Quemadura de

Asimismo, es imprescindible un cdlcilo muy preciso de la extensién de la piel afectada por las
implicaciones que tiene para la adecuada reposicion hidroelectrolitca del paciente, ya que cuando el
porcentaje de SCTQ supere el 10% en nifios 0 1°% en adultos existe riesgo de deshidratacion,
hipovolemia, hipoperfusidon sistémica y fallo multiorganico. Dado que la superficie corporal total en
neonatos es aproxidamente de 0,2° m’y de 2m’en el pciente adulto.

Es muy util emplear la "regla de los 9" o regla de Wallace que divide la superficie corporal en areas

equivalente al 9%,( cada brazo, 9%; cada pierna, 12 %; tronco 3 %; y la cabeza 18 %, aprox) pero sélo es
valida paralavaloracién en adultos, no esempleada en nifos.
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REGLA DE LOS “9”
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Las quemaduras mads pequefias puede determinarse su extension usando como referencia la palma de
la mano del propio paciente, que corresponde al 1% aproxidamente de la superficie corporal. Es util
paravalorar tanto adultos como nifios.

CASO CLINICO

Nifio de ® afios de edad con peso de 2° kg y superficie corporal aproximada de 1m2 sin antetecedentes
previos de interés, salvo que no presenta calendario vacunal al dia, no tiene alergias detectadas ni
enfermedades previas ni medicacién habitual.

Estraido en brazos de sumadre porque encontrandose de paseo en bicicleta con su padre por la zona,
pisa accidentalmente restos de cenizas de un incendio forestal ocurrido 1° dias previamente, sin
inhalacion, y presenta quemaduras de en ambos pies con extension hacia la rodillay en tres dedos de la
mano derecha.

A la exploracién se encuentra con regular estado general, afectado pero tranquilo, colaborador y
orientado. Eupneico en reposo. Constantes estables con valores de tension arterial 11° /2%,
temperatura de 3%.62C, frecuencia cardiaca de 107 Ipm y saturacién de oxigeno de 99%. No presenta
signos meningeos ni rigidez de nuca. Auscultacion cardiopulmonar normal. Abdomen a la exploracion
blando, depresible, sin masas ni megalias, sin signos de irritacién peritoneal y no doloroso a la
palpacion. En miembros superiores presenta quemaduras en primer, segundoy tercer dedo de la mano
derecha con vesiculas y leve edema, con buena movilidad y sensibilidad conservada. En miembros
inferiores presenta quemaduras con amplia placa necrética en ambos pies, vesiculas desprendidas en
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dorso de los piesy tercio inferior de miembros inferiores, con buena movilidad de piesy con sensibilidad
tipo "pinchazo", pero no dolorosas. Relleno capilar no valorable por restos de hollin, con pies y tobillos a
tension. Por lo tanto, presenta una superficie corporal total quemada de 13% aproximadamente, en la
cual seincluyen areas de especial afectacion como son las manosy los pies.

Pruebas complementarias de analitica sanguinea urgente con resultado de hemograma, bioquimica y
coagulacion con todos los valores dentro dela normalidad respecto a su edad y condicidn fisica previa.
Diagndstico final de quemaduras de segundo y tercer grado en extremidades por contacto corporal con
cenizasy restos de escombros de indencio forestal supuestamente frios y ya controlado.

En el momento inicial, el paciente fue atendido en el C.S. Hoyos (Caceres) con la primera cura himeda,
estabilizacion de constantes y fluidoterapia abundante asi como analgesia. Procediendose, al traslado
urgente al Hospital Ciudad de Coria donde se realizd nuevamente analgesia con paracetamol, nolotil y
fentanilo. Lavado profuso con suero y compresas himedas, asi como hidratacion con ringer lactato
250ml/h en las primeras & h segin formula de Parkland ( 3-4 ml x Kg. de peso x %SCTQ + necesidades
basales ) y administracion de vacuna antitetanica. Posteriormente, se remite al Hospital San Pedro de
Alcantara ( Caceres) para valoracién por Cirugia Plastica. En HSPA se procede a sedacion con Dormicum,
se continla con abundante fluidoterapia y se procede al sondaje vesical y preparacion del menor para
traslado ala Unidad de Quemados del Hospital La Paz dado la extensiény severidad de las quemaduras
del menor donde se continta con el tratamiento de las lesiones y seguimiento del caso.

DISCUSION.

Las quemaduras en la edad pediatrica son muy frecuentes, y una de las principales causas
etioldgicas es sin duda las producidas por fuego y por contacto mantenido con superficie calientes. Sin
embargo, resulta paradigmatico que lesiones de segundo y tercer grado que confieren una afectacién
del 13% de la superficie corporal total del menor y que ponen en riesgo su vida sean consecuencia del
contacto accidental y suponemos breve y no mantenido, ademads del aislamiento propio que confiere el
calzado, conrestos de cenizas de unincendio forestal ocurrido con 1° dias de antelacidn.

Todo ello, nos lleva a planternos cual es el descenso progresivo de temperatura de estos escombros y
cenizas, durante cuanto tiempo continuan suponiendo un riesgo grave para la salud de las personas que
habitan en el entorno de los mismos y si deberia tener una duracién mas mantenida en el tiempo el
riesgo de alerta problacional a nivel estatal sobre la zona para evitar en la medida de lo posible este tipo
de accidentesylesiones.
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RESUMEN.

Se comenta un caso aislado de leptospirosis en un varén adulto que evoluciond de forma
satisfactoria. En la presentacion del cuadro clinico destaca la fiebre con ictericia, deterioro neuroldgico
agudo, inyeccion conjuntival unilateral como signo caracteristico, fallo renal e insuficiencia respiratoria
severa, siendo necesarias incluso maniobras de resucitacion cardiopulmonar por episodio de parada
cardio-respiratoria. La peculiaridad en el diagndstico fue que tanto la prueba molecular, Reaccién en
Cadena de la Polimerasa (PCR), como la serologia fueron negativas para Leptospira (L.) al inicio,
detectandose en revision al mes de la resolucion completa del cuadro, una seroconversion de este
patdgeno.

PALABRAS CLAVE.
Leptospirosis; Espiroqueta; Ictericia; Fiebre.

INTRODUCCION.

La leptospirosis es una zoonosis con manifestaciones clinicas producidas por espiroquetas
patogenas del género Leptospira. Por sus determinantes antigénicas, el género Leptospira estd
constituido por dos especies: L. biflexa y L. interrogans, siendo la primera una espiroqueta sapréfita de
vidalibre sin capacidad patégena.

Laincidencia de leptospirosis es inferior a la real, no hay cifras globales fiables. La Organizacion Mundial
de la Salud (OMS) habla de ochocientos setenta y tres mil casos por afio con cuarenta y ocho mil
seiscientos muertes. En una serie de casos publicada en dos mil catorce, con ochenta y seis casos
recogidos de manera retrospectiva de Leptospirosis diagnosticados en un afio, se obtienen
conclusiones de incidencia anuales medias de uno con noventa y nueve por cien mil habitantes por afio
en el Area de Salud de Badajoz, datos similares a los de un estudio realizado en Portugal. La infeccién
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humana se produce como resultado de la exposicion a fuentes ambientales como orina de animales,
aguas contaminadas o tejidos animales infectados vy, a través de cortes, piel erosionada, mucosas o
conjuntivas. Existen controversias en el contacto con piel intacta. Los factores de riesgo para la infeccion
incluyen exposiciones ocupacionales, actividades recreativas como canoas, piscinas de agua dulce,
exposiciones en el hogar aanimales, arrozales, etcétera.

DESCRIPCION DEL CASO.

Setratade un vardnde sesentay nueve ainos, con Unicos antecedentes médicos de hipertension
arterial y diabetes mellitus tipo dos, en tratamiento habitual con Metforminay Enalapril. Es llevado por
la Unidad de 112 al Servicio de Urgencias por cuadro de deterioro neuroldgico brusco, definido como
desorientacidn, agitacidon y movimientos ténico-clonicos, sin pérdida de consciencia y aparicion de tinte
ictérico y unas lesiones dérmicas descritas como livideces en zonas declives, ademds de hemorragia
subconjuntival. La familia refiere que el paciente lleva una semana con un cuadro de fiebre de hasta
treintay nueve grados centigrados, con mialgias, asteniay sin foco infeccioso claro. Habia consultado en
dos ocasiones a su médico de atencidn primaria, siendo tratado con analgesia habitual y antipiréticos
por presunta viriasis, respondiendo de manera parcial la fiebre, pero con persistencia del cuadro,
ademads de con molestiasabdominalesy alguna deposicion liquida.

A su llegada, se encuentra hipotenso, taquicardico, con ligera hipotermia, hiperglucémico y con una
desaturacion del setenta y ocho por ciento al pulsioximetro. Presenta malestar general, consciente
aungue agitado, desorientado, normohidratado pero mal perfundido, presentando tinte ictérico y
livideces en zonas declives. Del resto de la exploracidn fisica destaca inyeccién conjuntival unilateral, en
ojo derecho. Siendo la auscultacion cardiopulmonar normal y exploracion abdominal sin hallazgos
patoldgicos. Analiticamente, destaca una leucocitosis de treinta y un mil quinientos leucocitos por
milimetro cubico con neutrofilia, trombopenia de cuarenta mil plaquetas por milimetro cubico,
creatinina plasmatica de nueve con treinta miligramos por decilitro, bilirrubina total de trece
miligramos por decilitro a expensas de bilirrubina indirecta, junto con cifras de transaminasasy amilasa
ligeramente aumentadas, elevacién de lactacto deshidrogenasa e hiponatremia moderada.
Presentando, asimismo, una actividad de protrombina del ochenta y cuatro por ciento y gasometria
arterial basal con acidosis metabdlica grave.

Durante su estancia en el Servicio de Urgencias se produce crisis tonico-clénicas con mordedura de
lengua y sangrado importante, acompafiado de pérdida de consciencia en periodo post-critico, siendo
necesaria la intubacién oro-traqueal y medidas de resucitacion cardiopulmonar por periodo de
asistolia de menos de un minuto de duracién. A continuacion, el paciente es trasladado a Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI).

Durante su estancia en UCI, fueron necesarias medidas de hemodiafiltracion veno-venosa continua
como terapia de sustitucion renal, transfusién de hemoderivados en dos ocasiones, ventilacion
mecanica invasivay sedoanalgesia, ademas de antibioticoterapia intravenosa de amplio espectro. Se
repitieron pruebas de imagen, incluidas radiografias de torax, tomografia computerizada (TC) cerebral,
ecografia abdominal y electroencefalograma (EEG), todo ello sin aportaciéon de datos concluyentes.
Asimismo, se llevé a cabo la extraccién de hemocultivos, cultivo especifico de leptospira en sangre y
orina, coprocultivos, urocultivos y cultivos de esputo y exudados nasales, faringeos y rectales, sin
resultado patologico.

Tras estabilidad hemodindmica y clinica, se decide traslado al paciente al Servicio de Medicina Interna
para completar estudio y tratamiento. Se procede alaampliacion de cobertura antibidticay estudio de
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serologias, las cuales fueron negativas. Se solicitd estudio molecular de Leptospira (PCR), resultando
negativo. Se realiz6 frotis sanguineo en el que se objetivé anisopoiquilocitosis, formas hipocrémicas y
serie mieloide con algunos elementos hiposegmentados sin otras alteraciones. El paciente evoluciona
favorablemente, desapareciendo a las tres semanas el tinte ictérico, la inyeccidn conjuntival y la fiebre,
con normalizacion de las cifras analiticas y asintomatologia, siendo dado de alta a domicilio.

En revisidn posterior, se procede a la repeticidon de serologias en el paciente, dando como resultado
positivo a Leptospira interrogansy, por tanto, concluyendo como el agente productor del cuadro clinico
presentado.

DISCUSION.

Para poder llegar a un diagnodstico fundado del caso clinico presentado, partimos de un cuadro
de shock sépticoy, junto con laclinicay los datos aportados, realizar un diagndstico diferencial en busca
desuetiologia.

Podemos sospechar un cuadro de Paludismo, sin embargo, descartamos dicho origen ya que el paciente
nego viajes a zonas endémicas, asimismo la enfermedad del Dengue, por el mismo motivo. También,
fue conveniente el tener en cuenta infecciones por Rickettsias, como la Fiebre Botonosa, producida por
Rickettsia Conoriiy trasmitida por la garrapata del perro, muy relevante en nuestro medio, sin embargo,
no se encontrd la existencia de punto de inoculacion y el resultado serolégico fue negativo, como
también lo fue a Coxiella burnetti, productora de Fiebre Q, y a Brucella, productora de Brucelosis. Al
presentar hemocultivos negativos en las dos primeras semanas y coprocultivos negativos a partir de la
tercera, se llegd a descartar el cuadro infeccioso producido por Salmonella typhy y paratyphi, Fiebre
Tifoidea. En cuanto a procesos viricos, la serologia fue negativa para Citomegalovirus y Virus de Epstein-
Barr, asicomo los resultados del frotis no fueron compatibles con dichos cuadros.

Al no encontrar otra entidad que explicara el cuadro, nos centramos en la que mas sospecha clinica
presenta, Leptospirosis . En cuanto a la clinica, el paciente se presenta con un cuadro inicial de
prédromos (fiebre, escalofrios, mialgias, cefalea, nduseasy diarrea), por los que consulta a su médico de
atencion primaria, presentes en un setenta y cinco por ciento de los casos. De manera clasica, la
Leptospirosis se ha descrito como enfermedad bifasica (primera fase bacteriémica, seguida de una fase
inmune), pero clinicamente las dos fases se fusionan, como ocurre en nuestro paciente. La inyeccién
conjuntival se presenta sélo en un cincuentay cinco por ciento de los casos, no es un hallazgo frecuente
en otras enfermedades infecciosas.

Los sindromes clinicos comprenden la enfermedad subclinica, la enfermedad febril autolimitada con o
sin meningitis y la forma severa, potencialmente mortal, o enfermedad de Weil, caracterizada por
ictericia e insuficiencia renal. Esta tltima entidad cursa con complicaciones como hemorragia pulmonar
y afectacion del sistema nervioso central. Durante la fase aguda, ademas de maniobras de resucitacion
cardio-pulmonar, fue necesaria la terapia de apoyo de reemplazo renal, siendo caracteristica la
recuperacion renal completa, junto con la presencia de insuficiencia hepatica reversible ademas de
deterioro neurolégico, datos muy compatibles con la enfermedad de Weil.

Leptospirosis suele cursar con pancitopenia, aunque la cifra de leucocitos puede ser superior a la
normal, como ocurre en nuestro paciente, y entonces hablar de bicitopenia con leucocitosis. En
bioquimica sanguinea se detecta usualmente hiponatremia con hipopotasemia, puesto que se ha
demostrado que Leptospira tiene proteinas de membrana externa que actuan directamente contra el
co-trasportador Sodio-Potasio-Cloro en larama ascendente del asa de Henle. Asimismo, destacan cifras
elevadas de bilirrubina a expensas de indirecta, junto con transaminasas moderadamente elevadas. La
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orina se presenta normalmente con proteinuria, piuria y hematuria microscdpica. Y, pardmetros no
obtenidos en nuestro caso clinico, el liquido cefalorraquideo (LCR) puede mostrar linfocitosis o
pleocitosis neutrofilica, proteinorraquia junto con glucosa con cifra normal.

El diagndstico requiere un alto indice de sospecha y la exposicion epidemioldgica. Reinterrogando al
paciente, éste referia que solia acudir a una finca en propiedad, en la que habia residido durante unos
dias de grandes lluvias en la semana previa al inicio de los sintomas, saliendo al exterior e incluso
surcando charcas cuya profundidad de agua le cubria hasta regidn pretibial y manteniéndose hiumedo
hastala vuelta a domicilio.

El cultivo en sangre, orinay LCR puede utilizarse silos antibiéticos no han sido administrados antes de la
recogida de muestras. Aumento cuadruplicado en el titulo o seroconversidn en la prueba microscdpica
de aglutinacidon (MAT) en muestras pareadas obtenidas por lo menos con dos semanas de separacién
puede esclarecer el diagndstico. Todo ello se llevé a cabo en nuestro paciente excepto el cultivo en LCR,
ya que no se realizd puncién lumbar. Segun la literatura, se ha demostrado que las técnicas moleculares
superan en sensibilidad diagndstica a las anteriormente citadas, sin embargo, en nuestro paciente, la
determinacién de PCR de Leptospira fue negativa, asi como la primera determinacion seroldgica,
resultando positiva a Leptospira interrogans pasadas unas semanas tras la presentacion del cuadro. La
seroconversion puede ocurrir tanto en un periodo de entre tres y siete dias tras el inicio de la infeccién
como pasados diez o mayor nimero de dias.

Ante un cuadro de Leptospirosis en pacientes que sean subsidiarios de hospitalizacién, penicilina a
dosis de un millén y medio de unidades por via intravenosa cada seis horas durante siete dias es el
tratamiento de eleccién, pudiendo utilizar como alternativa ceftriaxona uno o dos gramos por via
intravenosa cada veinticuatro horas o ampicilina un gramo intravenoso cada cuatro horas, ambas
durante siete dias, segln las Ultimas guias publicadas. Sin embargo, como ni penicilina ni cefalosporinas
tienen actividad contra Rickettsia, se evitan en circunstancias en las que Leptospirosis no es mas
definitivo su diagndstico que Rickettsiosis, por lo que se pauta doxiciclina a dosis de cien miligramos por
viaintravenosa cada doce horas durante siete dias, como tratamiento empirico.

Enlos casos leves es controvertido, puede llegar a ser autolimitado, aunque existe un factor de riesgo en
desarrollo de Leptospirosis severa, puesto que se ha demostrado que un retraso en la antibioticoterapia
mayor a dos dias desde el inicio de sintomas, puede evolucionar de forma fulminante.

CONCLUSIONES.

- Laincidencia de Leptospirosis esinferioralareal publicada, porlo que es una entidad que debe
estar presente en el diagnéstico diferencial de un sindrome febril.
Lainyeccién conjuntival se presenta en un cincuentay cinco por ciento de los pacientes, no es un
hallazgo frecuente en otras enfermedades infecciosas, por lo que su presencia en un sindrome
febril inespecifico debe plantearnos la posibilidad de Leptospirosis.
En un contexto de alta sospecha clinica y ante la ausencia de un diagnéstico de laboratorio
definitivo, se debera pautar un tratamiento empirico apropiado.
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RESUMEN.

Tras varios afios de empleo de eritropoyetina (EPO) en la profilaxis de la anemia del prematuro,

se empez6 a utilizar en algunos recién nacidos (RN) para tratar la anemia neonatal tardia posthemolisis
y evitar la transfusion de hematies. Sin embargo, no hay unanimidad de criterio para el empleo de EPO
en RN debido alaescasez de estudios y a las diferencias en los resultados de éstos.
A continuacion exponemos los casos de dos neonatos afectos de anemia tardia tras enfermedad
hemolitica del RN porisoinmunizacién anti-D. Fueron tratados en la Unidad de Neonatologia de nuestro
hospital con eritropoyetina humana recombinante (EPOHuR) de larga duracién (darbepoetina)
obteniendo buenos resultados con mejoria clinicay analitica.

PALABRAS CLAVE.
Recién, nacido, neonato, anemia, enfermedad, hemolitica, eritropoyetina, darbepoetina,

INTRODUCCION.

El tratamiento de la Enfermedad Hemolitica del Recién nacido (EHRN) consiste habitualmente
en transfusiones de glébulos rojos sedimentados (GRS) y/o exanguinotransfusiones (EST), ya sea en
forma intrauterina o durante los primeros dias de vida. Estos procedimientos inducen una supresion
intensa de la eritropoyesis que lleva al desarrollo de una anemia hiporregenerativa tardia entrela 22yla
623 semanas de vida. Como en estos casos la reactivacion espontanea de la eritropoyesis ocurre entre los
2 y 4 meses de edad, algunos nifios necesitan ser transfundidos durante este periodo. Por otra parte,
muchos neonatos con EHRN por incompatibilidad Rh (EHRN-Rh) o con enfermedad hemolitica por
incompatibilidad ABO (EHRN-ABQ) grave que no han sido sometidos a ninguna practica transfusional
intrauterina o extrauterina, pueden llegar a presentar valores muy bajos de hemoglobina ya que su
médula dsea es incapaz de mantener una respuesta eritropoyética adecuada de forma sostenida
durante varias semanas.
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El objetivo de presentar estos dos casos es comunicar la buena respuesta de la anemia
hiporregenerativa tardia de la EHRN-Rh al tratamiento con darbepoetina.

DESCRIPCION DEL CASO.

CASO 1. Recién nacida con los siguientes antecedentes personales: madre de 39 afios, grupo
sanguineo A Rh negativo, con un hijo y tres abortos previos. Se ha administrado gammaglobulina anti-D
después de todas las gestaciones, manteniendo un titulo de anticuerpos % - % a lo largo de la presente
gestacion. Las ecografias prenatales son normales hasta el dltimo control donde se objetiva aumento
del liquido amnidtico en probable relacidon con isoinmunizacion por lo que se decide induccién del
parto alas 3% +° /7 semanas. Nace RN mujer por via vaginal con peso elevado para la edad gestacional.
Se recibe estudio materno fetal el mismo dia del nacimiento: grupo sanguineo del RN A Rh positivo;
Coombs directo positivo. Durante su estancia en la planta de Tocologia se extrae hemograma:
hemoglobina (Hb) 1¢,® g/dl (VN: 14-19), hematocrito (Ht) 49 % (VN: 42-60); leucocitos y plaquetas
normales. Seguimiento clinico estrecho para advertir la aparicion de ictericia. Maxima cifra de
bilirrubina: ¢,2 mg/dl a las 3’ horas de vida. En todo momento el neonato mantiene buen estado
general con buen color de piel y mucosas. La exploracion por aparatos es normal.

Se da de alta a las 4% horas y se cita periddicamente en la consulta de Neonatologia. Observamos una
caida brusca de la Hb en la primera semana de vida hasta alcanzar su valor minimo a los 30 dias: Hb ¢,2
g/dl (VN:10,2-18,2) y Ht 17 ,®> % (VN:29-41). El indice reticulocitario (IR) esde ®,”% (VN: 1 +/-0,%). En
todo momento se mantiene hemodindmicamente estable con buena ganancia ponderal
alimentdndose con lactancia materna exclusiva. No presenta visceromegalias niictericia clinica. Se pide
consentimiento informado a los padres y conformidad al Presidente de la Comisién de Uso compasivo
de la Comunidad Auténoma de Extremadura y se inicia tratamiento con Darbepoetina a > microg/kg
semalmente y suplementacidn con sulfato ferroso (* mg/kg)y acido félico (1 mg/dia). Recibe un total
de 4 dosis subcutaneas y se mantienen los suplementos hasta los tres meses. Como vemos en la grafica,
las cifras de Hb siguen una curva ascendente hasta llegar a normalizarse. El Coombs directo no se
negativiza hasta los ® meses de vida. En los controles a partir de los 3 meses se objetiva una
hipertransaminasemia sin otra clinica acompafante. Las pruebas de screening metabdlico son
normales y serologia para virus hepatotropos negativa. Se realiza ecografia abdominal donde se
observaunaumento de la ecogenicidad hepatica en probable relacidn con infiltracion grasa.

Esta terapia hace posible el tratamiento ambulatorio evitando el ingreso del paciente para llevar a cabo

practicas como la EST y que, ademas de la angustia familiar provoca, en algunos casos, la pérdida de la
lactancia materna.
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CASO 2. RN de 20 dias de vida remitido desde el hospital de Navalmoral con el diagndstico de anemia
hemolitica porisoinmunizacién anti-D.

Como antecedentes personales se trata de una madre de 2° afios con grupo sanguineo A Rh negativo sin
gestaciones ni abortos previos. El embarazo es controlado y de curso normal sin presentar hemorragia
en el tercer trimestre. Se administra gammaglobulina anti-D en la semana 228 segun protocolo. Parto
eutdcico a las 39 semanas. Nace RN varén con peso elevado para la edad gestacional. Ingresa a las 24
horas de vida en el hospital de origen por hiperbilirrubinemia de 9.95 mg/dl. A la exploracion fisica
presenta ictericia generalizada y hepatoesplenomegalia. Resto de la exploracién normal. Se solicita
grupo sanguineo del RN: A Rh positivo; test de Coombs directo negativo. Test de Coombs indirecto
positivo (presencia de anti-D) que se atribuye a la gammaglobulina administrada a las 2% semanas. Se
inicia fotototerapiay se realiza control analitico a las 3° horas de vida: Hb 1°,1 g/dI, Ht 4°,4%. Descenso
progresivo de los valores de Hb y Ht con aumento de la bilirrubina (maximo valor a las ®® horas de vida=
1%,4° mg/dl). Se solicita de nuevo el Coombs directo que en este momento resulta positivo. Ante la
sospecha de isoinmunizacion anti-D se administra una dosis de inmunoglobulina humana a 400 mg/kg
y se mantiene la fototerapia durante 4 dias. Se da de alta al quinto de dia de vida con la siguientes cifras:
Hb12,3g/dl, Hto3%.1%, y bilirrubinade ®,” mg/dl.

A los 20 dias de vida, se realiza control analitico donde se objetiva una Hb de *,4 g/dl, Ht 1°,° %.
Alimentacidn con lactancia mixta con adecuada ingesta pero con escasa ganancia ponderal desde el
alta. Ala exploracion fisica presenta palidez e ictericia generalizada. Higado 2 cm por debajo del reborde
costal ya objetivado previamente. Auscultacidon cardiaca ritmica con soplo sistdlico sin repercusion.
Resto de la exploracién normal.

En este momento se traslada a nuestro hospital. En la Unidad de Neonatologia se transfunde
concentrado de hematies cruzado con sangre del paciente y de la madre. Ante la persistencia de
hemolisis a la semana del ingreso se administra primera dosis de Darbepoetina subcutanea (°
microg/kg) y suplementacién con hierro y acido félico. En todo momento asintomatico con adecuada
lactancia del pecho y ganancia ponderal. Se da de altatras 12 dias de ingreso. Sigue controles clinicosy
analiticos en su hospital y recibe dos dosis mdas de darbepoetina subcutdnea objetivandose un aumento
progresivo de la hemoglobina desde la primera dosis. Los niveles se mantienes estables entre 8,5-10,4
g/dl. Adiade hoy (4 meses de edad) presenta neutropenia (objetivada desde el mes y medio de vida,
tras la tercera dosis de darbepoetina) y mantiene Coombs directo muy positivo. Esta asintomaticoy no
presentainfeccionesintercurrentes.

DISCUSION.

La anemia comporta la reduccion de la masa de gldbulos rojos (GR), de la concentracion de Hb o
del Ht. Los valores hematolégicos normales varian en funcion de la edad gestacional y de la edad
cronoldgica.

Tabla |. Valores normales de la serie roja en la edad pediitrica

Edad HE (g/dl) Hto (%) VEM () HCM (pg) ADE (%)
Recien nacido 14,0-19.0 42-60 98-118 - -

1 mes 10,2-18,2 2941 B6-124 29-16 -

6 meses 10,1-12.9 34-40 74-108 25-35 10,8-14,2
1 ano 10,7-13.1 35-42 74-86 253 11.6-156
5anos 10,7-14,7 35-42 75-87 2533 11,6-14,0
6-11 afios 11,8-146 3547 77-91 25-33 11,6-140
12-15 anos 11,7-16,0 35-48 77-95 25-33 11,6-14,0
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La anemia fisioldgica del recién nacido (el valor mas bajo de Hb se alcanza a las -12 semanas y es de
unos 11 g/dl) y la anemia de la prematuridad (que se puede considerar como un grado mas acentuado
de laanemiafisioldgica) son las dos causas mas frecuentes de anemia en los neonatos. Se define anemia
neonatal como un Ht central <4° % o Hb <1° g/dl, durante la primera semana de vida, o como un valor
de Hb o Ht por debajo de mads de 2 desviaciones estandar respecto a la media de su mismo grupo de
edad. La necesidad de tratamiento depende de la clinicay de la edad gestacional.

Otra causa de anemia, la de los dos casos que nos atafien, es la hemolitica. Cuando los eritrocitos fetales
gue contienen algun antigeno heredado del padrey que no lo posee la madre acceden alacirculacion se
forman anticuerpos especificos. Cuando éstos son de clase IgG atraviesan la placenta y se unen a los
hematies fetales los cuales son destruidos dando lugar a anemia. El antigeno D- del sistema Rh es la
causa mas comun de isoinmunizacién. Para prevenirla se administra anticuerpos especificos a toda
madre Rh negativa no sensibilizada en la semana 28 de gestacidn, tras abortos y procedimientos
obstétricos invasivos.

Un hemograma con recuento reticulocitario, valor de bilirrubina, grupo sanguineo y Rh y extension de
sangre periférica puede ser suficiente para realizar el diagnéstico diferencial de laanemia.

Tabla 2. Alteraciones analiticas y diagndstico diferencial

Raficulocitos  Bilimubing  Test de Coombs  Morfologia eritrocitaria Diagnastico
No> N (-} N Anemia fisiolegica (RNT,
prematuro)
Anemia hipoplésica congénita
Anemia aplasica
Nosx N (-} N Hemorragia aguda
Microcitica, hipocroma  Transfusién F-M crénica
Transfusién F-F
< < (+) N Hemélisis inmune (Rh o
autoanticuerpos maternos)
Esberociios Hemélisis inmune (ABO)
No< < (- Esferocitos Esferocitosis hereditaria
Eliptocitos Eliptocitosis hereditaria
Microcitos hipocromos  Sindrome de talasemia alfa o
gamma
Espiculados Déficit piruvatocinasa
Esquistocitos CID, otros procesos
y fragmentos microangiopdticos
erifrocitarios Déficit Glu-6-p-DH
'C'éilfk]!i en md]dﬂ
(cuerpos de Heinz)
N Infecciones, hemorragia
encapsulada (cefalohematoma)
M: normal, <: aumentodo, =- disminumdo; {-) atrva, f4) sihvo
CID cn:HthuL:u:an inkavascular diseminada ;ﬁob-{ehL FT‘. ;efcu-r"atr.vrnn_ BMT: recién nacide a mine

Adapioda de Cloherty ef ol

SELECCIONADOS



Los recién nacidos con EHRN-Rh frecuentemente desarrollan una anemia hiporregenerativa tardia, de
comienzo alas 2-® semanas de vida y de instauracién mas o menos brusca. La anemia se caracteriza por
presentar reticulocitopenia, niveles inapropiadamente bajos de eritropoyetina sérica e hipoplasia
eritroide en médula ésea.

La etiologia de dicha anemia no estda totalmente aclarada. Se presupone multifactorial: a) destruccién
de hematies circulantes y precursores intramedulares; b)unos valores de eritropoyetina bajos con
relacién al grado de anemia; c) inhibicion medular secundaria a transfusiones o exanguinotransfusiones
intrauterinas (TIU) y/o posnatales; d) incapacidad de la médula 6sea para mantener una eritropoyesis
suficiente para compensar la hemdlisis y la expansién de la volemia por el crecimiento; e) la presencia
de anticuerposcirculantes frente alos antigenos Rh o de grupo ABO.

La anemia tardia por EHRN es frecuente. Al-Alain et al publican una incidencia del 3% en una serie de
3¢ pacientes que precisaron transfusion sanguinea. De Boeretalun’ 1%.

Hasta el momento actual requiere ingreso para su tratamiento mediante transfusién de hematies con
sus consiguientes riesgos: sobrecarga de volumen, hemodlisis, hiperpotasemia, infecciones,
enfermedad injerto contra huésped, etc.

Para evitar las transfusiones y basandonos en las caracteristicas de esta anemia (valores bajos de EPO),
se propone la EPOHUR como tratamiento.

Recordamos que la EPO es una hormona glicoproteica producida en su mayoria en el rifién por las
células intersticiales peritubulares y mesangiales y es el principal agente estimulador de la
eritropoyesis natural. En los afios 0 fueron desarrolladas formas de EPOHuR.

En el 2002 se comercializa la darbepoetina alfa, andlogo glicosilado de EPOHuUR que tiene el mismo
mecanismo de accidn que sus antecesores con una vida media hasta tres veces superior, lo que implica
mayor comodidad en la administracién (una dosis semanal frente a 3-° inyecciones cada 2 semanas).
Actualmente, en ficha técnica solo consta como indicacion la anemia asociada a insuficiencia renal
crénica en pacientes adultos y pediatricos. Sin embargo desde hace aiios se usa para la prevencién de la
anemia en prematuros con el fin de disminuir o evitar las transfusiones de hematies con buenos
resultados. Como efectos secundarios de este farmaco se encuentran: hipertensién arterial,
convulsiones o reacciones alérgicas graves.

Para la indicacion que proponemos, el Unico estudio prospectivo controlado aleatorizado publicado
hasta la fecha, sobre 20 neonatos es el de Ovali et al. Observaron un requerimiento transfusional
significativamente menor en el grupo tratado con EPOHUR que en el medicado con placebo (1,% contra
4,2 transfusiones/paciente, respectivamente). Estos investigadores continuaron con el mismo
esquema terapéutico en los 103 casos subsiguientes y lograron que la mayoria (>°> %) no recibieran
transfusion.

Donato et al realizan un estudio observacional prospectivo sobre ®> 0 neonatos mayores de 7 dias con
EHNR secundaria a incompatibilidades Rh, ABO o KpA donde concluyen que la eritropoyetina es una
terapia seguray eficaz para este tipo de anemia pero que al no disponer de grupo control los resultados
deben ser confirmados por estudios aleatorizados.

En algunos estudios apuntan que este tratamiento puede no ser efectivo cuando los titulos anti-D son
altos, siendo prudente retrasar suindicacién hasta que desciendan por debajo de un determinado valor,
de momento desconocido. Esta es precisamente la situacién de nuestro dos pacientes: altos titulos de
Ac anti-D (Coombs directos muy positivos) mantenidos en el tiempo.
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Ademas de estos dos grupos, son pocas y pequefias las series de casos publicadas de pacientes tratados
con EPO por anemiatardia debida a enfermedad hemolitica porisoinmunizaciény en casitodos ellos los
resultados demuestran la capacidad de la EPO para disminuir o evitar la necesidad de transfusién. Sin
embargo, no hay unanimidad de criterio para el empleo de EPO en RN. Se alude a diferencias en los
resultados desconocimiento de las indicaciones especificas, momento de inicio, dosis y duracién del
tratamiento como factores que hacen dificil su recomendacion de forma general.

En lo que si hay consenso es que los RN con anemia tardia por isoinmunizacion Rh deben ser
monitorizados hasta que los reticulocitos alcancen valores normales lo que puede tardar de semanas a
meses.

Desde la Unidad de Neonatologia del Hospital La Paz de Madrid se propone que la cantidad de
darbepoetina administrada en estos casos sea de 3-° microg/kg/sem subcutaneay que semanalmente
se hagan controles de Hb. Si falta respuesta la EPO se investigaria los valores de hierro, acido félico o
vitamina B12. Si todo fuese normal se haria recuento reticulocitario, y si estuviesen disminuidos, seria
indicacion de biopsia de médula ésea para descartar una aplasia de células rojas.

CONCLUSIONES.

Basandonos en los resultados obtenidos en nuestros dos casos y en las dos series de casos mas
largas publicadas (Ovali et al y Donato et al), creemos que el tratamiento con EPOuR para la anemia
tardia de la EHRN ha demostrado su utilidad para evitar la necesidad de transfusién e ingreso
hospitalario. Aun asi, son necesarios mas estudios aleatorizados para acotar las indicaciones
especificas, momento de inicio, dosis y duracién del tratamiento.
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RESUMEN.

Se presenta el caso de una paciente mujer de 32 afios de edad que acude a nuestra consulta del
centro de salud porque su marido le ha notado un “abultamiento del cuello”. Como Unico antecedente
destaca un parto hace 10 meses, eutécico, que discurrié sin complicaciones tanto en parto como en
puerperio.

En la exploracién se apreciaba un tiroides aumentado de tamafio de forma difusa, indoloro, junto a una
TSHde 41.34, que obligd a unavaloracidn clinicoterapéutica de este hallazgo clinico.

PALABRAS CLAVE.
Tiroiditis postparto, Hashimoto, bocio, hipotiroidismo, embarazo.

INTRODUCCION.

El bocio es una patologia muy frecuente en nuestro medio. Las manifestaciones clinicas del

bocio varian segun el tamafio, localizacidn y tipo. Habitualmente el crecimiento de la glandula tiroidea
es lento, con un diagndstico bastante demorado que se realiza tras exploracion incidental. En el caso
gue nos ocupa la aparicién del bocio, y de gran tamano (grado Il), es rdpida, lo que nos hizo pensar en
una patologia tiroidea aguda como diagndstico principal, en concreto una tiroiditis.
Latiroiditis es lainflamacién del tiroides, y ésta puede cursar con dolor e hipersensibilidad a la palpacidn
(tiroiditis subaguda o infecciosa) o por el contrario ser totalmente indolora, y cuya Unica manifestacion
puede ser la disfuncién tiroidea o bocio; asi cursan la tiroiditis de Hashimoto, postparto, silente o
tiroiditis de Riedel.

La tiroiditis de Hashimoto y sus variantes de menor intensidad, postparto y esporadica no dolorosa,

tienen una base autoinmune y son el resultado de complejas interacciones entre factores genéticos,
epigenéticosyambientales.
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El diagndstico es eminentemente clinico, y desde la consulta de Atencidn Primaria pudimos hacer un
acercamiento diagndstico con la palpacidon del tiroides, realizacion de una analitica con TSH y
anticuerpos antitiroideos, y completar con una ecografiatiroidea.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO.

Mujer de 32 afios de edad sin ninglin antecedente de interés, salvo un parto 10 meses atras, que
acude a la consulta por bultoma en parte anterior de cuello sin ninguna otra sintomatologia asociada. A
la exploracién se aprecia un bocio grado I, no doloroso a la palpacion, elastico, de crecimiento difuso,
sinnddulos palpablesy con superficie de aspecto granular. No se palpan adenopatias cervicales.
Analitica en puerperio realizada hace ®> meses, por caida de cabello y cansancio facil, dentro de limites
normales,conTSHde 1,” 2 uU/ml.

Se solicita analiticacon TSHy anticuerpos antitiroideos, y ecografia de tiroides.

Enla siguiente consulta, encontramos un TSH de 41.34 uU/ml, Acs Tiroglobulina de 2> .2 Ul/mly Acs TPO
3.1Ul/ml.

La ecografia esinformada como: Tiroides de ecoestructura algo heterogéneasin LOEs y leve incremento
vascular al doppler, medidas: LTD 1.68 x 1.> x 4.19 cm (°.2cc), LTI 1.7° x 1.41 x 3.79 cm (4.7 cc),
sugerente de tiroidopatia crénica.

Imagen 1 Imagen 2

Imagen 3 Imagen 4
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Ante el resultado de las pruebas complementarias, la situacidn clinica actual, el curso evolutivo tan
brusco, y el antecedente de parto meses atras, llegamos al diagnéstico clinico de Tiroiditis Postparto,
pautando Levotiroxina a dosis de > Omg diarios, con seguimiento clinico y analitico posterior.

DISCUSION.

La Tiroiditis Postparto se define como la aparicién de enfermedad tiroidea en el primer afio post
parto. Suincidencia en poblacion general es de aproximadamente un 7 -2 % (con un rango en diferentes
estudios 1- 17 %). En mujeres con diabetes tipo 1, u otra enfermedad de base autoinmune previa, su
incidencia es 2 o0 3 veces mayor. Después de un primer episodio la recurrencia en posteriores embarazos
esdeun’ 0%.

La mayoria de pacientes (40-° 0%) experimentan una fase hipotiroidea aislada y el 20-40% tirotoxicosis
aislada. Las fases clasicas de hiper-hipotiroidismo sélo se ven en un 20-30% de casos. El hipertiroidismo
comienza entre 1y ® meses tras el parto y dura 1-2 meses; la fase hipotiroidea se presenta entre 4y &
meses tras el partoydura4a® meses. EI80% se normalizan al afio’.

Si lo aplicamos a nuestra paciente, y ayudandonos del siguiente esquema, podemos intuir que en un
inicio existio una fase de hipertiroidismo subclinico, y una posterior fase de hipotiroidismo que
comenzd en algin momento entre los” -8 meses tras dicho parto.

Asteniay
cabello

fragil

MES1 MES2 MES3 MES4 MESS MES6 MES7 MES8 MES9 MES10 MES11 MES12

PARTO

Probable fase hipertiroidea Probable fase hipotiroidea

Cabe destacar la rapidez de instauracion de la clinica de bocio con una cifra de TSH tan elevada (41.34)
en tan solo > meses. A priori esto podria llamar nuestra atencién, pero es el curso habitual en este tipo
de tiroiditis":
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De este grafico se desprende la justificacion de una TSH normal (que en breve comenzaria a elevarse) en
el mes 4->. Como se muestra el mejor momento para diagnosticar esta patologia es el sexto mes
postparto.

Las gestantes con mayor riesgo de desarrollar una tiroiditis postparto son aquellas con positividad de
los anticuerpos antimicrosoma (AAM) o ATPO durante el embarazo, en las que podria valorarse su
cribado, o al menos estar pendiente de su aparicidon. En contra de su cribado esta el hecho de que el
valor positivo predictivo de los ATPO detectados durante el embarazo es relativamente bajo (del 30 al
®2%), mientras que entre el 9y el 39% de las gestantes con ATPO negativos desarrolla TPP*.

Algunos autores’ han sugerido la posibilidad de introducir en nuestro sistema de salud algin método de
screening basandonos en la sencillez y econdmico del diagndstico, en el mismo sentido que ciertas
organizaciones profesionales como la American Association of Clinical Endocrinologists, basandose
sobre todo en el potencial beneficio de tratar el hipotiroidismo de las pacientes y en las ventajas que
supone, para ellasy para sus futuros hijos, mantenerse eutiroideas en futuros embarazos.

Actualmente no hay un acuerdo general al respecto, pero en cualquier caso, el Médico de Familia debe
tener un alto grado de sospecha de esta enfermedad en este tipo de pacientes ante la aparicion de
cualquier sintoma sugerente de patologia tiroidea.
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Hormigueo, adormecimiento y calor en hemicuerpo
derecho...équé seradoctor?

M. C. Carmen Diaz Garcia'; M. E. Porras Sanchez-Cortes’; C. A. Castillo Cafion’; M. Turégano Yedro';
S. Barroso Fernandez’.

'R1 de Medicina Familiar y Comunitaria. CS “San Jorge”. Caceres.
’R1 de Medicina Familiar y Comunitaria. CS “Nuevo Céceres”. Caceres.
°R4 de Medicina Familiar y Comunitaria. CS “San Jorge”. Caceres.
‘R2 de Medicina Familiar y Comunitaria. CS “San Jorge”. Caceres.
"R1 de Medicina Familiar y Comunitaria. CS “San Jorge”. Caceres.

RESUMEN.

Se expone el caso de un paciente varon de ¢1 afios que acudié al Servicio de Urgencias con
parestesias en hemicuerpo derecho, que tras las diferentes pruebas complementarias se llegd al
diagndstico de sospecha de un tumor en vértice pulmonar derecho, también denominado tumor de
Pancoast.

PALABRAS CLAVE.
Pancoast, parestesias, cefalea, sindrome de Claude-Bernard-Horner.

INTRODUCCION.

El sindrome de Pancoast-Tobias es consecuencia de la extensidon local de un tumor
(generalmente epidermoide) que crece en vértice pulmonar, afectando octavo nervio cervical y
primero y segundo tordcico, con dolor en el hombro que de forma caracteristica, tiene irradiacién por
territorio cubital del brazo, a menudo con destruccién radiolégica de primera y segunda costillas. Es
frecuente la coexistencia de los sindromes de Hornery de Pancoast '.

DESCRIPCION DEL CASO CLiNICO.

ANAMNESIS
Paciente varén de °1 afios de edad, sin alergias medicamentosas conocidas y sin antecedentes
personales deinterés, exceptuando una Intervencion Quirdrgica de menisco derecho. Fumador activo
de 30cig/dia.

El paciente acude 3 dias antes al Centro de Salud por referir que en la ultima semana tuvo en dos
ocasiones un episodio de mareo sin sensacion de giro de objetos ni pérdida de consciencia, con visidon
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borrosa, calor y parestesias en hemicuerpo derecho de escasos minutos de duracién sin periodo
postcritico ni cortejo vegetativo. Sin ninguna otra sintomatologia acompanante. El paciente es
diagnosticado de Vértigo.

A los 3 dias de la consulta en el Centro de Salud, el paciente acude al Servicio de Urgencias del HSPA,
siendo el Motivo de Consulta “Adormecimiento de hemicuerpo derecho”. El paciente referia que acudid
al hospital porque tenia que trasladarse en unos dias a su lugar habitual de residencia y le preocupaba
gue conduciendo se repitiera el cuadro.

Se historio al paciente, refiriendo él mismo, parestesias en hemicuerpo derecho que comenzaron hace
unos 20 dias, repitiéndose en > ocasiones desde entonces, siendo la Gltima ese dia durante la cena. La
duracion de las parestesias era de 2-3 minutos de duracidn, sin pérdida de consciencia, ni alteracion del
habla/lenguaje ni cortejo vegetativo. Ademas, presentaba una sensacidn de calor en extremidades
derechas irradiada hacia tronco superior, leve confusién durante la misma y visidn borrosa. Referia
también, leve cefalea recurrente-remitente sin acufenos ni hipoacusia, que aumentaba con maniobra
de Valsalva y remitia con la toma aislada de Paracetamol. Negaba pérdida de apetito o peso hasta la
fecha ni cambios en el habito gastrointestinal ni sindrome miccional. Ninguna otra sintomatologia mas,
referida durante laanamnesis.

EXPLORACION FiSICA

Constantesvitales: TA121/79 FC101 SatO2 9%% T23%.3

Paciente con buen estado general, normohidratado, perfundido y coloreado. Eupneico en reposo y
tolera el decubito. Cabeza y Cuello: No se palpan adenopatias cervicales, no IY, nuca libre y signos
meningeos negativos. Auscultacion Cardiaca: Ritmico, sin soplos ni extratonos. Auscultacion Pulmonar:
Murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreafiadidos. Abdomen: Blando, depresible, nodoloroso a
la palpaciodn, ruidos intestinales normales, no se palpan masas ni visceromegalias, tampoco signos de
irritacion peritoneal. Miembros Inferiores: No edemas, pulsos distales presentes, no signos de
Trombosis Venosa Profunda.

Exploracion Neuroldgica: Consciente, orientado y colaborador. Lenguaje presente, espontaneo sin
disartria. Ptosis palpebral leve derecha con miosis asociada, pupilas normorreactivas. Resto de Pares
Craneales conservados y simétricos. Fuerza y sensibilidad conservadas. Reflejos Osteotendinosos
presentesy simétricos. Marchanormal.

RESUMEN DE ANALITICASY PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Seinicia el estudio con larealizacidn de:
ANALITICA
Hemograma: Valores en rango de lanormalidad.
Coagulacion: Valores enrango de la normalidad.
Bioquimica: Valores enrango de la normalidad.

RADIOGRAFIA DE TORAX
Aumento de densidad a nivel del Lébulo Superior Derecho compatible conimagen sugerente de
masa pulmonar. (Imagen 1).

TACCRANEALURGENTE:
Se objetivan lesiones hipodensas de localizacion difusa sobre la sustancia blanca de los
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I6bulos parieto-temporo-occipital bilateral, sobre las cuales también se visualizan otras
pequeias lesiones de morfologia ovoidal que presenta una densidad de agua, ante estos
hallazgos se decide colocar contraste intravenoso. En el TAC con contraste se objetivan dos
lesiones hipodensas de morfologia ovoidal con untamafiode 18x18 mm en ldbulo occipital
derecho y otra de 14x23 mm localizado en el I6bulo parietal izquierdo, que tras la
administracién de contraste presentan un realce periférico en halo regulary fino, asociado a
multiples vasos nutricios que se localizan a su alrededor. También se visualizan grandes areas
hipodensas de morfologia digitiforme predominantemente en la sustanciablanca perilesional
de los Iébulos parieto temporo-occipital bilateral en relacién con edema. No se objetivan
desplazamiento de la linea media, hallazgos que pudieran estar en relacion lesiones
metastdsicas como primera posibilidad y menos probable una neoformacién primaria
cerebral multifocal.

Pequefias lesiones hipodensas en  sustancia blancas periventricular  bilateral y en
mesencéfalo en probable relacién con lesién isquémica de evolucion crénica.
(Imagenes2y3).

PROCEDIMIENTOS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS, COMENTARIOS.

A pesar de no tener un diagnéstico citohistolégico de certeza por domicilio del paciente fuera de la
comunidad, como Juicio Diagndstico, existen unas lesiones cerebrales probablemente secundarias a
masa pulmonaren LSD con sindrome de Horner (ptosis y miosis en ojo derecho) secundario.

Se plantea al paciente ingreso para estudio, pero el paciente y su familia deciden trasladarse a su lugar
habitual de residencia para ser estudiado alli.

Se pauta como tratamiento Keppray Fortecortin.

DISCUSION.

Mortalidad, prondstico e incidencia El Carcinoma Pulmonar es de los tumores que origina
mayor mortalidad en el mundo, y en la mayoria de paises industrializados es el tumor mas frecuente.
Aunque predomina envarones, en EEUU ya representa la primera causa de muerte en mujeres .

La edad media de diagnéstico se halla alrededor de los ¢ 0 afios .

El cdncer pulmonar (junto con el de la traquea y el de los bronquios) causé 1,° millones de defunciones
(2,9%) en 2012, en comparacion con los 1,2 millones (2,2%) en el afio 2000, por lo que se deduce que su
incidenciavaenaumento.

El carcinoma pulmonar primario es un problema importante de salud, con prondstico generalmente
desfavorable. Pues el 0% de los casos que se diagnostican se encuentran en estados avanzados de la
enfermedad”’.

Prevencién PRIMARIA: Eltabaco es el principal factor de riesgo y se puede Ilamar factor causal.
Sise abandona el habito tabaquico, laincidencia descenderiaen masdeun®° %,

Prevencién SECUNDARIA: Eldiagndstico precoz no esta establecido, simplemente la poblacién
deriesgo serian los fumadores. Actualmente las pruebas no apoyan un cribado de cancer pulmonar con
ninguna prueba diagndstica .

En cuanto a la clasificacion histopatolégica, la mas aceptada es la propuesta por la OMS, dividiéndose
en dos grupos, por caracteristicas histoldgicas, curso clinico y tipo de tratamiento: Carcinoma de
Pulmén No Microcitico (CPNM) y variante Microcitica (CMP), siendo mas frecuente el primero°.
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Centrandonos en las manifestaciones clinicas del Cancer de Pulman, provoca signos y sintomas segun el
crecimiento local del tumor (como serian tos, que es el sintoma mas frecuente, dolor tordcico, disnea,
hemoptisis, neumonitis, derrame pleural, derrame pericardico o sindrome de vena cava superior),
invasion del mismo u obstruccién de estructuras adyacentes (disfonia por lesidn del nervio laringeo
recurrente o paralisis del frénico entre otros), metastasis (sobre todo dseas y neuroldgicas) y sindromes
paraneoplasicos.

Centrandonos en el tumor de vértice pulmonar o Pancoast, lo mas frecuente es dolor neuropatico
intenso en hombro que irradia por todo el borde cubital del brazo (afectacion de plexo braquial), a
menudo, coexiste con afectacidon del nervio simpatico cervical (ganglio estrellado) produciendo el
sindrome de Claude-Bernard-Horner (miosis, ptosis, enoftalmos y, en ocasiones anhidrosis ipsilateral
delacara).

El diagndstico sera de sospecha basandose en factores de riesgo del paciente y hallazgos clinicos y/o
radioldgicos. Posteriormente se confirmara con diagndstico citohistoldogico de certeza y luego se
valorardn tratamientos aplicablesy estrategia terapéutica mas adecuada.

Estadificacion y Tratamiento dependerdn de su clasificacidn histopatolégica. La International Union
Against Cancer (UICC) y la American Joint Committee on Cancer (AJCC) son las organizaciones que a
nivel mundial, generan distintas escales de estadificacién de tumores malignos *.

En el caso del CPNM se clasifica segun la expresion de la extension anatdmica del tumor primario (T),
adenopatias regionales (N) y metdstasis a distancia (M) y posteriormente se recoge la distribucién por
estadios de posibilidades de combinacién de las anteriores.

El tratamiento, varia en funcion del estadio en el que se encuentre la enfermedad. La reseccién
quirudrgica seria la Unica modalidad con posibilidad de ofrecer curacidén si encontramos un estadio
precoz, siempre y cuando el tumor sea resecable y/u operable. Si se lleva a cabo la cirugia, se podria
aplicar bien quimioterapia, radioterapia adyuvante o quimioterapia neoadyuvante.

Si hablamos de CMP, al haber una gran probabilidad de enfermedad metastasica a su diagndstico,
generalmente se estadifica segun esté la enfermedad limitada a térax o extendida.

En cuanto al tratamiento, pocas veces se realiza una reseccién quirdrgica de entrada porlo comentado
con anterioridad. Por tanto, la quimioterapia es un componente esencial en estos pacientes usando
concomitantemente radioterapia para la mayoria de pacientes con enfermedad limitada a térax y buen
perfomance status.

Hay que tener en cuenta también, la Irradiacion Craneal Profilactica (ICP), al ser muy frecuente

encontrar metdstasis cerebrales, por tanto, se recomienda en pacientes con enfermedad limitada a
torax que tienen respuesta completa o muy alta tras tratamiento con quimio-radioterapia.
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Sindrome de cola de caballo, a propdsito de un caso

C. Gonzélez Tena’; A. Flores Guerrero’; M.C. Pecero Hormigo'; A. Santiago Cufier’; A. Calderén
Pecellin’, A. Dominguez Sanchez'.

1 Servicio de Medicina Interna, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

Describimos el caso de un vardn de 71 afios de edad que presenta clinica compatible con
sindrome de cola de caballo de algunas semanas de evolucion. Refiere sindrome constitucional
acompanado de dolor lumbar irradiado hacia miembros inferiores que progresa hasta presentar
pérdida de control de esfinteres e hipoestesia perianal. Durante su ingreso se objetiva lesion pulmonar
solida compatible histolégicamente con carcinoma epidermoide de pulmdn asi como cuatro nédulos
dependientes de las raices de la cola de caballo compatibles con metdstasis leptomeningeas.

PALABRAS CLAVE.
Habito tabdquico. Sindrome de cola de caballo. Nédulo pulmonar espiculado.

INTRODUCCION.

El sindrome de cola de caballo es un tipo de compresidn medular epidural consistente en la
aparicion de manera progresiva de los siguientes sintomas: dolor lumbar, parestesias en miembros
inferiores y disfunciéon autondmica. Hay que tener en cuenta que este mismo comportamiento puede
ser presentado por algunos casos de afectacidon intramedular, como ocurre con los implantes
leptomeningeos. Esta Ultima situacién, muy poco frecuente, es la descrita en nuestro caso.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un vardn de ’ 1 afios de edad con antecedentes personales de hipertension arterial,
fumador con indice paquetes afio calculado de °9, broncopatia crénica, y seguimiento en consultas
externas de Aparato digestivo por una Ulcera duodenal y la presencia de pélipos adenomatosos con
displasia moderada segun ultima colonoscopia con toma de biopsias. Acude por primera vez al servicio
de Urgencias refiriendo pérdida de peso, anorexia y un dolor a nivel de la cintura pélvica que se
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acompania de hipoestesia en la zona del periné con dificultad para el control de la expulsidn de heces y
para el inicio de la miccién. Entre las pruebas complementarias Unicamente cabe destacar la radiografia
de térax donde se objetiva un dudoso nddulo pulmonar en lébulo superior derecho y una imagen
compatible con lesién extrapulmonar a nivel lateral del hemitérax superior izquierdo (Figuras 1Ay 1B).
Analiticamente se destacan unos niveles de velocidad de sedimentacién globular de 22 milimetros /
hora y de ferritina de 44’ nanogramos/ mililitro; siendo el resto del hemograma, la coagulacién y la
bioquimicaincluyendo marcadores tumorales normales.

A su ingreso hospitalario se inicia extenso estudio, por un lado enfocado al diagndstico diferencial del
nodulo pulmonar, realizdndose una tomografia axial computerizada (TAC) de térax, abdomen y pelvis
gue objetiva una lesion cavitada de 4 x 3 centimetros (cm) en Iébulo superior derecho asi como dos
adenopatias en rango patoldgico con situacidon pretraqueal y retrocava (Figura 2). Se realiza ademas un
rastreo 6seo de cuerpo completo que informa de la presencia de un foco osteoblastico en tercer arco
costal posterior izquierdo. Con respecto a la afectacion de la cola de caballo se solicita una resonancia
magnética lumbar que describe cuatro nédulos sdlidos subcentrimétricos dependientes de raices de
cola de caballo que son compatibles con metastasis leptomeningeas. Tras los hallazgos se decide
realizar puncién lumbar siendo el resultado de la citologia del liquido cefalorraquideo negativo para
malignidad, asi como el estudio microbioldgico y morfoldgico. La resonancia magnética (RM) cerebral
no informa de hallazgos patoldgicos de ninguna clase. Finalmente, y tras la realizacion de broncoscopia
se toman biopsias transbronquiales del segmento posterior del |I6bulo superior derecho que tras el
analisis histolégico informan de infiltracion focal por carcinoma epidermoide. En este momento el
paciente pasa a cargo del Servicio de Oncologia donde inicia tratamiento.

DISCUSION.

Aproximadamente el 2°-30% de los pacientes con cdncer presenta alguna complicacion
neuroldgica alo largo de su evolucidn bien sea por el tumor primario, sus metastasis o sus tratamientos.
A propdsito del caso descrito nos centramos en las metdstasis a nivel medular; distinguiendo de este
modo entre las de afectacidn epidural y las intramedulares. Las primeras suponen aproximadamente el
9° % de los casos y su clinica es la consecuencia de la infiltracion y compresion de las vértebras, raices
nerviosas o de la propia médula espinal. Cualquier neoplasia sélida puede originar dicho cuadro aunque
las mas frecuentes son las de prdstata, mama y pulmén. Los sintomas aparecen por etapas siendo el
primeroy mas frecuente el dolor, que caracteristicamente aumenta con el decubito y se distribuye por
el dermatoma correspondiente a la raiz afectada; posteriormente aparecen las
parestesias/hipoestesias y en fases mas avanzadas la disfuncién autondmica e incluso la paralisis.El ® %
de casos restantes corresponden al segundo tipo, metdstasis intramedulares o carcinomatosis
meningea. En esta situacidn las células neopldsicas infiltran cualquier capa meningea o bien el liquido
cefalorraquideo. El cdncer de pulmén es causante del 14% aproximadamente de estos casos. La clinica
es muy heterogénea con sintomas neurolégicos multifocales (debilidad, parestesias, rigidez de nuca,
dolorradicular...).

El sindrome de cola de caballo es un tipo de compresion medular epidural de de instauracion progresiva
y unilateral consistente en la aparicion, en primer lugar, de intenso dolor a nivel lumbosacro, al que
seguidamente se afiaden parestesias/ hipoestesias de miembros inferiores y gliteos distribuidas
caracteristicamente en "silla de montar" para continuar con la aparicién de arreflexia aquilea y por
ultimo de disfuncidon autondmica con pérdida de control de esfinteres.

SELECCIONADOS



Ante cualquier caso de aparicion de clinica compatible con sindrome de cola de caballo hay que realizar
diagndstico diferencial entre las causas mds comunes entre la poblacidn, incluyendo: la hernia de disco
intervertebral (causa mas frecuente entre todas), fractura de cuerpo vertebral a nivel lumbosacro,
estenosis del canal lumbar, infeccidn local ( tipo absceso epidural entre otras), invasién local (tumores,
hemorragias...) y otras causas menos frecuentes, y a tener en cuenta entre los pacientes oncoldgicos,
como enfermedades musculoesqueléticas, mielopatia postradiacion y metdstasis (los implantes
leptomeningeos en particular pueden mostrar el mismo comportamiento que las metastasis
epidurales).

En cualquiera de los casos para llegar al diagndstico definitivo es preciso realizar una prueba de
neuroimagen que confirme el tipo y el nivel de afectacién. Es de eleccidn en la actualidad la resonancia
magnética; entre otras razones por serlamas adecuada para valorar hernias de disco; y por el realce que
traslaadministracidén de contraste presentan muchos tumoresy metastasis.

Conrespecto al tratamiento seran de eleccién la descompresidn quirdrgica o radioterapica.

CONCLUSIONES.

El sindrome de cola de caballo puede estar justificado por patologias muy comunes entre la
poblacién sana como la hernia de disco; pero también puede ser el primer sintoma de una enfermedad
oncoldgica avanzada como ha sido el caso descrito. Como conclusidn la clinica compatible con dicho
sindrome debe ser estudiada de manera urgente ante cualquier tipo de paciente.
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Rabdomiolisis y polimorfismos genéticos

L. Piquero Calleja; A. V. Gavilanes Vaca.

Hospital Virgen del Puerto de Plasencia.

RESUMEN.

La rabdomiolisis es un sindrome clinico y bioquimico que aparece como consecuencia del dafio
muscular, necrosis del musculo esqueléticoy liberacion del contenido celular a la circulaciéon sanguinea.
Clinicamente se presenta con dolor, sensibilidad, debilidad y edema muscular mas elevacién de
creatinquinasa y mioglobina séricas. Existen numerosas causas que pueden predisponer a la aparicién
de este sindrome, entre ellas, el ejercicio extenuante. Dentro de los factores de riesgo implicados en el
desarrollo de rabdomiolisis por esfuerzo, se encuentran ciertos polimorfismos genéticos que podrian
desempeiiar un papel importante en el entendimiento de la diferente respuesta interindividual al
esfuerzo fisico.

Presentamos el caso de un varén de 32 afios, con una historia de molestias musculares y aumento
importante de la creatinquinasa y mioglobina que aparecen tras la practica de ejercicio intenso en una
personaen buena condicidn fisica.

PALABRAS CLAVE.
Rabdomiolisis, esfuerzo fisico, dafio muscular, creatinkinasa, polimorfismos genéticos

INTRODUCCION.

La rabdomiolisis (RM) se considera un sindrome clinico agudo en el que hay un marcado dafio
del musculo estriado y elevacién significativa de la CK sérica. Clinicamente se presenta con dolor,
debilidad, sensibilidad muscular, edema de los musculos afectados y mioglobinuria (que se manifiesta a
través de orinas oscuras); siendo estos dos ultimos signos los mas especificos de RM. Dentro de los
marcadores de laboratorio Utiles se encuentra la CK que indica dafio muscular y como ya se dijo suele
estar elevada; se considera de valor diagndstico una CK aumentada® a 10 veces sobre el limite superior
normal (estos puntos de corte son los mas aceptadosy recomendados), se debe tomar en cuenta que la
CK puede aparentar elevacion en sujetos con mayor masa muscular y que ademas es poco especifica
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puesto que puede aumentar con el ejercicio fisico extenuante. Otro marcador de RM es la mioglobina
(MG), esta puede elevarse en orina o suero, sin embargo en una rabdomiolisis por esfuerzo (RE) puede
estar ausente. La MG tiene una vida media corta y en ocasiones suele no ser detectada en las pruebas
complementarias.

Existe un gran nimero de causas descritas como responsables del desarrollo de RM, una de ellas es el
esfuerzo fisico, factor del que discutiremos a propdsito del caso de un paciente sano y con buena
condicidn fisica que presentd un cuadro grave de rabdomiolisis inducida por ejercicio intenso, cuyo
diagndsticoy seguimiento fue realizado en el hospital San Pedro de Alcantara.

DESCRIPCION DEL CASO.

Paciente varén de 32 aiios de edad, alérgico a penicilina, sin habitos téxicos ni antecedentes
personales de interés, que practica deporte de manera habitual (futbol y padel), acude al servicio de
Urgencias por presentar mialgias y calambres en miembros inferiores que aumentan de intensidad en
las Ultimas 48 horas ocasionando impotencia funcional, acompafiandose de la emisién de orinas
oscuras. El inicio de este cuadro clinico se da a raiz de la realizacion de actividad fisica intensa (sesion
completa de spinning). En la exploracién fisica se objetiva una TA de 127 /2%, frecuencia cardiaca de > 9
lpm, temperatura 37.12C; mucosas orales bien hidratadas, auscultacién cardiopulmonar normal,
exploraciéon abdominal sin alteraciones, miembros inferiores dolorosos a la palpacién bilateral a nivel
de cuadriceps, coninduracidony tensidon importante mas dificultad a la flexion de ambas rodillas.

Se solicita una analitica urgente con los siguientes resultados: leucocitos 14 ° 00/ul, neutréfilos 77 .9%,
linfocitos 1.3%, hemoglobina 1°.9 g/I, plaquetas 27 3 000/ul, coagulacion normal, glucosa 125 mg/dl,
creatinina 0.97 mg/dl, urea 26 mg/d|, sodio 140 mmol/I, potasio 3.>® mmol/l, GOT 1 181 Ul/I, GPT 28°¢
Ul/I, Ca 9.4 mg/dl, magnesio 1.8 mg/dl, CK 809¢0 Ul/I, MG 2260 ng/ml, lactato 2.9 mmol/l, PCR7 .
mg/l. Orina: pH 9, proteinas 1000 mg/d|, hematies @2° 0 eri/ pul. Gasometria venosa: pH 7 .48, HCO3
25,3 mEq/l,EB2.2 mEq/I, pCO2 34 mmHg.

Con estos resultados se diagnostica al paciente de rabdomiolisis secundaria a esfuerzo fisico
complicada con un posible sindrome compartimental e ingresa a cargo de Cuidados Intensivos.
Posteriormente el paciente es valorado por Traumatologia que confirma el diagndstico de sindrome
compartimental y realiza fasciotomia de urgencia de compartimento anterior de ambos muslos. En su
estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos se mantiene una reposicion enérgica de cristaloides mas
alcalinizacidn de la orina, a pesar de estas medidas el paciente presenta oliguria que mejora con la
administracién de manitol al 20%, sin presentar ninguna alteracion sobre los valores de creatinina y
urea; con este antecedente se decide iniciar hemofiltracién veno-venosa continua durante 42 horas; se
realiza el cierre total de ambas fasciotomias al quinto dia del procedimiento. El paciente permanece
durante ocho dias en la Unidad de Cuidados Intensivos donde alcanza una cifra maxima de CK de 12°
420 Ul/ly una MG de 28 42 ng/ml, valores que disminuyen progresivamente hasta llegara 1623 Ul/ly
612.%2 ng/ml respectivamente, momento en el que el paciente es dado de alta del servicio y pasa a
planta de Traumatologia, donde presenta una adecuada evolucidn y buena respuesta al programa de
rehabilitacion; finalmente es dado de alta del hospital con una CKde 1 329.

DISCUSION.

En la RM hay destruccion de las células musculares causada por una inadecuada reposicion de
ATP, este se consume rapidamente cuando la célula muscular esta sujeta a estrés metabdlico o
mecanico. El déficit de energia metabdlica ocasiona un exceso de calcio intracelular, lo que se traduce
en una contraccion persistente que agudiza el déficit de ATP, genera radicales libres, activa moléculas
vasoactivas, libera proteasas y ocasiona la muerte celular. Como consecuencia de esta destruccion hay
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desplazamiento del contenido intracelular al fluido extracelular y/o a la circulacion, pudiendo llevar en
situaciones extremas a un sindrome compartimental, fracaso renal agudo, hiperpotasemia que
conduce al desarrollo de arritmias cardiacas severas. Esta lisis muscular es ademads seguida por una
invasion local de neutrdfilos, que amplifican el dafio mediante la liberacién de proteasas.

La RM puede tener varias causas, entre ellas el esfuerzo; aquellos pacientes con RE suelen ser sujetos
sanos y sin comorbilidades preexistentes, motivo por el que el prondstico de los pacientes con RE es
mucho mejor con respecto a otras causas de rabdomiolisis.

. Se han estudiado varios factores de riesgo que podrian explicar el por qué algunos individuos
desarrollan RE y otros que a pesar de realizar el mismo nivel de ejercicio bajo las mismas condiciones
ambientales no la presentan. Se considera que multiples factores internos y externos contribuyen a esta
variabilidad; dentro de los factores externos puede considerarse:

- Baja condicidn fisica e introduccion temprana de ejercicios repetitivos excéntricos (sentadillas,

flexionesy abdominales)

- Practicade ejercicio extenuante en grupo (e.g. militares, deportistas)

- Ejerciciofisicoinocuo: escalar, baloncesto, levantar pesas, buceo, aerobics, spinning.

- Exposicidnintensa aunambiente caliente.

- Deshidratacién

- Ayuno, hipocalemia, exposicién a farmacos (estatinas, anfetaminas) y laingestion de regaliz.

Dentro de los factores internos podemos incluir al sexo, raza y polimorfismos genéticos, siendo estos
ultimos los de mayor interés, pues su estudio ha demostrado una importante relaciéon con la
predisposicién y desarrollo de una RE; a continuacion se detalla aquellos polimorfismos que tienen un
vinculo conlaRE.

Las variaciones en los genes que codifican las dos proteinas miofibrilares: actinina 3 (ACTN3) y quinasa
de las cadenas ligeras de miosina (MLCK) pueden explicar la gran variabilidad de la respuesta al dafio
muscular tras el ejercicio. Los sujetos con polimorfismos especificos de nucleétido Unico (SNP) en
ACTN3y MLCK suelen mostrar una mayor pérdida de la fuerza muscular y/o un mayor aumento de CK en
sangrey MB en respuesta al ejercicio excéntrico.

El Polimorfismo de CK-MM Ncol expresado en el musculo esquelético se asocia con una mayor
susceptibilidad al dafio muscular por esfuerzo y a rabdomiolisis. Se ha visto que individuos con niveles
elevados de IGF-Il generan mayor fuerza durante la contraccién muscular, pudiendo esta caracteristica
estar relacionada con una mayor tendencia al desarrollo de dafio muscular.

El polimorfismo Il de la enzima conversora de angiotensina (ECA) puede ser una diana para el estudio de
la mayor tolerancia al calor que generan aquellas personas que lo presentan. Se ha postulado que
aquellas personas que no presentan este polimorfismo pueden ser mds propensas al dafio muscular por
calor. La ECA afecta la respuesta de CK al ejercicio, mediante la regulacion de la angiotensina y la
bradicinina en el proceso de acoplamiento excitacidon-contraccion.

En estudios recientes se ha visto que la contraccion del musculo esquelético estimula la produccién y
liberacidn de IL-® hasta mas de 100 veces durante el ejercicio. Se cree que IL-® actia como un sensor de
energia y estar relacionada con el contenido de glucégeno muscular. La homocigosis para el alelo IL® -
17 4C es un factor de riesgo clinicamente importante en el desarrollo de lesion muscular inducida por el
ejercicio, deacuerdo alo evidenciado por las elevaciones de CK.
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Hay varias miopatias heredadas que se relacionan con el aumento del riesgo de presentar RE; se debe
sospechar en estas miopatias cuando los pacientes mantienen niveles enzimaticos de CK elevados de
manera persistente.

El desarrollo de un cuadro grave de rabdomiolisis en el paciente expuesto en el caso clinico tiene como
principal causa el ejercicio intenso al que se sometio, sin embargo los antecedentes de una condicién
fisica adecuada junto con la practica continua de hdbitos saludables (deporte) puede sugerirnos que
podria existir algun factor interno que haya contribuido en la aparicidon de este cuadro. Como se ha
comentado anteriormente en los casos extremos de dafio muscular inducido por ejercicio la RM puede
acompanarse de fallo renal. En nuestro caso el paciente no llegé a presentar esta complicacion a pesar
de las altas cifras de mioglobina en sangre, no obstante la complicacion que desarrolld fue un sindrome
compartimental enambos miembros inferiores.

CONCLUSIONES.

La identificaciéon de los factores predisponentes individuales para el desarrollo de dafo muscular
inducido por el ejercicio intenso, puede prevenir el desarrollo de complicaciones.

La amplia variabilidad de presentacién de dafio muscular por esfuerzo no puede ser explicada solo por
la edad, la raza, la composicién corporal, o el nivel de condicidn fisica del individuo, también los
polimorfismos genéticos pueden desempefiar un papelimportante en su desarrollo.

El estudio de los genes que codifican enzimas energéticas metabdlicas, o que estdn involucrados con
ciertos mecanismos como protedlisis muscular, reaccién inflamatoria o mecanismos de reparacién
podria permitir la identificacion de individuos con mayor susceptibilidad para desarrollar RE y la
posibilidad de prevenirlas comorbilidadesy las complicaciones de este sindrome.
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Tabla 1. Valores evolutivos de CK durante la hospitalizacion.
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EVOLUCION DE MG
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Tabla 2. Valores evolutivos de MG.
BIBLIOGRAFIA.
1. Tsai CN, Liu MF, Lin TS, et al. Rhabdomyolysis and acute renal failure in a polymyositis patient.
Mod Rheumatol 2004; 14:422-423
2. Melli G, Ghaudhry V, Comblath DR. Rhabdomyolysis: and evaluation of 47> hospitalized
patients. Medicine (Baltimore). 200° ;84:377 -385
3. Warren JS, Blumbergs PC, Thompson PD, Rhabdomyolyisis: a review. Muscle Nerve.
2002;2°:332-347
4, Garry JP, McShane JM. Postcompetition elevation of muscle enzyme levels in professional
football players. MedGenMed. 2000;2:E4
>, Wakabayashi Y, Kikuno T, Ohwada T, et al. Rapid fall in blood myoglobin in massive
rhabdomyolysis and acute renal failure. Intensive Care Med. 1994;20:109-112
6. Chevion S, Moran DS, Heled Y, et al. Plasma antioxidant status and cell injury after severe
physical exercise. Proc Natl Acad SciU. S. A2003; 100:° 119-> 123.
7, Clarkson PM, Kearns AK. Rouzier P, et al. Serum creatine kinase levels and renal function
measures in exertional muscle damage. Med Sci Sports Exerc. 2008 ;3% ©23-6 27
8, Gitin EL, Demos MA. Acute exertional rhabdomyolysis; a syndrome of increasing importance to
the military physician. Mil Med. 197 4; 139:33-3¢,
9. Beggs AH, Byers TJ, Knoll JH, Boyce FM, Bruns GA, and Kunkel LM. Cloning and characterization

of two human skeletal muscle alpha-actinin genes located on chromosomes 1 and 11. ) Biol Chem 267;
9288 1992

10. Childrens MK and McDonald KS, Regulatory light chain phosphorylation increases eccentric
contraction-induced injury in skinned fast-twitch fibers. Muscle Nerve 29:313-317, 2004.

11. Clarkson P, Devaney J, Gordish-Dressman H, Thompson P, Hubal M, Urso M, Price T,
Angelopoulos T, Gordon P, Moyna N, Pescatello L, Visich P, Zoeller R, Seip R, and Hoffman E. ACTN3
genotype is associated with increases in muscle strength in response to resistance training in women. J
Appl Physiol 99:1° 4-1°3.200°

12. Clarkson PM and Hubal MJ. Exercise-induced muscle damage in humans. Am J Phys Med Rehabil
81:5%2-5%9,2002.

SELECCIONADOS



Daino miocardico
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INTRODUCCION.

La lesién por contusién miocdardica (MCI) es una complicaciéon de traumatismo tordcico. La
fuerza minima que se requiere para producir una lesion es la deceleracion y puede ocurrir con un
cuerpo que se mueve en una baja velocidad de 20 millas / hora. También puede generarse al realizar
compresiones toracicas durante la resucitacion cardiopulmonar con una incidencia entre traumatismo
toracico cerrado que oscila entre 0% y 7 %, dependiendo de si el diagndstico se hizo clinicamente o
post-mortem.’

Actualmente, los métodos utilizados en la evaluacidon de trauma toracico cerrado incluyen la historia
clinicay el examen fisico, radiografia simple de térax, electrocardiograma (ECG), marcadores cardiacos,
ecocardiografia, y proyeccién de imagen nuclear, ATLS'.

El trauma grave es la sexta causa de muerte y la quinta de discapacidad en el mundo. En los menores de
35 afios es la primera causa de muerte y discapacidad. Los pacientes mayores de ¢ afios son una
cohorte creciente y tienen el doble de mortalidad que los jovenes, debido a su elevada comorbilidad y
tratamientos asociados.

El trauma torarico es la tercera causa mds comun de politrauma después del trauma de cabeza y
extremidades.

Paciente de 81 afios hipertensa como Unico antecedente de interés, llevada al Servicio de Urgencias del
Hospital Virgen del Puerto (Plasencia-Caceres) por presentar traumatismo toracico abdominal de ©
horas de evolucidon. Hemodindmicamente estable. En los exdmenes complementarios destaca la
elevacion de enzimas cardiacas con pico maximo de Troponina T (Ultrasensible) de 2585ng/L
correspondiente al segundo dia de ingreso, LDH > 12 U/L, CPK >° 3% U/L(Al ingreso y en descenso), CK-
MB 140 (Al ingreso y en descenso). Un electrocardiograma con ritmo sinusal a 97 lpm, elevacién de ST
2mmenlyaVL.OndaQenV1aV3.
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CASO CLIiNICO.

e MOTIVO DE CONSULTA (URGENCIAS): Dolor toracico.
e ANTECEDENTES PERSONALES:
-Alergia: AAS, AINES.
-HTA. Lumbalgia mecanica.
-Intervenciones quirurgicas: Apendicectomia. Faquectomia derecha.
e MEDICACIONACTUAL:
Acediur (Enalapril/Hidroclorotiazida) 20mg/12.5 mg
e ENFERMEDADEACTUAL:
Mujer de ® 1 afios acude con familiar a urgencias (9am). Refiere que a las 4 am de la mafiana cuando va
al servicio resbala y cae desde su propia altura. Dolor en tdrax, cadera. Discreta laceracidén en rodilla
derecha. Hiperemia en rodilla izquierda y mama derecha dolorosa a la digito-presién. Nauseas.
Sudoracién. Epigastralgia. No dolor toracico. Sin pérdida de conocimiento. Sin relajacion de esfinteres.
e« EXAMEN FISICO:
TA: 140/60FC:80lpm
Buen estado general. Conciente, orientada. Normocoloreada.
Cabezay cuello: No adenopatias. No IGY.
Térax: Hiperemia en mama derecha doloroso a la presion. No sangrado.
Abdomen: Blando, depresible. No doloroso. No visceromegalias. RHA presentes. No irritacion
peritoneal. No defensa.
EEIl: Discreta laceracién rodilla derecha con flexidn. Cajén negativo. Cepillo negativo. Bostezo negativo.
Interlinea negativo.
Cadera: No se observa acortamiento de extremidades doloroso a la compresion de cadera con buena
flexion de extremidades. Edemas. Dejafovea. Nosignode TVP.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS: Evolucion de enzimas cardiacas.
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EKG: RS. Elevacién del ST DI, avL V2 2mm-V3-V4.

Rx Torax: Cardiomegalia angulo costofrénico libre.

Rx rodilla: No se observa fractura.

Rx cadera: No se observa fractura.

Coronariografia:
-lzquierda: TCI: Angiograficamente normal. DA: Angiograficamente normal. Cx: Angiograficamente
normal.
-Derecha: Angiograficamente normal. Dominancia: Derecha

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

CONTUSION MIOCARDICA:

La aparicidén de contusidn miocardica tras un traumatismo toracico cerrado es relativamente

frecuente™. Sin embargo, la incidencia varia segun las series debido a que los criterios clinicos para el
diagndstico de contusién miocardica permanecen aun sin definir, y a que la rentabilidad de las
diferentes pruebas diagndsticas utilizadas ofrece resultados en ocasiones contradictorios'.
Ademas, frecuentemente los signos y sintomas que sugieren afectacién cardiaca tras un traumatismo
tordcico son muy sutiles o estdan enmascarados por lesiones no cardiacas, pasando desapercibida la
existencia de contusidon miocardica. Existe evidencia de que la contusién miocdardica es mas frecuente
en traumatismos toracicos mayores que se acompafian de fracturas esternalesy costales.’

El conocimiento del trauma toracico en fase aguda se basa en el mecanismo del trauma y la
presentacién clinica, y adecuado tratamiento en emergencia. Particularmente por el deterioro agudo
postraumatico de la funcién pulmonar vy la muerte’. Para el diagndstico y tratamiento de las arritmias
en pacientes con trauma, se requiere una monitorizacion muy estricta.

La determinacién precisa de la causa de trauma durante la anamnesis es importante. El impacto
lateral, existe una clara diferenciacién en el dafo toracico y sobretodo en la severidad comparado con
el impacto frontal. Los detalles en la comunicacién por los médicos del servicio de emergencia y
quienes estuvieron en la escena son de crucial importancia para el diagndstico y tratamiento en la sala
de trauma. Independientemente del modo de trauma cardiaco contundente, el miocardio se lesiona
cuando el impacto aplica presién al corazén dentro de la cavidad toracica. Puede también sufrir dafios
por impacto contra adyacente estructuras dseas, como el esternén o vértebras, o por cizallamiento
fuerzas de tension causados fior una stibita aumentar la presién intratoracica .

Ciertas areas del corazdén son mas susceptibles a MCl, ventriculo derecho es mas vulnerable debidoasu
ubicacion debajo del esterndn, y cualquier impacto puede transmitirse inmediatamente al ventriculo
derecho. Las presiones mas altas existen en el lado izquierdo del corazdn, las valvulas mitral y adrtica
son mas susceptibles a lesiones en comparacion con la pulmonary la tricispide. Patologia preexistente
en las vélvulas mitral y adrtica aumenta su vulnerabilidad a MCL." La valvula aértica puede sostener
ruptura del anillo, laceracién y desprendimiento de la ctipula’. Lesiones de la valvula mitral incluye la
rotura de las cuerdas tendinosas o musculos papilares y laceracion del anterior o el suministro de sangre
posterior. Trombosis, vasoespasmo, o laceracidén de las arterias coronarias puede ocurrir.

Por ultimo, el tabique interventricular puede romperse, a menudo adyacente a la apex.’ El paciente
puede tener secuelas clinicas de las arritmias (incluyendo ventricular taquicardia y fibrilacion
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ventricular), disfuncion ventricular con cardiaca congestiva fracaso, insuficiencia valvular aguda con
valvular participacion, aneurisma ventricular con trombo, derrame pericardico con o sin taponamiento
pericardico, intracardiaca estructural dafio o ruptura cardiaca™®

La CK total ha sido el marcador biolégico mas utilizado para el diagndstico de las alteraciones
miocardicas y del musculoesqueleto. En la necrosis miocardica, la actividad catalitica de la CK ya puede
detectarse aumentada por encima de su limite superior de referencia a partir de las 4-® h deliniciodela
sintomatologia. La CK total no es cardioespecifica y sus intervalos de referencia varian con la edad
(disminuyen al aumentar la misma), raza (su actividad es mas elevada en la raza negra) y actividad fisica
(aumenta tras su practica, en relacion directa con su duracidn e intensidad, e inversa con el grado de
entrenamiento previo). Ademas, la CK puede elevarse en una gran variedad de condiciones
patoldgicas , sin que exista necrosis miocardica.

Las Troponinas T e | son consideradas como marcadores de dafio miocardico mas especifico
Troponinas cardiacas permanecen en el plasmade 4-7 dias.

La mioglobina es una proteina de localizacidn citoplasmatica que permite alcanzar rdpidamente
concentraciones en la circulacién tras alteraciones moderadas de la permeabilidad celular. La
mioglobina se libera precozmente tras el inicio del dolor tordcico, pudiéndose detectar el aumento de
sus concentraciones, en algunos casos, a partir de la primera o segunda hora de evolucién del IAM. La
mioglobina alcanza su maxima concentracion en plasma entre las ® y 12 h post-IAM, y desaparece de la
circulacion a las 12-24 h del mismo como consecuencia de su rapido aclaramiento renal. Presenta
importantes limitaciones para este diagndstico. No es cardioespecifica. Limita su precocidad y
sensibilidad diagndsticas. La mioglobina también se encuentra elevada en pacientes con insuficiencia
renall”’. La principal utilidad de la mioglobina reside en su elevada sensibilidad y valor predictivo
negativo en las primeras horas del IAM .

En el Electrocardiogramala contusién en el ventriculo izquierdo pueden manifestarse como alteracién
de la onda ST, como se ve en la pericarditis, arritmias, ondas Q patoldgicas son las alteraciones mas
comUnmente observadas, por lo general ocurre en la primera de 24 48 horas.’

Tras un traumatismo tordcico cerrado, el trastorno de conduccidon mas frecuente es el bloqueo de
rama derecha’ probablemente debido a una mayor exposicién del lado derecho del corazén.

SINDROME CORONARIO AGUDO:

El sintoma principal que pone en marcha la cascada diagndstica y terapéutica es la aparicion de dolor
toracico, pero la clasificacién de los pacientes se basa en el electrocardiograma (ECG). Se pueden
encontrar:

1. Pacientes con dolor tordcico agudo y elevacién persistente (> 20 min) del segmento ST
(SCACEST) y generalmente refleja una oclusién coronaria aguda total. La mayoria de estos pacientes
sufriran, un infarto agudo de miocardio con elevaciéon del segmento ST (IAMCEST). El objetivo
terapéutico es realizar una reperfusiéon rapida, completay persistente mediante angioplastia primaria o
tratamiento fibrinolitico.

2. Pacientes con dolor tordcico agudo, pero sin elevacion persistente del segmento ST.
Estos pacientes suelen tener una depresién persistente o transitoria del segmento ST o unainversion de
las ondas T, ondas T planas, seudonormalizacion de las ondas T o ausencia de cambios en el ECG cuando
se presentan los sintomas. La estrategia inicial en estos pacientes es aliviar la isquemia y los sintomas,
monitorizar al paciente con ECG seriados y repetir las determinaciones de los marcadores de necrosis
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miocardica. En el momento de la aparicién de los sintomas, el diagndstico del SCA sin elevacion del ST
(SCASEST) se concretara, segun el resultado obtenido a partir de la determinacién de las troponinas, en
infarto agudo de miocardio sin elevacion del segmento ST (IAMSEST) o angina inestable. En algunos
pacientes, se excluird una cardiopatiaisquémica como causa de los sintomas.

Dolor toracico de caracteristicas isquémicas, alteraciones electrocardiograficas sugestivas, aumento en
plasma o suero de la actividad catalitica de la CK o la CK-MB. Por otra parte, aunque es indiscutible la
utilidad del electrocardiograma (ECG) en el diagndstico de los SCA, existe un 30% de pacientes con IAM
gue presentan trazados electrocardiograficos que podrian caber dentro de la normalidad o con
alteraciones no diagnésticas o dificilmente interpretables que dificultan su diagndstico’. Por este
motivo, la medida de los marcadores bioldgicos de necrosis miocardica ha sido y sigue siendo basica
para el diagnostico del IAM.

La Troponinas cardiacas, mioglobina o CK-MB permiten cubrir una parte importante de las necesidades
clinicas en la evaluacién, diagndstico, estratificacion de riesgo y guia para la terapéutica del SCA. Los
marcadores bioldgicos, aunque muy utiles para establecer el diagndstico definitivo de |IAM, aun
presentan 2inconvenientes:

1) Sélo identifican a los pacientes con necrosis miocardica de entre el conjunto de pacientes con
SCA. A pesar de que se estan desarrollando y validando metodologias capaces de identificar la isquemia
miocardica, no es posible todavia su utilizacion en la practica clinica. Por tanto, el diagndstico de angina
inestable (Al) sigue siendo exclusivamente clinico y estd sujeto a todas las limitaciones antes
mencionadas, por lo que, en muchas ocasiones, para su correcta identificacion es necesario inducir la
isquemia a través de pruebas de provocacion controladas.

2) Necesitan un tiempo minimo de evolucién para poder ser detectados como anormalmente
elevados. Sin embargo, la morbimortalidad en los SCA disminuye en relacion directa a la precocidad con
que seiniciasutratamiento.

DIAGNOSTICO.
e SCACEST lateral alto en evolucion secundaria.
e Policontusiones.

EVOLUCION Y COMENTARIOS.

La paciente ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos procedente de Urgencias. Se administra
antiagregacion con Clopidogrel y Enoxaparina a dosis anticoagulantes, IBP, estatinas y perfusion de
nitroglicerina con buen control de la TAy FC. Presenta anemizacion en la analitica con caida de 4g/dl de
Hemoglobina sin evidencia de sangrado con ecografia abdominal y tacto rectal normales. Se
trasnfunde 1 concentrado de hematies con subida de la Hemoglobina por encima de la previa (Por lo
que sospechamos que no fue real la anemizacién). Episodios nocturnos de desorientacién. Durante su
ingreso no ha presentado episodio de arritmias ni datos de Insuficiencia Cardiaca. Pico maximo de
Troponina 2885 ng/L en descenso, LDH > 12 U/L, CPK ®> 38 U/L(Al ingreso y en descenso), CK-MB 140(Al
ingreso y en descenso) con hipertrasaminasemia. Manteniéndose hemodinamicamente estable
durante suingreso.
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DISCUSION Y CONCLUSIONES.

Ante un paciente adulto mayor es muy importante la valoraciéon de edad, antecedentes
personales ya que nos orientan hacia los posibles diagndsticos diferenciales como sindrome coronario
agudo y lesidn miocardica secundaria a contusiéon por traumatismo. Sin embargo, dados los
antecedentes personales y la duracion del dolor causado por traumatismo podemos descartar un
sindrome coronario agudo que seria la primera sospecha diagndstica que deberiamos plantearnos ante
una paciente de estas caracteristicas, y mas aun al existir factores de riesgo asociados como tabaco,
diabetes, dislipemia, etc.

Los marcadores biolégicos de dafio miocardico han desempefiado un papel fundamental no solamente
en el diagndstico, prondstico y estratificacion de riesgo de los pacientes con SCA sino también en los
pacientes con contusién miocdrdica.

Se evidencia elevacién de enzimas cardiacas siendo la creatinfosfoquinasa total (CPK) la primera en
elevarse como resultado del dafio celular a las ® horas del traumatismo, con posterior descenso de la
misma. La paciente estando una vez en planta presenta un episodio de dolor toracico menor de 20
minutos sin especificar caracteristicas, porlo que se solicita enzimas cardiacas que van en descensoy un
electrocardiograma en el que se observa elevacion del ST en V® por lo que se solicita Cateterismo
encontrandose coronarias normales.

En conclusidn, nuestro caso representa una situacién comun en el Servicio de Urgencias e ilustra la
dificultad para el diagndstico de contusién miocardica cuando existe discrepancia entre los diferentes
hallazgos clinicos, enzimaticos y de técnicas de imagen.

La paciente es dada de alta con diagndstico de SCASEST secundario a contusidon miocardica.
Actualmente se encuentra en tratamiento con Pantoprazol 40mg/24h VO; Clexane 40mg/12horas SC;
Clopidogrel 7°mg/24horas; Atorvastatina 80mg/24 horas VO; Bisoprolol 2.>mg/24 horas VO;
Paracetamol 1gr/horas VO.

ico de SCASEST secundario a contusién miocardica. Actualmente se encuentra en tratamiento con
Pantoprazol 40mg/24h VO; Clexane 40mg/12horas SC; Clopidogrel 7°mg/24horas; Atorvastatina
80mg/24 horas VO; Bisoprolol 2.° mg/24 horas VO; Paracetamol 1gr/horas VO.

Ademas, podemos recalcar laimportancia que tiene el aprender a solicitar exdmenes complementarios
de formaadecuaday asi poder tomar decisionesy darun adecuado tratamiento a los pacientes.
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Uso del 6xido nitrico en el sindrome de embolia grasa
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RESUMEN.

Paciente de 2° afios de edad que tras sufrir precipitacion es diagnosticado de fractura de fémuir,
calcaneo y primera vértebra lumbar. Es intervenido de forma programada 9% horas después del
accidente. Alas 32 horasdelaintervenciéninicia un cuadro de insuficiencia respiratoria e inestabilidad
hemodinamica. Tras descartar otras posibles causas fue diagnosticado de sindrome de embolia grasa.
Se empled para su tratamiento éxido nitrico junto a las medidas de soporte. Alos’ dias el paciente fue
dado de alta de Reanimacién por evolucion favorable.

PALABRAS CLAVE.
Embolismo graso, sindrome de embolia grasa, hipertension pulmonar perioperatoria, dxido
nitrico.

INTRODUCCION.

El sindrome de embolia grasa (SEG) es consecuencia de la liberacion al sistema venoso de
émbolos de grasa procedentes de lamédula ésea producidos tras fracturas dseas.
Este sindrome aparece mas frecuentemente en varones jovenes que sufren fractura de huesos largos y
pelvis, especialmente en casos de fracturas cerradas y/o multiples. También se considera como
desencadenante la cirugia ortopédica, con especial riesgo en los casos de fresado o clavo intramedular,
yaque elaumento de presidn favorece el paso de lagrasaalacirculacion.

El diagnostico de SEG es clinico. Existen unos criterios diagndsticos clasicos, los criterios de Gurd. El
diagndstico se realiza cuando el paciente presenta un criterio mayor (insuficiencia respiratoria,
petequias y alteracidn neurolégica), cuatro menores (taquicardia, fondo de ojo anormal, hipertermia,
ictericiayalteracionesrenales)y presencia de macroglobulinemia grasa.
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Se manifiesta tras un periodo de 24 a” 2 horas libre de sintomas, siendo la manifestacion tipica la triada
de hipoxemia, alteraciones neuroldgicasy erupcién petequial.

El diagndstico es de exclusidon, no existe ninguna prueba lo suficientemente sensible o especifica que
nos permita confirmar o excluir el SEG.

En cuanto al tratamiento, el SEG requiere medidas de soporte ya que no existe terapia especifica. En la
actualidad, el uso de éxido nitroso (ON) esta muy extendido en los casos de hipertension pulmonar
(HTP) perioperatoria. Es un potente vasodilatador pulmonar selectivo, dosis dependiente, en presencia
de vasoconstricciéon pulmonar. Induce vasodilatacién en las porciones ventiladas del pulmdn con
redistribucion del flujo sanguineo y reduccién del shunt.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardn de 2° afios sin antecedentes de interés, que tras sufrir precipitacion presenta fractura
aplastamientode L1, fractura cerrada de fémuryfractura conminuta de calcaneo.
Es intervenido de forma programada, realizandose osteosintesis de L1, reduccidn de la fractura de
fémur con clavo intramedular anterégrado (encerrojado proximal y distal) y limpieza quirurgica de
fractura de calcdneo. Durante laintervencién se trasfunden dos concentrados de hematies.
Las primeras 24 horas del postoperatorio inmediato, permanece en la unidad de reanimacién, de la que
esdado dealta por evolucion favorable.

Tras ® horas en planta, inicia un cuadro de taquicardia, que se acompafia de insuficiencia respiratoria,
manifestado por disnea, taquipnea y saturacion basal del 7 0%. Dada la situacion clinica reingresa en
Reanimacion paravaloraciony tratamiento.

En relacion a los antecedentes y el contexto clinico en que se origina este cuadro, se sospecha una
embolia grasa, asi que se solicita un TAC con protocolo de TEP. En el TAC se describen extensos
infiltrados alveolares bilaterales distribuidos por todos los Iébulos pulmonares, hallazgo que se
relaciona conlaemboliagrasay se confirma la sospecha diagndstica.
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Figura 1 TAC con protocolo TEP en el que se visualizan los infiltrados alveolares bilaterales.

Asi mismo, se realizé un primer ecocardiograma, donde se aprecio fallo cardiaco derecho, manifestado
por dilatacién ligera del ventriculo derecho, insuficiencia tricuspidea moderada-severa con presidon
pulmonar sistdlica (PSP) de 44mmHg.

DISCUSION.

En nuestro caso, se considerd SEG por el contexto clinico, la presencia de insuficiencia respiratoria,
agitacién, taquicardia, hipertermia y oliguria, aunque no se determind la presencia de
macroglobulinemia grasa. Decidimos hacer uso compasivo de la terapia con ON, empezando a 20 ppm
durante 11 horas diarias, reduciendo su aportealas’ 2 horasa 1®> ppmy suspendiendo alas 9% horas.
Durante su reingreso, el paciente permanecid en ventilacidon espontanea, manteniendo saturaciones de
oxigenos superiores al 9° % con aporte de oxigeno variable segun las necesidades, evitando la hipoxiay
la acidosis, que aumentarian la resistencia vascular pulmonar, y la postcarga del ventriculo derecho.

Se realizaron medidas de soporte, aportando la fluidoterapia necesaria para evitar la hipotension
sistémicay asuvezlahipoperfusion coronaria. No fueron necesarias drogas vasoactivas.

El paciente fue trasfundido en dos ocasiones para mantener un hematocrito dptimo que permitiese al
ventriculo derecho una adecuada extraccion de oxigeno.

No se objetivo erupcion petequial durante suingreso.
Tras”’ dias de ingreso en la unidad de Reanimacion y dada su evolucién favorable, el paciente curso alta
delaunidad.

En la ecocardiografia de control mostré un ventriculo derecho menos dilatado, con funcién sistélica

conservada, menor grado de insuficiencia tricuspidea, asicomo de disminucién de la cifra de PSP.
Al alta hospitalaria, el paciente no presentd ninguna secuela de esta complicacién perioperatoria.
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CONCLUSIONES.

No existe tratamiento especifico para el SEG, consistiendo éste en medidas de soporte. Elempleo de ON
gueda recogido en la literatura, y en nuestro caso, la mejoria clinica fue significativa. Entre sus
inconvenientes esta el precio del mismo, asi como la contaminacién ambiental. Otra alternativa seria el
empleo de sildenafilo via oral, pero presenta mayores efectos sistémicos y menor evidencia cientifica en
Su uso.

La prevencion mediante la inmovilizacién temprana y la limitacién de la presidn intradsea durante la
cirugia hademostrado la reduccidon de suincidencia
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RESUMEN.

Se presenta el caso de una paciente premenopausica con trombosis venosa profunda de
miembro inferior secundaria a compresion extrinseca de un tumor ovarico. Se describe el proceso de
diagnéstico clinico y anatomopatoldgico asi como el proceso terapéutico. Con el resultado
anatomopatoldgico de tumor de células de la granulosa de ovario, se analizan las caracteristicas y
pronéstico de este tipo de cancer, en relacién a otros tipos de tumor ovarico y en cuanto a las diferentes
formas de presentacion mas habituales.

PALABRAS CLAVE.
Trombosis venosa profunda; Tumor de ovario;, Tumor de células de la granulosa del adulto;
Tumor de los cordones sexuales y del estroma.

INTRODUCCION.
Lostumores de células de la granulosa (TCG) se engloban dentro de los tumores de los cordones
sexuales-estroma de ovario.

La cirugia confirma el diagnostico y es el principal método terapéutico. En contraste con los tumores
epiteliales de ovario, las pacientes son diagnosticadas en un estadio temprano y son tumores de bajo
potencial maligno, por lo que presentan un prondstico mas favorable, aunque se caracterizan por su
tendencia arecurririncluso tiempo después dela cirugia

Debido a la tendencia de los TCG a recurrir afios después del diagnostico inicial, parece razonable
prolongar lavigilancia con exdmenes fisicos y el estudio de marcadores tumorales.

Existen diferentes factores asociados a peor prondstico como son un tamafio tumoral >> cm, mitosis
>5 /10 cgay laroturatumoral .
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DESCRIPCION DEL CASO.

Motivo de consulta en urgencias:
Inflamacién de miembro inferior izquierdo.

Antecedentesyanamnesis:

No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas.

Habitos toxicos: fumadora de 1-2 cigarrillos al dia desde los 1° afios. No enolismo.

No factores deriesgo cardiovascular.

Nointervenciones quirurgicas.

No tratamiento habitual.

Antecedentes gineco-obstétricos: menarquia 13 afios. Ciclos menstruales regulares” /28. GAV (°-0-°).
Fechade ultimaregla: 17 /07 /1°.

Mujer de > 0 afios que acude al servicio de urgencias por presentar inflamacién del miembro inferior
izquierdo y palidez. La paciente refiere pérdida de peso, inapetencia y astenia en los meses previos. No
refiere hemorragias externas. Afebril. No alteraciones del habito intestinal. No disnea ni clinica
respiratoria. No sindrome miccional. No otra clinica acompanante. Refiere menstruaciones regulares
sin cambios en sus caracteristicas habituales.

Exploracion fisica alingreso:

A su llegada a urgencias presenta regular estado general y palidez mucocutdnea. Eupneica en reposo,
tolera decubito, consciente, orientada, colaboradora, nerviosismo. TA: 120/ 0 mmHg. FC: 112 lpm.
Afebril. Auscultacién cardiorespiratoria sin hallazgos patoldgicos. Abdomen no doloroso a la palpacién,
sinsignos deirritacion peritoneal, empastamiento a nivel de hipogastrio, ruidos hidroaéreos presentes.
Miembro inferior izquierdo aumentado de perimetro desde su raiz, empastado, edematoso con lesién
ulcerada endorsodel pieizquierdo. Miembro inferior derecho sin cambios patoldgicos.

Pruebas complementarias alingreso:

Hemograma: Hematies 3.0°, Hemoglobina ®.3, Hematocrito 20, Volumen Corpuscular Medio
Hemoglobina Corpuscular media eritrocitaria 17 .4, Concentracién de hemoglobina corpuscular media
eritrocitaria 2°.>, Amplitud de distribucidn eritrocitaria 28.3, Leucocitos 12.4, Neutrdfilos % 8¢ .3,
Linfocitos % 7 .9, Plaquetas 187 mil/mm3.

Coagulacién: D-Dimero ®0°8 ¢, Fibrindgeno derivado .12, resto de parametros dentro de la normalidad.
Bioguimica: Glucosa 119, Urea 42, Creatinina 0.9, Sodio 13°, Potasio 4.03.

Radiografia de Térax: Sin hallazgos de interés.

Radiografia de Abdomen: Imagen bien delimitada en region pélvica.

65 6
L

Eco Doppler MIl: tanto la vena femoral superficial como la vena poplitea izquierda presentan contenido
ecogénico en su interior, no siendo compresibles y no visualizandose en ninglin momento flujo vascular.
Signos sugerentesde TVP.

Diagndsticos iniciales:
-Trombosis Venosa Profunda (TVP) de miembro inferior izquierdo.
-Sindrome constitucional.
- Anemia microcitica severa.
- Masa Pélvica a estudio.
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Tratamientoy evolucién:

La paciente pasa a cargo del Servicio de Medicina Interna, encontrandose asintomatica. Se inicia
tratamiento de la TVP de miembro inferior izquierdo con Heparinas de bajo peso molecular (HBPM). Se
realizan las siguientes pruebas complementarias:

- Hemograma: Hemoglobina ® .4 (tras transfundir), Hematocrito 28 .5, VCM 7 2, Leucocitos 9.3 (N
86 1%,L7.” %), Plaquetas 1°°.

- Coagulacién: Ratio del tiempo de protrombina 1.01, Actividad de protrombina 99 Tiempo de
Protrombina 11.3, INR 1.01, Tiempo parcial de Tromboplastina activado (aPTT) 27 .9, Ratio del aPTT
0.2, Fibrindgeno derivado® .27

- Bioquimica: Glucosa 80, Hemoglobina Alc (Hemoglobina glicosilada)/ Hemoglobina.total ®,
Urea 2°,reatinina en sangre 0.44, Tasa estimada de filtracion glomerular/1,” 3 metros cuadrados >¢0
,Proteinas totales ¢, Aloumina en sangre 3.1, Urato 2 ,Bilirrubina total 0.37, Sodio 1328, Potasio 3.74
Calcio” .® Hierro 2’ ,Fosfato 1.8, Osmolalidad 22 4.%, Trigliceridos 111 Colesterol 13° ,Colesterol HDL 33,
colesterol.en LDL 81, LDH ¢81,GOT °2, GPT 50,GGT 3% ,Amilasa 30, Fosfatasa alcalina total 170,
Pollpeptido liberador de Gastrina 17 .6 ,T4 libre 0.88, TSH 0.11, Folato 2.° ,Vitamina B12 1°7 .4, CA 12°
Ag18,CA1°-3Ag3’.%,CA19-9Ag<2.00,CA7 2-4 Ag 0.2 3 ,Antigeno del carcinoma de celulas escamosas
Ag 0.3 C,arcinoembrionario Ag (CEA) ¢.2 ,Enolasa neuronal especifica 22.3 .PCR 22.2,Ferritina 91.18,
Transferrina 190, Hierro/Capacidad total de fijacién del hierro 11.4

- TAC Toracoabdominal: “Se visualizan multiples defectos de repleccién en las arterias lobares
inferiores de ambos lados, hallazgos compatibles con tromboembolismo pulmonar. En el lado izquierdo
existe derrame pleural. En el estudio de abdomen se visualiza una masa de grandes proporciones (13cm
de diametro), compleja, con areas hipodensas en su interior por probable necrosis tumoral, que
aparentemente nace de la pelvis. Desplaza al Utero hacia la derechay probablemente corresponda con
un carcinoma de ovario. Existe una trombosis de la vena femoral comun izquierda que se continta a lo
largo delailiacay se extiende a la vena cava inferior hasta el nivel de la entrada de la vena renal derecha.
En la porcién mas declive de la vesicula existen abundantes imagenes calcificadas compatibles con
colelitiasis. Las vias biliares son normales. Sin otros hallazgos significativos.”

Ante los hallazgos radiolégicos, se realiza puncidn-aspiracién con aguja fina (PAAF) de la masa pélvica
con control ecografico, cuyo resultado no es concluyente (extensas areas de necrosis).

Durante el ingreso, debido a anemizaciones frecuentes que no tienen repercusién clinica, precisa ser
transfundida en tres ocasiones. La paciente refiere pérdidas sanguineas exclusivamente a nivel
ginecoldgico (menstrua desde el ingreso, con una duracién de este ciclo de al menos 13 dias de
evolucidn). Para despistaje de otros puntos de sangrado, se realizé endoscopia y colonoscopia con los
resultados de:

- Gastroscopia: cardias incompetente, compatible con gastropatia crénica atrdfica.
- Colonoscopia: se explora hasta saco cecal. Exploracién dentro de la normalidad.

Dado que la PAAF no es concluyente, se realiza biopsia con aguja gruesa (BAG) guiada por ecografiade la
masa pélvica, con resultado anatomopatoldgico probable de leiomiosarcoma ovarico izquierdo
parcialmente necrosado.

Ante estos hallazgos y dada la estabilidad clinica de la paciente (TEP no produce repercusion
hemodinamica), es valorada por anestesia que considera el caso apto para intervencién quirdrgica. Se
decide traslado a planta de Ginecologia para cirugia.
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Diagndsticos al alta por Medicina Interna:

-Masa ovarica izquierda: leiomiosarcoma parcialmente necrosado (diagndstico por BAG).

- Trombosis venosa profunda (TVP) (hasta cava inferior) de miembro inferior izquierdo
secundaria.

-Tromboembolismo pulmonar (TEP) sin repercusion hemodinamica.

- Derrame pleuralizquierdo.

- Anemia microcitica severa que ha precisado transfusiones.

Evolucion en el Servicio de Ginecologia:

Exploracion general al ingreso en Ginecologia: abdomen blando, depresible, no doloroso. A nivel de
hipogastrio masa dura e irregular, genitales externos normales, vagina con sangrado de cavidad
menstrual, cuello de multipara bien epitelizado. Tacto vaginal: Utero desplazado a la derecha. Fondo de
saco izquierdo ocupado por una masa que impresiona de anejo izquierdo. ECO TV: ttero de tamafio y
consitencianormal, endometrio 12 fase” mm. Ovario derecho normal de 12 mm, noliquido en Douglas.
En regién anexial izquierda masa de contenido sélido y heterogénea de 12 cm de didmetro, mioma
pediculado cara posterior.

Ante los hallazgos de las pruebas diagndsticas se programa intervencién quirurgica por Ginecologia. Se
realiza laparotomia exploradora con los hallazgos de tumoracién en anejo uterino izquierdo de unos 12
cm de diametro adherido a sigmay a cara posterior del Utero. Por ello, se realiza histerectomia total con
doble anexectomia y apendicectomia. Se envian muestras intraoperatorias y pieza quirdrgica para
diagndstico anatomopatoldgico definitivo.

En el postoperatorio la paciente se encuentra asintomatica, con buen estado general por lo que se
procede al alta con posterior seguimiento por el servicio de Ginecologia.

Serecibenlos resultados de Anatomia Patolégica, con diagndstico de:

- Tumoracion ovario izquierdo (dimensiones 16 x14x10 cm): tumor de células de la granulosa del
adulto, con presencia de extensas areas de necrosis y hemorragia. Patrén de crecimiento sélido, difuso.
Presenta rotura capsular. Trompa de Falopio sin particularidades. Inmunohistoquimica: Inhibina (+),
Calrretinina (+), CD99(+), AE1/AE3 (-), EMA(-), RP (+).

- Utero y cérvix: sin evidencia de malignidad en el material examinado. Cervicitis crénica
inespecifica. Endometrio secretor. Miometrio sin alteraciones.

-Anejo derecho: ovario involutivo. Quiste seroso del paraovario.

- Apéndice: involucidn fibroadiposa.

DISCUSION.

Lostumores de células de la granulosa (TCG) se engloban dentro de los tumores de los cordones
sexuales-estroma, que representan un ®% “ de las neoplasias primarias de ovario. Se distinguen 2
variedades: adulto (que suele presentarse a edades entre > 0-> 4 afios) y juvenil (de presentacion antes
de la pubertad)®. Es mas frecuente la variante del adulto, que tiene a su vez mayor tendencia a la
recidiva local que a la propagacién a distancia, aunque un mejor prondstico que otros tumores ovaricos
mas frecuentes, como el epitelial. Su evolucién y comportamiento bioldgico son mas favorables.

La forma de presentacidn clinica mas frecuente es lamasa abdominal asintomatica.
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Otras formas clinicas de presentacion descritas se asocian a signos de exceso de estréogenos (como
sangrados vaginales o pubertad precoz)”. Es menos frecuente el debut con rotura del tumor, dolor
pélvico y hemoperitoneo (que en ocasiones requiere diagndstico diferencial con la rotura de un
embarazo ectépico). En el caso descrito, encontramos otra forma poco habitual de presentacién, como
es la trombosis venosa profunda desde la raiz de miembro inferior izquierdo, secundaria a la
compresion extrinseca venosa por el tumor ovarico. Los TCG secretan proteinas como la inhibina
(hormona polipeptidica producida por las células de la granulosa de los foliculos ovaricos que es un
potente regulador feedback negativo de la secrecién de FSH)®, que pueden constituir un marcador
diagnostico especifico.

En cuanto al diagndstico y tratamiento de los TCG, la cirugia” es el método principal para el diagnéstico,
estadificacion y tratamiento del tumor. En mujeres postmenopausicas, el tratamiento quirurgico seria
una histerectomia abdominal total y una anexectomia bilateral. En mujeres en edad reproductiva, una
cirugiamas conservadora, con una anexectomia unilateral, puede ser una opcién, siempre que no exista
extensidn extraovaricay con previa exclusion de un cdncer endometrial.

La supervivencia de pacientes con TCG es generalmente excelente porque la mayoria de los pacientes
presentan un estadio localizado. Sin embargo, se consideran pacientes con alto riesgo a aquellas en
estadio Il a IV de la enfermedad y posiblemente a los sujetos en estadio | asociados a factores de peor
prondstico como gran tamafio, alto indice de mitosis o rotura del tumor.

La quimioterapia adyuvante sélo se recomienda en estadios precoces que asocian factores de peor
prondstico o en estadios avanzados. En estos casos, la no asociacidn de quimioterapia parece disminuir
la supervivencia libre de enfermedad y la superviviencia libre de recaida, al igual que la radioterapia
adyuvante. El rescate quirldgico de las recurrencias debe plantearse siempre que sea posible, ya que la
evolucion tumoral mas frecuente es larecidiva local mas que la recidiva a distancia.

Debido a la tendencia de los TCG a recurrir afios después del diagnostico inicial, parece razonable
prolongar el seguimiento de estas pacientes con examenes fisicos y con estudio de marcadores
tumorales.
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(Imagen 1y 2 Radiografia PA y AP de Abdomen)

(Imdgenes 3y 4: TAC Torax)
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(Imdgenes 5,6, 7y 8 : TAC Abdomen)
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A propdsito de un caso de granulomatosis de Wegener

A. Bellido Maldonado; M. Hidalgo Sanchez; I. Utrabo Delgado; M. Jiménez Arroyo; M. Orta
Caamainio; B. O. Gomez Parras.

Servicio de Neumologia. Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

Vardn de 33 afios con un cuadro clinico consistente en la presencia de infiltrados radiolégicos,
poliartritis y fiebre. Tras las pruebas pertinentes, el paciente es diagnosticado de Enfermedad de
Weneger.

PALABRAS CLAVES.
Vasculitis, Granulomatosis de Wegener, vasculitis asociada a ANCA, poliposis nasal, artralgias
migratorias, infiltrados pulmonares cavitados.

INTRODUCCION.

Vardn de 33 afios sin antecedentes médicos ni quirurgicos de interés salvo poliposis nasal,
fumador y bebedor social. Acude a urgencias por tos improductiva y disnea con malestar general,
artralgias migratorias sin signos inflamatorios y fiebre termometradas de 3%2C. El paciente tomé
Antiinflamatorios no esteroideos sin mejoria de la sintomatologia. No comentaba ningun otro sintoma
anivel de otros érganosy sistemas.

DESCRIPCION DEL CASO.

Se trata de un paciente vardn de 33 afios que no presenta antecedentes médicos ni quirurgicos
de interés salvo poliposis nasal y problemas respiratorios en la infancia con necesidad de
nebulizaciones; fumadory bebedor social.

Asu llegada a urgencias, el paciente referia que comenzo con tos como Unico sintoma. Posteriormente,
nota malestar general con algias generalizadas que se iniciaron en mufiecas y seguidamente afectaron a
codos, hombros, rodillas y tobillos, con caracter migratorio y sin signos inflamatorios locales claros pero
con marcada impotencia funcional. Sin mejoria tras tratamiento con antiinflamatorios no esteriodeos
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pautados por su médico de atencion primaria. Tras presentar fiebre de 382C, acude al Servicio de
Urgencias. No se acompafia de otra sintomatologia.

A la exploracion fisica el paciente estaba normohidratado y normoperfundido, sudoroso, taquipneico
en reposo tolerando el decubito. El paciente estaba hemodindmicamente estable pero precisaba
reservorio a 1° lpm para alcanzar saturaciones del 90%. La exploracion por aparatos y sistemas fue
anodina a excepcién de dolor a la movilizacién de las extremidades mayores impresionando de
impactacion de las mismas sin ningun otro hallazgo a otro nivel.

En cuanto a las pruebas complementarias en urgencias el hemograma y la coagulacion estaban dentro
de los limites de normalidad; en la bioquimica se apreciaba una colemiade 1.4, una LDH de ® 3° ,una PCR
de 200y una procalcitonina de 0.2 como Unicos hallazgos.

Los antigenos de legionellay neumococo en orina fueron negativos.

Enlaorinase apreciaron hematies dismérficos.

En la radiografia de térax se apreciaba un infiltrado cavitado en el segmento © izquierdo con afectacion
broncoalveolar difusa bilateral.

Ante el mal estado general del paciente se decidié ingreso a cargo de neumologia para seguir con los
estudios pertinentes.

En planta se pidieron dentro de las pruebas analiticas de despistaje: un nuevo hemograma, bioquimicay
coagulacion que no mostraron nuevos hallazgos a excepcion de ligera leucocitosis de 11.7 00 con
desviacion izquierda (Neutrdfilos 77 %) y una VSG de 44, la ECA fue normal. Los marcadores tumorales
estaban dentro de la normalidad, marcadores de autoinmunidad presenté ANCA positivo a titulo 1:20,
Ac PR3 positivos, ANA y MPO negativos. En cuanto a la serologia fue negativa y en el proteinograma
sérico el complemento C3 estaba elevado en 2° ® mg/dl junto con una orina de 24 horas sin hallazgos.
También se solicité un TAC tordcico (imagen 1) en el que se evidencid un infiltrado cavitado a nivel del
segmento ¢ del pulmodn izquierdo asociado a una afectacion broncoalveolar difusa bilateral. Ademas
donde se observaron pdlipos nasosinusales.

En la fibrobroncoscopia que se le realizd, ante los hallazgos visualizados en la TAC, se obtuvieron
biopsias pulmonares de lalesidn, en las cuales presenté citologia negativa para malignidad y el recuento
celular mostré 90% macréfagos, 10% linfocitos, polimorfonucleares menordel 10% y eosindfilos
menores del 1%. Se obtuvo también un BAL que fue no tipificable por contaminacion hematicay en la
microbiologia del BAS habia presencia de bacilos gram negativos siendo negativa para hongos.

Ante los hallazgos descritos, el paciente fue diagnosticado de vasculitis de Wegener.

Durante el ingreso hospitalario, el paciente fue tratado con solumoderin y que al principio evolucioné
favorablemente, sufre recaida presentando en nueva radiografia de térax (IMAGEN 2) inlfiltrados
alveolares extensos de todo el pulmdn derecho con consolidacidon efecto masa en la base y LS, por lo
gue debido a la situacidon clinica se decide iniciar tratamiento con ciclofosfamida con excelente
respuesta radioldgica y clinica. Posteriormente, ha continuado con los ciclos de ciclofosfamida de
manera ambulatoria con buena respuesta clinica.

Como ya hemos comentado el diagndstico final de nuestro paciente fue de Enfermedad de Weneger
con afectacion pulmonar, articulary de la via aérea superior.
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DISCUSION.

La vasculitis es un proceso anatdomico y clinico caracterizado por inflamacién y lesion de los vasos
sanguineos. Esto puede dar lugar a un amplio y heterogéneo grupo de sindromes ya que es capaz de
afectar alosvasos de cualquier calibre, clase y localizacion.

En el caso de la granulomatosis de Wegener es una vasculitis primaria de pequefos y medianos vasos
asociada a anticuerpos anticitoplasma del neutréfilo (ANCA). Se trata de una enfermedad rara y de
causaaun no definida.

Se distingue clinicamente por su particular afeccion del tracto respiratorio alto, bajo y rifones. Los
criterios diagndsticos, segin el American College of Rheumatology (ACR), son: sedimento urinario
anormal; radiografia de térax con hallazgos anormales (nddulos, cavidades o infiltrados); Glceras orales
0 secrecion nasal; y biopsia con inflamacién granulomatosa. Se requieren 2 de los 4 criterios para
confirmar el diagndstico. Estos pacientes frecuentemente se presentan con sinusitis, secrecién nasal,
otitis media y pérdida de la audicion. A raiz del compromiso pulmonar (8> —90% de los casos) pueden
presentar tos, disnea y hemoptisis o sélo presentar el hallazgo radiografico anormal. Mas tarde, la
enfermedad progresa a una vasculitis franca anunciada por sintomas constitucionales. En esta etapa,
las artralgias, vasculitis cutanea, mononeuritis o polineuritis pueden tener lugar. Mas del 7 0% de los
pacientes tendran compromiso renal como resultado de una glomerulonefritis necrotizante. Utilizando
como herramienta principal el conocimiento a detalle de las manifestaciones iniciales de esta
enfermedad de potencial letal, podemos diagnosticar y tratar adecuadamente a los pacientes con esta
afeccion.

Numerosas entidades deben ser consideradas en el diagnéstico diferencial, entre ellas, la tuberculosis
pulmonar.

El tratamiento de las vasculitis c-ANCA positivas se divide en dos fases: induccion a la remision y de
mantenimiento. En la fase de remision se usa glucocorticoides y ciclofosfamida intravenosa para inducir
remisiéon. Después se sugiere cambiar a otro agente menos téxico para mantener esta remisién. En
cuanto alaterapia de mantenimiento se harecomendado la prescripcidén de: azatioprina, metotrexato o
leflunomida porque son medicamentos con menor toxicidad que la ciclofosfamida y no han registrado
recaidas mayores que ésta Ultima.

CONCLUSION.

A pesarde que la granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente, debe sospecharse en
todos los individuos con sintomas respiratorios y renales persistentes y otras manifestaciones
sistémicas de inflamacidn. El diagndstico se confirma mediante estudios imagenoldgicos y prueba de c-
ANCA, sin llegar a ser necesaria la biopsia. El prondstico de los pacientes mejora mientras mas pronto se
administre el tratamiento.
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Imagen 1: TAC de térax corte axial.

Imagen 2: Radiografia de térax PA.
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Volvulo intestinal secundario a consumo de cocaina

E. Vera Romero’; A.B. Soria Iglesias’; I. Martin Rol °; B. Moraga Tena*

1-3. Médico residente de 32 afio de MFyC del HSPA
4. Médico de Familia. Adjuntos de Urgencias del Hospital San Pedro de Alcantara (Caceres)

RESUMEN.

Varén de 48 afios con malestar general y sintomatologia de abdomen agudo. En TAC Abdomino-
pelvico se aprecia “signo del remolino” que tras laparoscopia exploratoria y de acuerdo a anamnesis se
diagndstica isquemia mesentérica debido a volvulo de intestino delgado secundario a consumo de
cocaina.

El uso de drogas como la cocaina, trae como consecuencia importantes efectos secundarios nocivos
para la salud. Estdn ampliamente descritos los riesgos y afectacion sobre el sistema cardiovascular, que
son sin duda los mas comunes, pero también presentan efectos sobre el sistema gastrointestinal que si
no son diagndsticadosy tratados de manera urgente pueden conllevarincluso el fallecimiento.

PALABRAS CLAVE.
Abdomen agudo. Malrotacion intestinal. Vélvulo de intestino delgado. Isquemia mesentérica.
Cocaina. Drogas. "Signo del remolino”.

INTRODUCCION.

Los vélvulos de intestino son causa de patologia abdominal frecuente en lactantes y nifios. Sin
embargo, son una rara causa de abdominalgia en adultos. Suelen debutar con dolor crénico
intermitente y con menos frecuencia con dolor abdominal agudo como causa de obstruccién o
isquemia intestinal.

Las principales causas etioldgicas de la isquemia mesentérica son resultado de una embolia arterial,
principalmente de origen cardiaco, asi como, de trombosis arterial y venosa, aguda. Como causas no
oclusivas, que son las que correponderian a la disminucidon significativa del flujo secundario a
vasoespasmo, son de especial relevancia las debidas a cirugia coronaria, shock de cualquier etiologia,
insuficiencia cardiaca, arritmia, hemodialisis con marcada hipotensién, sepsis, pancreatitis con
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hipovolemia, vasoconstrictores esplacnicos y farmacos como los digitalicos y otras drogas, asi como
vasculitis e hipercoagulabilidad.

Asimismo, estd mds que documentado la asociacion del consumo de drogas como cocaina con las
complicaciones cardiovasculares como pueden ser arritmias cardiacas, infarto agudo de miocardio y/o
accidente cerebrovascular. Sin embargo, son menos frecuentes la asociacidén de cocaina con la patologia
gastrointestinal como ulceraciones gastricas, infarto visceral, isquemia intestinal, perforacion y fibrosis
retroperitoneal.

CASO CLiNICO.

- Antecedentes Personales:
AlergiaaPrimperan
Habitos toxicos: Fumador de 10 cigarrillos /dia. Consumidor ocasional de cocaina. En seguimiento por
Servicio de Digestivo por Es6fago de Barrety hernia de hiato.

- Tratamiento Actual: Omeprazol 20mg 1 comprimido cada 24h. Tramadol si precisa por dolor.

-Anamnesis:
Vardn de 48 afios con los antecedentes personales previos, consulta por dolor abdominal focalizado a
nivel epigastrio no irradiado, de inicio subito, acompafado de vdmitos intensos postprandiales.
Afebril. Refiere que ayer fue su cumpleafios y que consumid toxicos (cocaina). Niega otra
sintomatologia enlaanamnesis dirigida.

- Exploracion Fisica:
TA13% /87 FC52Sat.02100%

Mal estado general. Palidez cutdnea. Sudoracién profusa. Impresiona de gravedad. Perfusién normal.

Cabezay cuello: No Ingurgitacién yugular. No adenopatias

TORAX.

Auscultacion Cardiaca: Ritmico a®0lpm. No se aprecian soplos ni extratonos.

Auscultacion Pulmonar: Murmullo vesicular conservado, sin ruidos patoldgicos sobreafiadidos.
Abdomen.Doloroso. Defensa importante a la palpacién a nivel de epigastrio. Ruidos hidroaéreos
conservados.

Miembros. No edemas ni signos de trombosis venosa profunda. Pulsos conservados y simétricos

- Pruebas Complementarias:
+ECG: Bradicardia sinusal a ®> 0 latidos por minutos. Eje derecho. T picudas en precordiales. No otras
alteraciones del ritmo ni repolarizacion.

+Analitica:
- Hemograma: Leucocitos 14300 (Neutrofilos 2.2% Linfocitos 11.8% Monocitos 2.2%
Eosinodfilos 1%) Hemoglobina 1° .8 Hematocrito 4° .2 Plaquetas
- Coagulacion: 237 INR0.9 AP 11° Fibrindgeno 3.33
- Bioquimica: Glucosa 103 Urea 2° Creatinina 1.03 Sodio 140 Potasio 4.02 CK 29 CKMB
6.8 Troponina4.33 Mioglobina’ 2 GOT 29 GPT 22 LDH 419 Bilirrubina 0.8 PCR3.1
- Toxicos en orina: positivo a cocaina y tetrahidrocanabinol (THC).

+ Radiografia Térax: no condensaciones ni derrame, no neumotdrax
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+ Radiografia Abdomen: gasesy heces de distribucién normal

+TACabdominal-pélvico:

Hernia de hiato por deslizamiento. Higado de tamafio y densidad normales y sin lesiones focales
visibles. Via biliar intra y extrahepatica, pancreas, bazo, ambas glandulas suprarrenales y rifion derecho
normales. Rifién izquierdo de tamafio y situacidn normales, objetivandose en la cortical del polo
inferior, una lesién hipodensa, de 1,4 cm de tamafio, de morfologia redondeada y contornos bien
definidos que convendria ser evaluada mediante ecografia para determinar su naturaleza. Quistes
corticales simples renales izquierdos. No se visualizan adenopatia en rango patoldgico en ninguno de
los territorios abdominopélvicos explorados. En cavidad pélvica no se aprecian alteraciones de interés.
Llama la atencidn la distribucidon de las asas yeyunales, localizadas predominantemente en hipocondrio
y vacio derecho, apreciandose el "signo del remolino" en los vasos mesentéricos, pero sin identificarse
defectos de replecion ni engrosamientos murales de las asas intestinales ni liquido libre intraabdominal
ni otras alteraciones de interés. En el resto de exploracién, no se aprecian otras alteraciones
significativas.

TAC Abdomino pélvico

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El paciente presenta una sintomatologia como exploracion fisica que nos hace sospechar un
cuadro de abdomen agudo. Por lo que nos planteamos, las diferentes causas del mismo como
diagnostico diferencial.

Aneurisma disecante de aorta abdominal
Cetoacidosis diabética

Célico biliar

Enfermedad coronaria
Gastroenteritisaguda
Isquemia/necrosis mesentérica
Obstruccidnintestinal
Neumonia/Neumotdrax

. Pancreatitis aguda

10. Perforacidon de viscera hueca
11.Ulcera péptica (brote ulceroso)

I N e
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- Tratamiento y evolucién

Tras los hallazgos radioldgicos , el paciente pasa a cargo del Servicio de Cirugia General Digestiva,
quienes realizan una laparotomia exploradora encontrando una rotacién parcial de asas de delgado
hacia hemiabdomen derecho con signos de ingurgitacidn venosa en vasos mesentéricos terminales que
condicionan coloracién azulada de las asas, procediendo a la desvolvulacidn con recuperacion de la
coloraciondelasasas.

- Diagndstico Final
Isquemia mesentérica transitoria por volvulacién de asas de delgado secundario a consumo de cocaina

DISCUSION.

Existe un gran numero de enfermedades de diversa etiologia que pueden pueden ser causa de
un cuadro de abdomen agudo. Dadas las caracteristicas personales de nuestro paciente (joven
consumidor de téxicos, sin otras patologia de interés) el grado de sospecha de isquemia mesentéricay
vélvulo debe ser elevado ante un dolor abdominal de estas caracteristicas nofiliado.

El “signo del remolino”, presente en el TAC, se define como asas de intestino con sensacién de giro
alrededor de los vasos mesentéricos. Es un signo poco comun y altamente sugestivo de vdlvulo
intestinal, ya sea de instestino delgado y/o ciego, e incluso brechas mesentéricas postquirurgicas. En
todos estos casos, se trata de una emergencia quirurgica potencialmente mortal.
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Leptospirosis ictérica o sindrome de Weil: una
enfermedad a tener en cuenta en el ambito rural
extremeno

I. Gallego Texeira; G. Martin Gomez; R. Manzano Sanchez.

Complejo Hospitalario de Caceres, Caceres.

RESUMEN.

Presentamos un caso de leptospirosis en un paciente que ingresa en unidad de cuidados
intensivos (UCI) por un shock séptico de foco desconocido. La importancia de la anamnesis en este tipo
de enfermedad es importante para poder sospecharla, ya que es poco frecuente y se suele limitar
actualmente al ambito rural tras la implantacién de programas de salud publica. Abordamos aspectos
epidemioldgicos, clinicos, diagndsticos y terapéuticos de una entidad de baja prevalencia que es letal
sin tratamiento, pero que con tratamiento antibidtico adecuado, presenta bajos indices de mortalidad.

PALABRAS CLAVE.
Zoonosis, leptospirosis, epidemiologia, fisiopatologia, manifetaciones clinicas, diagndstico,
tratamiento.

INTRODUCCION.

La leptospirosis (también conocida como sindrome de weil, fiebre del cieno, fiebre canicola,
enfermedad de los porquerizos, fiebre pretibial de Fort Bragg), es una zoonosis de amplia distribucion
geografica que aparece en forma aislada o en brotes epidémicos estacionales. Constituye un problema
de salud publica, al afectar tanto la salud del hombre y los animales como a la economia. Mas de 160
especies de animales silvestres y domésticos constituyen el reservorio y la fuente de infeccién del
hombre, que es un huésped accidental. Las especies mas involucradas son los roedores y los animales
domeésticos, especialmente el perro, el ganado bovinoy el porcino.

El agente etiolégico es una espiroqueta del género Leptospira. Existen especies patégenas y no

patégenas o saprofitas que presentan similitudes y diferencias antigénicas, caracteristicas que
permiten diferenciarlas. Las cepas patégenas de L. interrogans afectan tanto a animales como al
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hombre, y las saprofitas de L. biflexa se encuentran en ambientes humedos, como suelos, aguas
superficiales, agua de mar e inclusive agua del grifo. L. interrogans tiene mas de 200 serovariedades
incluidas en 23 serogrupos. Actualmente se clasifican en genoespecies: Leptospira borgpetersenii, L.
interrogans, L. kirschneri, L. noguchii, L. santarosai, L. weilii.

Numerosos factores ambientales, sociales y econdmicos son determinantes en la presentacidn de casos
y brotes epidémicos. Estos ultimos son mas frecuentes durante desastres naturales, principalmente
inundaciones o periodos de lluvias intensas.

La leptospirosis se mantiene en la naturaleza por la infeccion renal crénica de animales portadores
asintomaticos, que eliminan el microorganismo por la orina contaminando el medio ambiente. Los
animales de cria, bovinos, ovinos, porcinos, equinos, caprinos y los animales silvestres infectados son
los reservorios de mayor importancia en dreas rurales, mientras que los roedores y los perros lo son en
areas urbanas. En los animales de produccidn la enfermedad puede tener un espectro que varia desde
infeccidn asintomatica, cuadros leves, problemas reproductivos tales como abortos, reduccién en la
produccion lactea, baja fertilidad en el ganado y enfermedad grave en animales jovenes, que pueden
sufrirun sindrome icterohemorragico con alta letalidad.

El periodo de sobrevida de las leptospiras patégenas en el agua y en el suelo varia segun la temperatura,
el pH, la salinidad o el grado de contaminacion: mueren con la desecacidn, toleran temperaturas bajas
pero no superiores a 40°C; el pH éptimo para su multiplicacion es 7,2- 7,4 y son destruidas en medios
acidos o en alcalinidad superior a pH 8. En el agua salada no sobreviven, pero pueden permanecer
semanas en agua dulce con condiciones fisico quimicas favorables. La radiacion ultravioleta las inactiva.

Los humanos pueden contraer la infeccion al entrar en contacto con la orina de animales infectados; por
eso esta vinculada con condiciones de vida, actividades recreativas o laborales que favorecen el
contacto con animales infectados o con agua o suelos contaminados por la orina de los reservorios. (Fig.
1, ciclo de transmisién de leptospira).

Las leptospiras ingresan a través de la piel erosionada o de las mucosas orofaringea, nasal, ocular,
aunque también pueden penetrar por la piel integra si permanece inmersa en agua por un tiempo. Se
han descrito casos de transmisidn vertical pero se desconoce la transmisidn de persona a persona.

La trasmision puede presentarse de manera directa o indirecta. La trasmisién directa generalmente
origina casos aislados. Se produce por contacto con sangre, tejidos, drganos u orina de animales
infectados y excepcionalmente poringesta de agua o alimentos contaminados, en presencia de lesiones
de la orofaringe o esofagicas. La trasmisidon indirecta es la mas frecuente y generalmente ocasiona
brotes epidémicos. Se produce por el contacto de las mucosas y/o piel con agua, lodo, terrenos o
vegetacion contaminada con orina de animales infectados.

La fisiopatologia de la enfermedad estaria relacionada con varios mecanismos interrelacionados, como
alteracién de los endotelios de la microcirculacién, formaciéon de complejos inmunes, accién de toxinas,
hipoxia tisular y fendmenos hemorragicos. Tras el ingreso de leptospiras al organismo, se diseminan a
tejidos y dérganos incluyendo el liquido cefalorraquideo y el humor acuoso, constituyendo la fase de
leptospiremia. Entre el quinto y séptimo dia, aparecen los anticuerpos en sangre y se eliminan
leptospiras por orina, constituyendo por ello la fase inmune y de leptospiruria. Después de la infeccidn,
se produce una vasculitis sistémica, con compromiso del endotelio predominantemente capilar,
extravasacion de sangre, y anoxia local relativa que puede generar hemorragia pulmonar, nefritis
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intersticial y tubular, dafo vascular de capilares hepaticos, presencia de colestasis intrahepatica,
inflamacién meningea y trombocitopenia, asi como manifestaciones hemorragicas secundarias a
vasculitis y plaquetopenia. Si bien cualquier serotipo puede determinar las diversas formas de
presentacién clinica, ciertos serotipos estdn mas comunmente relacionados a las formas graves.

El espectro de manifestaciones clinicas es muy amplio: varia desde episodios febriles inespecificos
autolimitados hasta formas graves con insuficiencia renal o hemorragia pulmonar cuya tasa de
mortalidad puede alcanzarel® 0%.

La enfermedad puede tener dos fases distintas, la fase septicémica febril inicial que suele durarde 4 a’
dias, ala que sigue la fase de estado (también conocida como inmune) que se extiende entre 4 y 30 dias
y coincide con la aparicion de anticuerpos circulantes y en la que se producen los sintomas graves. Sin
embargo, estas dos fases pueden ser clinicamente indistinguibles, como ocurre en muchos casos
graves.

Tras el periodo de incubacidon promedio de 10 dias (se han observado casos con un periodo de
incubacién de 1 hasta 30 dias), podran aparecer las manifestaciones clinicas.
Entre las personas que desarrollan la enfermedad, se distinguen diferentes formas clinicas:

- Leptospirosis anictérica (90%de los casos), que se presenta como un sindrome febril
inespecifico.

- Leptospirosisictérica o Sindrome de Weil (> -10%), que presenta diversos grados de compromiso
sistémico: insuficiencia renal, meningitis, neumonia, manifestaciones hemorragicas.

- Sindrome pulmonar hemorragico grave.

En algunos pacientes la fase septicémica inicial evoluciona a una enfermedad ictérica grave, con
disfuncién renal, fendmenos hemorragicos, alteraciones hemodinamicas cardiacas, pulmonares y
neuroldgicas. En este caso, los sintomas y signos que preceden a laictericia suelen ser mas intensosy de
mayor duracidn que en la forma anictérica. Esta forma clinica se acompafia de dolor a la palpacién
abdominal y hepatomegalia en aproximadamente 70% de los casos. La ictericia es secundaria a
colestasis intrahepatica, y puede ser muy intensa. La insuficiencia renal puede ser minima por nefritis
intersticial leve, pero puede llegar a formas graves por necrosis tubular aguda, en general hipokalémica
al comienzo, por ser una tubulopatia “perdedora de potasio”. La miocarditis es secundaria a los
trastornos metabdlicos que aparecen. Frecuentemente aparecen petequias, equimosis y sangrado en
los lugares de veno-puncion, hematemesis, hemoptisis, melena o enterorragia. La afectacién
neuroldgica puede evidenciarse como un cuadro de meningitis, simulando clinica y analiticamente a
una meningitis viral.

En la etapa inicial de la enfermedad las alteraciones de laboratorio pueden ser inespecificas. En los
estadios avanzados las alteraciones mas comunes son:

- Hemograma: Leucocitosis con neutrofilia (>7 0%), trombocitopenia (menor de 1° 0.000/mm3) y
anemia normocromica

- Bioguimica: Aumento de creatinina y urea, aumento de la bilirrubina a predominio de directa,
transaminasas normales o con aumentos que generalmente no sobrepasan ®> 00 U/I, CPK muy
elevada, hipokalemia (presente entre 40 al 70% de los pacientes con insuficiencia renal),
acidosis metabdlica en los estadios finales de las formas graves.
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Se considera caso sospechoso de leptospirosis a cualquier enfermo febril agudo, con cefalea y mialgia,
en ausencia de sintomas en vias aéreas superiores, con epidemiologia compatible. Puede presentar
ademads ictericia, meningitis, nefropatia, neumonia, hemorragias. Se consideran antecedentes
epidemioldégicos compatibles, en los 30 dias anteriores al inicio de los sintomas.

Se considera caso confirmado de leptospirosis a todo caso sospechoso o probable sumado a:
En una Unica muestra:

- MAT (microaglutinacion) positiva a un titulo mayor oigual a 200.
- Aislamiento bacteriano.
- Deteccidn de genoma bacteriano por PCR.

En dos o mas muestras, seroconversion, preferentemente con mds de 10 dias de evolucién:

- Primera muestra negativay segunda positiva o
- Primeraysegunda muestra positivas con diferencia de al menos 2 titulos entre ellas.

El principal pilar del tratamiento es el tratamiento antibidtico. Debe ser iniciado tan pronto como se
sospechey preferiblemente antes del quinto dia de la aparicién de la enfermedad. Los beneficios de los
antibidticos después del quinto dia son discutibles. Nunca esperar los resultados del laboratorio para
empezar el tratamiento antibidtico (Fig.2, tratamiento antibidtico).

Si bien la evolucidn clinica puede ser variable, en general el prondstico es bueno y la mayoria de los
pacientes evolucionan favorablemente aunque la recuperaciéon puede tomar meses. La tasa de
letalidad de la forma ictérica varia de ®> a 20%, pero puede alcanzar hasta un 0% en los casos de
hemorragia pulmonar. El desarrollo de oliguria, arritmias cardiacas, recuento de plaquetas menores a
70.000, creatinina mayor a 3 mg/dL y compromiso pulmonar son los factores asociados al mal
prondstico. Las causas de muerte son hemorragia pulmonar, insuficiencia renal, miocarditis y
hemorragias graves. AUn en pacientes con ictericia la insuficiencia hepatica es rara. La uveitis es la Unica
manifestacidén subaguda crdnica de la leptospirosis.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardn de 9 afios, hipertenso y dislipémico sin otros antecedentes que acude a urgencias por
presentar cuadro febril y diarrea desde hace mas de una semana. En laanamnesis, la familia referia que
habia comido setas junto a su familia los dias previos (siendo él el Unico afectado), desde entonces habia
presentado dolor abdominal, con deposiciones liquidas muy frecuentes. Desde hacia una semana,
habia aparecido fiebre >322C. La mafiana del ingreso se encontraba muy desorientado.

En la exploracidn fisica se encontraba agitado y desorientado, hipotenso (8 0/40 mmHg), taquicardico
(1201pm), febril 3% .> 2C, taquipneico, importante ictericia cutanea y conjuntival. En el box vital presentd
una crisis tonico-cldnica generalizada con mordedura de lengua y sangrado importante y
posteriormente una parada cardiorespiratoria tipo asistolia que precisa maniobras de reanimacién
cardiopulmonar avanzadas, saliendo en ritmo sinusal en 3 minutos tras administrar 1 mg de adrenalina.
Esintubado, sedadoy conectado aventilacion mecanica.

En analitica destaca anemia normocrémica, plaguetopenia °®000 mil/mm3, leucocitosis 37> 00
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mil/mm3 (neutrofilia del 87 %), urea 23° mg/dL, creatinina .62 mg/dL, bilirrubina total 12.27 mg/dL,
bilirrubina directa 1°.3° mg/dL, sodio 140 mmol/L, potasio 3.2%8 mmol/L, LDH 107 ® UI/L, GOT 90 UI/L,
GPT 73 UI/L, procalcitonina 9.2 ng/mL, PCR 14® mg/L. En gasometria arterial, destaca hipoxemia con
acidosis metabdlicay una hiperlactadidemia de ® mmol/L.

Ingresa en la unidad de cuidados intensivos por shock séptico de foco desconocido con un sindrome de
disfuncion multiérgano (SDMO) asociado con un score SOFA al ingreso de 1% puntos con fracaso de °
6rganos: coagulacion, hepatico, hemodinamico, respiratorio y renal. Se inicia tratamiento de soporte
con noradrenalina a dosis 0.> mcg/Kg/min y dopamina a dosis beta tras correcta reanimacion con
volumen para corregir la disoxia tisular. Se realiza puncién lumbar apreciando liquido cefaorraquideo
cristalino, que drena a presion normal y con bioquimica normal. Se solicitan cultivos (orina, sangre, LCR)
y se inicia tratamiento antibidtico empirico de amplio espectro ante la sospecha de foco abdominal con
meropenem 1 g iv ¢/2h. Se mantiene conectado a ventilacion mecéanica modo asistido controlado por
volumen manteniendo un indice paO2/FiO2 inicial de 120. Se inicia hemodiafiltracion venovenosa
continua al presentar fracaso renal agudo anurico (RIFLE F). Se solicita frotis sanguineo que descarta
hemodlisis. Se realiza TAC craneal que descarta patologia estructural responsable de las crisis epilépticas
y TACabdominal que descarta patologia hepatica.

Se reinterrogé a la familia que afirman que el paciente es agricultor y ganadero y que habitualmente
estd en contacto con agua de arrozales y animales (vacuno y bovino). Negaban picaduras de insectos en
los ultimos dias. La posibilidad de intoxicacidon por setas quedd inicialmente en segundo plano al ser el
Unico afectado. Pensando en otros posibles origenes, se solicitan nuevos cultivos y se amplia espectro
antibidtico aampicilina, gentamicinay meropenem.

El paciente presenta mejoria progresiva, presentando estabilidad hemodindmica, recuperacion de
fracaso renal con normalizaciéon de cifras de creatinina, desaparicion del sindrome de respuesta
inflamatoria sistémica por sepsis y normalizacion de cifras de bilirrubina. Es dado de alta tras 19 dias de
ingreso en UCl a planta de medicinainterna.

Posteriormente, se confirma el diagndstico de leptospirosis al presentar IgM de Leptospira (ELISA)
positivay se detecta un titulo 1/100 frente a serovar icterohaemorrhagiae (microaglutinacion).

DISCUSION.

La leptospirosis puede presentarse con un variado espectro de manifestaciones clinicas, por lo
que deberemos hacer el diagnéstico diferencial en funcién de la expresion clinica (Fig 3, diagndstico
diferencial).

En Espafia, la leptospirosis es una enfermedad de baja incidencia. Aparecen 4 6 ° casos graves al afio
segln datos del centro nacional de epidemiologia. Todo ello gracias a diferentes programas de salud
publica queincluyen:

- Medidas de control: Notificacion, aislamiento de pacientes y desinfeccion de los articulos
contaminados con orina. Ademas, investigacidon de los casos, sus contactos y la(s) fuente(s) de
infeccion probable(s).

- Medidas de prevencién:

Educacion: evitar contacto con aguas posiblemente contaminadas, consumir agua
@ hervida si no se dispone de potable, elementos de proteccion en los trabajos de riesgo
(botas, guantes, etc), control de roedores alrededor de casas y lugares de trabajo.
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@ Vacunas: Se han utilizado en humanos y animales con resultados limitados. Las vacunas
deben contener serovares representativos de la realidad epidemiolégica local.

® Profilaxis antibmicrobiana. En situaciones que conlleven un alto riesgo de exposicion, se
han obtenido buenos resultados utilizando doxiciclina 200 mg por semana durante
cuatro semanas. En el caso de profilaxis post exposicion no se dispone de una base de
evidencia cientifica.

CONCLUSION.

La leptospirosis es una zoonosis extendida en muchos paises, con un espectro clinicoamplio. Sus
expresiones clinicas mds graves la posicionan en el diagndstico diferencial de sindromes infecciosos
variados y complejos. Por otra parte, su tratamiento etiolégico aparece como efectivo y sin amenaza de
resistencias. Por estas consideraciones, entre otras, debe mantenerse en el analisis clinico infeccioso
actual de los sindromes de cuyo diagndstico diferencial forma parte.

@
Figura 1
Farmaco Dosis diaria Via de Duracion
administracion idias)
Fformas graves
Penicilina sadica 4-6 millones LI v
Ampiclina 4-6 g I
Fformas moderadas o leves
Ampidlina 24 g oral 5-7
Amaoxidling PAR: | oral 5-7
Daoziciclina 200 mg oral 5-7
Figura 2
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Forma clinica Diagnostico diferencial

Sindrome - feloril influenza, triquinosis

Sindrome icténco Hepatitis viral

Sindrome renal Ortras causas de insuficiendia renal aguda

Sindrome hemorragiparo Fiebres hemorrdgicas virales (dengue, 5. cardiopulmonar
por hantavires), hemopatias

Sindrome meningec hfeningitis wirales u otros agentes causales de meningitis
aguda lintocitana

Figura 3
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Un diagndstico dificil

N. Llanos Alonso; P. Barros Garcia; D. Garcia-Navas Nuiez; A. Gonzdalez Garcia; M. Neila Iglesias,
H. Gomez Martin.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcdntara. Caceres

RESUMEN.

oF| término “condiciones relacionadas con la migrafia” hace referencia a las llamadas variantes de la
migrana, asi como a un amplio espectro de sindromes neuroldgicos agudos que aun no estan bien
definidos. Si bien algunas de las variantes estdn contempladas en la ultima clasificacion de la
Clasificacién Internacional de las Cefaleas (ICHD-III), aun hay muchos sindromes no reconocidos
pasando, porello, inadvertidos y generando diagndsticos y tratamientos erréneos.

Presentamos el caso de un vardn de 13 afos, con antecedentes personales de migrafia, que acude a
Urgencias con un cuadro de disminucion del nivel de conciencia, cefalea y disartria. La normalidad del
estudio de neuroimagen y la resolucién espontanea del episodio con analgesia y reposo nos ayudé a
establecer el diagndstico de “condicidon migrafiosa”

PALABRAS CLAVE.
Migrafia, cefalea, electroencefalograma.

INTRODUCCION.

La disminucién del nivel de conciencia se define como una ausencia de respuesta ante estimulos
externos, existiendo diferentes grados en su evolucidn que pueden ir desde letargia y confusién hasta el
coma profundo. En pediatria, son multiples las causas que originan alteracién del nivel de conciencia
por lo que un alto indice de sospecha resulta clave para abordar esta situacion. La migrafia, aunque
infrecuente, representa una de estas causas.

La cefalea constituye un motivo de consulta frecuente en la edad pediatrica. En los nifos se estima una

prevalencia del > 0% que aumenta hasta un 80% en adolescentes. El diagndstico del tipo de cefalea es
esencialmente clinico y basado en la Clasificacion Internacional de las Cefaleas (ICHD). La migrafia es el
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tipo mas frecuente de cefalea primaria en la infancia y adolescencia con una incidencia que aumenta
llamativamente con la edad: 1-3% en preescolares, 11% entre los® y 1° afiosy un 28 % entre los 1° y 19
anos.

En la Ultima edicion de 2013 de la ICHD (ICHD-I11) se incluye un amplio espectro de subtipos de migrafia:
migrafna sin aura, con aura, complicada, probable y sindromes episédicos que pueden asociarse a
migrafia. (Imagen 1). La mayoria de éstos es facilmente reconocible por la cefalea y prédromos que
asocian; sin embargo, el diagndstico de las “condiciones asociadas a la migraia” es dificil y estd basado
ensignosy sintomas transitorios en la ausencia de aura visual, cefalea u otros prédromos.

DESCRIPCION DEL CASO.

Vardén de 13 afos que acude con sus padres al servicio de Urgencias por cuadro de cefalea
intensa, disartria y pérdida de conciencia. En domicilio, refiere sensacidén de malestar y cefalea por lo
gue se administra ibuprofeno con codeina. Sus padres acuden a verlo en los 30 minutos siguientes
encontrandole inconsciente, tumbado en el suelo, con la mirada perdida e hipotdnico. Tras estimularle
con agua, comienza a despertarse, presentando un habla disartrica con desviacion de la comisura bucal
y rigidez del miembro superior derecho. El episodio ha ocurrido después de haber estado jugando al
futbol, bajo exposicion solar intensa. Afebril sin proceso infeccioso intercurrente. Niegan traumatismo
0 acceso a toxicos.

Antecedentes personales y familiares: migraiia en seguimiento por Neuropediatria que ha requerido
profilaxis con flunarizina en ocasiones. Correctamente inmunizado. Madre y familiares maternos con
migrafa.

A su llegada al servicio de Urgencias: triangulo de evaluacién pediatrica con alteracion del estado de
conciencia. Glasgow 13 puntos (apertura ocular espontanea, obedece drdenes correctamente,
respuesta verbal con palabras inapropiadas). Desorientado y confuso, agitado. No signos de dificultad
respiratoria. Bien perfundido, relleno capilar menor de 2 segundos. No aspecto séptico. Neuroldgico:
pupilas isocéricas normorreactivas. Mirada conjugada. Desviaciéon de la comisura bucal hacia la
izquierda. Dificultad para la apertura palpebral y movimientos de la lengua. Miembro superior derecho
en flexidn con pronacion de antebrazo y mano derecha en garra, rigida. Disartria y afasia mixta. Reflejos
rotulianos normales. Reflejo cutaneo plantar flexor. Fuerza, tono y sensibilidad conservados. Resto de
exploracién por aparatos sin hallazgos de interés.

Se procede a monitorizacién cardiorrespiratoria con constantes vitales (FC, FR, TA, T2, Saturaciéon de
oxigeno) dentro de la normalidad. Se realiza tomografia axial computarizada (TAC) urgente sin
objetivarse hallazgos significativos, por lo que ingresa en planta para observacion clinica. Se solicitan,
asimismo, analitica bdsica con hemograma, coagulacidon y reactantes de fase aguda (normales),
electrocardiograma (normal) y gasometria venosa donde destaca una importante alcalosis respiratoria
con hipopotasemiay calcio en limite superior alto (pH’,° 0. pCO2 27 . Bicarbonato 21. Exceso de bases -
0,7, Potasio 3 mmol/L. Calcio 10 mg/dL). Toxicos en orina negativos.

La focalidad neuroldgica va revirtiendo progresivamente, con mejoria del estado general y de la
desorientacién. Persiste, sin embargo, cefalea intensa que precisa analgesia intravenosa (metamizol
magnésico y paracetamol) y oxigenoterapia con buena respuesta y resolucion completa del cuadro en
las horas siguientes. La rigidez de la mano y miembro superior derechos desaparece en los primeros 30
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minutos, estando en relacidon, muy probablemente, a la tetania secundaria a la hipercalcemia por
hiperventilacién. La evolucién posterior es favorable, no reaparecen signos de focalidad neurolégica ni
secuelas en ningiin momento.

Se completa estudio con resonancia magnética cerebral (normal) y electroencefalograma realizado en
las horas siguientes al episodio que se informa como una actividad frecuente lenta focal constituida por
ondas delta-theta, con frecuentes componentes agudos, en regién fronto-temporal izquierda.
(Imagen 2).

Se decide alta con control en nuestras consultas de Neuropediatria.

DISCUSION.

Eltérmino “condiciones relacionadas con la migrafa” hace referencia a las llamadas variantes de
la migrafia, asi como a un amplio espectro de sindromes neuroldgicos agudos que aun no estan bien
definidos. En la ultima edicidn de la ICHD-IIl no se contempla este término aunque si se recogen algunas
de las variantes mas frecuentes: vomitos ciclicos, migrafia abdominal, vértigo paroxistico benigno y
torticolis paroxistica benigna. Sin embargo aun hay muchas condiciones que no se reconocen como
variantes, pasando por ello inadvertidas y originando un diagndstico complejo y tardio en la mayoria de
los casos.

En las ultimas publicaciones se ha propuesto un perfil clinico comun para el diagndstico de las
condiciones relacionadas con la migrafia, si bien resulta dificil definir unos criterios estrictos de
inclusion y exclusién. (Imagen 3). Cualquier signo o sintoma neuroldgico transitorio, excluyendo la
cefalea, que se acompafie de un aura no habitual o prédromos de etiologia desconocida deberia
hacernos pensar en una condicién migrafosa. Pueden aparecer de manera espontdnea o en el curso de
una crisis de cefalea, los antecedentes personales o familiares de migrana son positivos y no existe
ningun factor desencadenante. El episodio durard desde minutos hasta dias, la resolucion es
espontanea y normalmente no recurrira, siendo en la mayoria de los casos un episodio reversible sin
secuelas neuroldgicas; aunque las variantes migrafiosas tienen un riesgo elevado de desarrollar una
migrafa florida en la edad adulta. Si bien los sintomas principales en la migrafia son de tipo sensitivo,
pueden aparecer manifestaciones autondmicas, psicosomaticas, cognitivas o motoras, como en
nuestro caso.

Cabe destacar que estas condiciones migrafiosas son, probablemente, la segunda causa mas frecuente
de urgencia neuroldégica en pediatria después de las crisis epilépticas y que su espectro clinico no se
limita a las variantes reconocidas en la literatura. Ya se reconocen e incluyen dentro de este concepto
algunas entidades como la migraia retiniana, la migrafia oftalmoplégica, la migraia confusional aguda,
la migrana vestibular, laamnesia global transitoriay las crisis-like.

En cuanto a la fisiopatologia, la hipdtesis trigeminovascular, segin la cual existe una onda de
diseminacion de depresién cortical neuronal, sigue siendo la mds aceptada ya que el mecanismo exacto
de ladisfuncién central responsable de la migrafia es desconocido.

En los dltimos afios, el electroencefalograma se ha convertido en una herramienta uatil en la
investigaciéon de los mecanismos fisiopatolégicos de la migrafia, evidenciando la probable
hiperexcitabilidad neuronal anémala responsable de la misma y ya postulada en la teoria
trigeminovascular. En un estudio reciente se compararon los cambios electroencefalograficos entre
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pacientes con migraia y cefaleas tensionales concluyendo que aquéllos son significativamente mas
frecuentes en los primeros, especialmente durante las crisis, y que la mayoria son temporales. Las
alteraciones principalmente descritas durante los ataques de migrafia fueron la lentificacion de ondasy
las ondas agudas y puntas. En los periodos libres de cefalea se mantuvieron las alteraciones
electroencefalograficas de manera significativa en el grupo de pacientes con migrafia. En otras
publicaciones se han observado, ademas, disritmias, predominio de ritmo theta y efecto fético
transitorio.

El diagndstico diferencial es obligado con multitud de entidades que precisan un tratamiento urgente:
accidente cerebrovascular, isquemia basilar, tumores, traumatismos craneales, neuritis vestibular,
crisis parciales complejas, etc. La neuroimagen nos permitird excluir la mayoria de éstos, siendo
necesario realizar otras pruebas complementarias orientadas en otros casos (electroencefalograma
estudio de coagulacién, etc). Tampoco deberian confundirse con la migrafia complicada ya que ésta
presenta una clinica caracteristicay la cefalea es el sintoma predominante.

El tratamiento y el manejo de esta entidad no ofrecen diferencias respecto a los sindromes clasicos de
migrana siendo esencial una modificacién en el estilo de vida y habitos dietéticos. En la fase aguda, la
hidratacién y un ambiente tranquilo son pilares esenciales. Es importante resaltar que la mayoria de los
pacientes que acuden a los servicios de urgencias ya habra recibido analgesia oral (ibuprofeno,
paracetamol) previo a la consulta. Si el cuadro se acompafia de sensacidon nauseosa intensa, los
antagonistas de los receptores de dopamina son los farmacos mas eficaces, dada su accion frente a la
cefalea y las nauseas. Cuando las nauseas no son significativas, la dihidroergotamina y los triptanes
constituyen un tratamiento de primera linea eficaz. El ketorolacoy el valproato sddico son alternativas
posibles. La combinacidn de antiinflamatorios no esteroideos con triptanes se ha demostrado eficaz en
adultosyseguro en el paciente adolescente.

Hemos querido presentar nuestro caso por la complejidad que ofrece al diagndstico pero
practicamente seguros de que representa una condiciéon migrafiosa (no filiada en la literatura). La
transitoriedad de la clinica neuroldgica, la mejoria de la cefelea con medicacion analgésica, la resolucion
espontanea sin secuelas, la normalidad de las pruebas de imagen vy la historia personal y familiar de
migrafna apoyan nuestra teoria. El hecho de que el electroencefalograma mostrase un foco lentificado
(ondas delta-theta) nos hizo plantearnos la alternativa con una crisis parcial compleja, aunque
revisando la literatura, éstos estan descritos en los electroencefalogramas de pacientes con migrafia.

CONCLUSIONES.

Como conclusion queremos resaltar laimportancia del reconocimiento de estas condiciones, no
tan infrecuentes en la prdctica clinica pediatrica, y de su diagndstico como formas de migraia para
evitar estudios innecesariosy asi, iniciar el tratamiento oportuno cuando esté indicado.
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. Migraine

1.1 Mlymnc without aura
1.2 Migraine with aura
1.2.1 Migraine with typical aura
s ,1,I Typical aura with headache
2.1.2 Typical aura without headache
1gminc with brainstem aura
iplegic migraine
Familial hemiplegic migraine (FHM )
.1 Familial hemiplegic migraine type |
2 Familial hemiplegic migraine type 2
A Familial hemipleme migraine type 3
4 Familial hemiplegic migraine, other
loci
1.2.3.2 Sporadic hemiplegic migraine
1.2.4 Retinal migraine
Chronic migraine
Complications ol migraine
14,1 Status migrainosus
1.4.2 Persistent aura without infarction
1.4.3 Migrainous infarction
1.4.4 Migraine aura-triggered seizure
1.5 Probable migraine
1.5.1 Probable migraine without aura
1.5.2 Probable migraine with aura
1.6 Episodic syndromes that may be associated with
migraine
1.6.1 Recurrent gastrointestinal disturbance
1.6.1.1 Cwvelical vomiting syndrome
1.6.1.2 Abdominal migraine
1.6.2 Benign paroxysmal vertigo
1.6.3 Benign paroxysmal torticollis
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l'able- 2

Enumerates the common clinical profile in aid to clinkcal diagnosis of migraine-related conditions (192

Chief complaint:

Sex,

Ape

Assooated
SYmploms:
Context

T'rigger or relief
Course;

Exam;
Differential
dingnosis:
Dz noses:
Treatment:

Neurologe

Any trapsitory sign or symptom other than headache, non-conventional aura, or prodromes of unidentifiable etialogy
Migraine variants are common { 73%) in boys, while migraine-related conditions other than migraine vanant are common in
girls

Age onsat are variable and ranges from infancy to adult life

Usually present including headache, but it is seldom volenteered by the patients or parents.

Oceurs in isolation or in midst of migrame attack, or with a previous personal or family history of migraime

Mo known trigeer or relief factor, resolves spontanecus

Episode lasts ‘minutes to several days and may not reaccur. Children are normal in between the episodes | 19), in 4 worsening
course, structural or metabolic etiology should be activelv sought

With few exceptions, medical, neurologic, or lhboratory examinations are normal

Partial seizure, transient ischemic attacks, acute hemiparesis, and seizure-like episode

By excluding other potential etiolopy in the context of the presentation

Assurance, symptomatic treatment in acute phase, and preventive drug therapy if the episodes are associated with disabality
or when frequent episodes disrupts the daily routines

Exgeption to alternating hemiplegia of childhood, outcome of migraine-related conditions is almost always reversihle,

ouUtcOmE Migraine variants have a potential developing a full blown migmine in adult life |20,

Rarely dumtion of the episode mimics seizure, but it lasts more than a few seconds (211

Imagen 3
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Esplenomegalia masiva, diagndstico diferencial

D. Chipayo Gonzales.

R1 Cardiologia. Hospital San Pedro de Alcantara de Caceres.

RESUMEN.

La esplenomegalia se define como el incremento del tamafio de bazo mayor a sus dimensiones
normales, (en el adultoson 12 x7 x 3.5 ¢cm) con un peso aproximado de 1°0 gy un volumen de 300 ml.
Por frecuencia, las principales causas de esplenomegalia son la hipertension portal por enfermedad
hepatica croénica, linfomas, leucemias y neoplasias mieloproliferativas, infecciones, congestién o
inflamaciony la trombosis de la vena esplénica. Se presenta el caso de una mujer de ® 2 que acude a los
servicios sanitarios por presentar fiebre malestar general, pérdida de peso y dolor abdominal, en quien
durante la exploracion fisica se encontrd esplenomegalia masiva, por lo que es ingresada para estudio
encontrandose pancitopenia leve, con Frotis de sangre periférica y aspirado de medula dsea mas
biopsia de hueso no concluyentes mientras que en estudio topografico ademas de confirmar
esplenomegalia masiva se detectaron adenopatias retroperitoneales los cuales se biopsiaron
mediante guias tomograficas pudiendo llegar a diagndstico definitivo; Linfoma Linfocitico Crénico B.

PALABRAS CLAVE.
Esplenomegalia, fiebre, pancitopenia, linfomas, dolor abdominal, Tomografia axial
computarizada.

INTRODUCCION.

La esplenomegalia se define como el incremento del tamafio de bazo mayor a sus dimensiones
normales, (en el adulto son 12 x7 x 3.5 cm) con un peso aproximado de 1°0 gy un volumen de 300 ml|
(figura 1). El bazo es el érgano linfatico mas grande del organismo y ademas de participar en la respuesta
inmune primaria contra microorganismos y proteinas extrafias, tiene otras funciones, entre las que
destacaser unfiltro de la sangre pararetirar de la circulacion a los gerocitos (eritrocitos senescentes) asi
como a otras células sanguineas unidas a anticuerpos. La sangre entra al bazo, se filtra a través de los
cordones esplénicos y se expone a las célulasinmunolégicamente activas. La pulpa roja esplénica ocupa
mas de la mitad del volumen del bazo y es el sitio en donde se destruyen los gerocitos y se extraen las

SELECCIONADOS



inclusiones celulares de los reticulocitos. La pulpa blanca contiene macréfagos y linfocitos By T que
participan en el reconocimiento de microorganismos y proteinas extrafias como parte de la respuesta
inmune primaria (el bazo es el principal productor de IgM, sobre todo durante la infancia). Por
frecuencia, las principales causas de esplenomegalia son la hipertensién portal por enfermedad
hepatica cronica, linfomas, leucemias y neoplasias mieloproliferativas, infecciones, congestion o
inflamaciénylatrombosis de la vena esplénica.

ESPLENOMEGALIA MASIVA.

Asi se considera al crecimiento del bazo cuyo polo inferior de encuentra hasta la pelvis, o cuando
cruza la linea media hacia los cuadrantes abdominales derecho o inferiores. Son pocas las condiciones
gue cursan con este grado de esplenomegalia: leucemia mieloide crdnica, mielofibrosis primaria o
secundaria a policitemia vera o trombocitosis primaria, enfermedad de Gaucher, linfoma de células
pequefias, leucemia de células peludas, kala-azar (leishmaniasis visceral), Talasemia mayor), y el
sindrome paludico con esplenomegalia reactiva (esplenomegalia tropical).

CASO CLINICO.

Paciente mujer de 82 afios de edad sin Alergias descritas ni otros antecedentes de importancia
qgue acude derivada del CAR de Trujillo por sindrome constitucional y esplenomegalia. La paciente
cuenta astenia, pérdida de peso (10kg) y malestar general de un afio de evolucion. Hace una semana ha
comenzado con dolor en hiponcondrio izquierdo de aparicidon paulatina de caracteristicas difusas, con
sensacion de falta de aire y asociado a un dolor en hombro izquierdo que no cambia con los
movimientos. El dolor le ha despertado algunas noches. No fiebre pero si sensacion distérmica.
Sensacidon de plenitud gastrica con vomitos aislados en los Utltimos meses. Habito intestinal sin
alteraciones. No sindrome miccional, en valoracidn geriatrica independiente para la realizacidn de
actos basicos de la vida diaria sin deterioro cognitivo, que presenta en analitica de urgencias:
hemoglobina 10.>, Hto 32.5, VCM 80, HCM 28, leucocitos 2.300 (N ® 4.2 %, L 27 %); Bioquimica: Urea: 38
mg/dl, creatinina: 0.” mg/dl, Na: 137 mmol/L, K: 3.2 mmol/L, Calcio: 8.9 mg/dl LDH ®3%® y PCR 32,
Coagulacion: normal, - Rx Térax: Aumento de la silueta Cardiaca, Sin otras alteraciones, Rx Abdomen:
distribucion anormal de asasintestinales en hemiabdomenizquierdo superior. Gas distal.

EN PLANTA:

-Hemograma: Hb:10.1, Hto:31,VCM:” 7, ADE: 17, leucocitos: 2200 (2° %L), plaquetas: 100000.

- Frotis en sangres periférica: pancitopenia leve, linfocitosis relativa, hipocromia y microcitosis,
serie blancasin alteraciones significativas con linfocitos morfolégicamente normales.

-VSG:° 1.

- Coagulacién: Normal.

- Bioquimica: proteinas: ® .4, Albumina: 3.3 LDH: 490, resto de parametros normales.

-VitD mayorde’ 0, TSH, PTH, A. Félicoy VitB12 normales. Ferritina: 90, transferrina: 22° .

- Marcadores tumorales: Beta2 microglobulina: ®.9, resto de marcadores normales.

-Inmunologia: Alfa2: 14.” %, Gamma: 13.9% (0.2 9 gr/dl), albumina: 3.3 gr/dl, resto normal. ANA,
ANCA, anticélulas parietales y antifactorintrinseco negativos.

- Serologias leshmania, VHC, EB negativas. VHB antiHBs y antiHBC positivos. CMV 1gG positivo
IgM negativo.

- TAC toracoabdominopélvico: En el abdomen, identificamos la presencia de una
esplenomegalia homogénea de 19 cm de didametro craneocaudal que no se acompafia de
hepatomegalia, observandose varias adenopatias retroperitoneales de disposicion inter-aortocava con
extension hacia la cadena iliaca comun derecha, de gran tamano, y por tanto patoldgicas .No se
observan otras alteraciones. Los hallazgos sugieren la existencia de un sindrome linfoproliferativo.
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- Estudio de médula Osea: informe citohematolégico: se observa una médula normocelular con
megacariocitos normales, presencia de todas las series en sus diferentes estadios madurativos.
Presenta discreta linfocitosis a expensas de linfocitos de pequefo tamafio de aspecto maduro, alguno
de ellos con vellosidades. Pendiente de biopsia, cariotipo y CMF para descartar clonalidad.

- Resultado CMF médula dsea (informe oral): Se objetiva monoclonalidad Lambda.

- Informe anatomopatologico de cresta iliaca: médula dsea ligeramente hipercelular, ligera linfocitosis
intersticial y nodular mixta T y B, representacion de las diferentes series en proporcién adecuada,
fibrosis reticulinicagrado|, no seidentifican incremento de blastos.

- Hemograma: Hemoglobina: 8.7, Hto 32-2°.%, Leucocitos: 3200 (°® 1% linfocitos), Plaquetas:
100000.

-Bioquimica: Pt>.%, LDH4%7,Falcalina13®,GGT?® 1, PCR 28, Ferritina 134, resto normal.

-Orina:* 00 leucocito/ul. Urocultivo negativo.

- El dia 12/08 /1> : se realiza biopsia guiada por TAC, a las 24 h. siguientes presenté ligero dolor
abdominal que desaparecio en los dias posteriores.

- Resultado de Anatomia Patologia: Linfoma Linfocitico Crénico de células B.

Paciente es Transferida servicio de Hematologia para continuar manejo.

DISCUSION.

La esplenomegalia es un hallazgo clinico importante que puede guiar al clinico durante el
proceso de elaboracion de diagndsticos diferenciales, para esto se debe conocer los mecanismo
fisiopatoldgicos que llevan a la aparicion de Esplenomegalia en diferentes patologias, estos
mecanismos se pueden resumir de la siguiente manera:

1. Hiperplasia de las células del sistema reticulo endotelial (SRE) o lineas linfoides. Es uno de los
principales mecanismos de esplenomegalia. Esto ocurre en varias infecciones sistémicas, en
enfermedades autoinmunes (sindrome de Felty, sindrome de Fisher-Evans, lupus eritematoso
sistémico) y en tirotoxicosis. Causas infecciosas comunes de esplenomegalia incluyen endocarditis
infecciosa, tuberculosis, mononucleosis infecciosa, tifoidea, histoplasmosis y paludismo.

2. Esplenomegalia congestiva. En la mayoria de los casos resulta de enfermedad hepatica, en especial
por cirrosis con hipertension portal (sindrome deBanty). Hay que recordar que el higado entre sus
multiples funciones, también es un reservorio de sangre, y cuando la fibrosis hepatica progresa, se
pierde esafuncidn, porlo que la sangre se desvia (fuga) hacia el bazo y otros sitios, por lo que aumentala
presidn en el territorio esplacnico. Sin embargo, la trombosis de la vena porta o esplénica y el cor-
pulmonale pueden tener el mismo efecto. La hiperplasia reactiva de las células del SRE de la pulpa roja
ocurre con frecuencia en esplenomegalia congestiva, que aumenta aun mas el tamafo del bazo. La
esplenomegalia secundaria a este mecanismo es por lo general asintomatica.

3. Anormalidades en la morfologia de los eritrocitos. En especial esferocitosis hereditaria, talasemias,
anemia hemolitica autoinmune y policitemia vera pueden causar atrapamiento de eritrocitos en los
sinusoides de la pulparoja, lo que produce esplenomegaliay anemia.

4. Hematopoyesis extramedular. Ocurre hematopoyesis esplénica en estados de insuficiencia de
médula dsea como en el caso de la mielofibrosis con metaplasia mieloide, mieloptisis y osteopetrosis.

En estos casos se encuentra anemiay en algunos otros reaccion leucoeritroblastica.

5. Esplenomegalia maligna. Los linfomas (linfoma de Hodgkin y linfomas no Hodgkin) representan las
enfermedades malignas primarias mas frecuentes del bazo, aunque también es un foco de

SELECCIONADOS



asentamientos de otras enfermedades malignas como la Leucemia Mieloide Crénica (LMC), leucemia
linfocitica crénica (LLC), leucemia de células peludas (tricoleucemia) y algunas leucemias agudas. La
esplenomegalia que se acompafa de adenomegalia generalizada es sugerente de Linfoma o LLC. Es muy
raro que las neoplasias no hematoldgicas se asienten en el bazo (metdstasis). Entre los carcinomas que
lo pueden hacer estan el de mama, pulmadn, colorrectal, ovarioy melanoma.

6. Esplenomegalia por depdsito. La infiltracién del bazo por material anormal ocurre en varias
enfermedades, como la amiloidosis y varias “enfermedades por depdsito” (Gaucher, NeimannPick). La
esplenomegalia en estas condiciones con frecuencia se complica por hiperplasia reactiva de los
macréfagos de la pulparoja.

7. Otras lesiones no neopldsicas. Hemangiomas, quistes y hematomas son las entidades mas comunes
en esta categoria. Otras causas incluyen granulomas infecciosos por micobacterias y hongos (figura 2),
granulomas no infecciosos (sarcoidosis) e infartos. Los infartos esplénicos con frecuencia ocurren en
anemia de células falciformes como resultado del bloqueo de los sinusoides esplénicos por los
eritrocitos deformes. También ocurre por embolismo cardiaco en el caso de endocarditis infecciosa o
trombos murales. Otras causas de infartos esplénicos son la esplenomegalia masiva de cualquier
etiologia, principalmente secundaria a hematopoyesis esplénica, leucemia mieloide crénica y
mielofibrosis primaria.

Ademas si bien es cierto que muchas entidades pueden producir esplenomegalia existe un pequeio
grupo de patologias que son causantes de esplenomegalia masiva; leucemia mieloide crdnica,
mielofibrosis primaria o secundaria a policitemia vera o trombocitosis primaria, enfermedad de
Gaucher, linfoma de células pequefias, leucemia de células peludas, kala-azar (leishmaniasis visceral),
Talasemia mayor), y el sindrome paludico con esplenomegalia reactiva (esplenomegalia tropical), de
estas entidades se descarté de inicio las enfermedades de depdsito, ya que al ser de etiologia genética-
hereditariay ser Autosémico recesivas, suelen aparecer durante la infancia de las personasy la paciente
referida en este caso se encontraba al momento de presentacién en la octava década de su vida, asi
mismo la paciente negaba viajes a paises con alta prevalencia en enfermedades tropicales (paludismoy
leischmania) sin embargo las pruebas serolégicas para ambos fueron solicitadas con resultados
negativos. por otra parte ciertos marcadores séricos son de importancia en la evaluacién de esta
paciente; uno de los mas importantes fue la B2 Microglobulina la cual al estar elevada indica o
proliferacion celular o inflamacién crénica activa, en esta paciente los marcadores inflamatorios
aungue ligeramente altos no indicaban inflamacién severa, sin embargo se solicitd Serologia para
Artritis Reumatoide, Lupus y Esclerodermia, los cuales fueron negativos, quedando como mayor
posibilidad la presencia de un sindrome linfoproliferativo los cuales pueden elevar la B2 Microglobulina
por estoy presencia de pancitopenia se solicité estudio de medula éseay lectura de lamina periféricalas
cuales no fueron concluyentes, sin embargo al encontrarse adenopatias retroperitoneales, se decidio
biopsiar estas las cuales fueron decisivas para lograr diagndstico definitivo, el cual fue: Linfoma
Linfocitario Crénico de Células B un diagnostico que aunque frecuente fue de presentacion atipica en
esta paciente ya que nuca se presentaron las adenopatias supradiafragmaticas caracteristicas ni la
linfocitosis excesiva que suele ver en esta patologia.
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Otro caso mas de epigastralgia con pruebas
complementarias normales, esta vez, diferente

M. Hidalgo Sanchez*; A. Bellido Maldonado*; F. Navarro Valle**; D. Rodriguez Lépez*; B. GOmez
Parras; E. Saiz Rodrigo*.

* Servicio de Neumologia, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.
** Servicio de urgencias, Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

RESUMEN.

Mujer de 1° afios con epigastralgia de meses de evolucion de caracter autolimitante con
pruebas complementarias normales que acude en repetidas ocasiones a urgencias siendo
diagnosticada de abdominalgia inespecifica al no hallarse alteraciones en las pruebas
complementarias.

PALABRAS CLAVES.
Epigastralgia, trastornos de conducta, tricofagia, tricotilotomia.

INTRODUCCION.

Mujer de 1° afios que no realiza consumo de tabaco, ingesta de alcohol ni otros habitos téxicos.
Como unicos antecedentes personales presenta trastorno por déficit de atencién en tratamiento con
metilfenidato y sindrome del ovario poliquistico para el que no realiza tratamiento. No le han realizado
intervenciones quirurgicas.

DESCRIPCION DEL CASO.

Acude a urgencias porque desde las 7 2 horas previas presentaba un dolor continuo a punta de
dedo y no irradiado a nivel de epigastrio que no se modificaba en relacidn con las comidas pero si
empeoraba cuando se encontraba en decubito supino alividndose cuando se incorporaba. No referia
vomitos ni diarreas; tampoco clinica catarral en los dias previos ni haber realizado viajes al extranjero ni
comidas con posibilidad de estar en mal estado. No habia cambios en su habito intestinal ni clinica
miccional. Tampoco fiebre ni sensacién distérmica. Comentaba pirosis ocasional que trataba con
Simeticona. Habiatomado paracetamol sin mejoria de la clinica.

Revisando su historial, habia acudido a urgencias por clinica similar desde hacia aproximadamente un
ano, siendo diagnosticada de epigastralgia con pruebas complementarias normales en los episodios
previos.
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A la exploracion fisica, la paciente presentaba buenas cifras tensionales y de frecuencia cardiaca y una
saturacion de oxigeno del 98 %. Eupneica en reposo.

La paciente impresionaba de buen estado general, buena hidratacién y coloracién de piel y de mucosas.
No habia alteraciones dérmicas.

La auscultacion cardiaca era ritmica y a buena frecuencia sin soplos ni extratonos y en la pulmonar,
murmullo vesicular conservado.

A nivel abdominal, los ruidos hidroaéreos estaban presentes, no se palpaban masas ni megalias y era
doloroso ala palpacion de forma localizada a nivel de epigastrio.

Enlos miembros inferiores no habia edemas nisignos de trombosis venosa profunda.

Como pruebas complementarias se solicité nuevamente hemograma, bioquimica (incluyendo GOT,
GPT y amilasa), coagulacién y orina cuyos parametros estaban dentro de la normalidad. También se
solicito radiografia de térax donde en campos pulmonares no se encontré ningun hallazgo de interés
pero a nivel de cdmara gastrica, se observd una imagen de limites redondeados proyectada sobre
fundus gastrico tanto en la proyeccidn posteroanterior como en la lateral que no se observaba en placas
previas. Laradiografia de abdomen fue anodina, no visualizandose laimagen en camara gastrica.

El electrocardiograma presentaba ritmo sinusal a buena frecuencia sin alteraciones de la
repolarizacion.

La paciente fue tratada en urgencias con paracetamol y metamizol al igual que con pantoprazol
intravenoso con desaparicién de la clinica. Referia no haber ingerido ningln cuerpo extraio. Ante esta
situacion y su estabilidad clinica y de parametros vitales se decidié alta con tratamiento analgésico y
protector gastrico con posterior radiografia de tdrax de control alasemana.

Alasemanala paciente acudid a urgencias para realizarse la radiografia. El dolor no se controld bien con
laanalgesiayenlaplacadetéraxvolvia avisualizarse la mismaimagen sobre fundus gastrico.
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Reinterrogando a la paciente y teniendo en cuenta su antecedente personal de trastorno por déficit de
atenciodn, se decidié profundizar mas en la anamnesis dirigida al estudio de algun trastorno psiquiatrico
sobreafiadido. Se encontrd un trastorno de conducta consistente en que la paciente comia de forma
impulsiva su propio pelo cuando estaba nerviosa a pesar de no evidenciarse zonas de calvicie que
hicieran sospechar tricotilomaniay tricofagia.

De esta forma, la primera sospecha diagndstica en la paciente pasd a ser de tricobezoar gastrico a
confirmar mediante gastroscopia.

En la gastroscopia se observo un conglomerado alargado de pelo de® cm x 2.> cm. La paciente la tolerd
malyfueimposible realizar maniobras de fragmentaciény extraccion del tricobezoar.

Se cité una segunda gastroscopia donde se observd de nuevo el conglomerado, esta vez de un tamafio
superior (10cm x4 cm). Se consiguié fragmentarlo en parte pero no su extraccion completa.

Ante esta situacion, la paciente requirid valoracion por cirugia quien decidio realizar gastrotomia y
extraccion de bezoar via laparoscépica previo TAC tordcico.

DISCUSION.
Ante la existencia de epigastralgia, dentro del diagndstico diferencial podemos encontrar las
siguientes causas:

Causas abdominales:

A)Esofago: Las causas mas frecuentes de epigastralgia de origen esofdgico suelen ser la
esofagitis y la hernia hiatal. La esofagitis, principalmente por reflujo, suele dar un dolor quemante o
urente, acompainado de pirosis. Aparece postprandial y en relacién a ciertas posturas (decubito,
agachado); mas frecuente por la noche; es quemante, no opresivo y calma con alcalinos y no con el
reposo.

En esta paciente, fue la primera sospecha diagndstica en un primer momento porque aunque faltaban
algunas de las caracteristicas tipicas de este tipo de patologia, contaba un dolor que empeora con el
decubito con clinica de pirosis y en urgencias calmé con pantoprazol.

La hernia de hiato por deslizamiento d4 escasa sintomatologia: sensacion de pellizco o distensién, tras
comer, en epigastrio. La incarceracion de la hernia de hiato paraesofagica si produce epigastralgia
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aguda, irradiada a region retroesternal y acompaiada de disfagia brusca, junto a sintomas generales de
colapsovascular periférico. Este no es el caso de nuestra paciente.

B)Estdmago: La patologia gdstrica mas frecuente es la enfermedad ulcerosa, sobre todo la
Ulcera péptica; el dolor causado es de intensidad media; de caracteristica sorda, opresiva o calambres;
alivia con la ingesta, reapareciendo en 2-3 horas; de predominio nocturno y suele tener una
presentacién periédica, en brotes y estacional, sobre todo primavera y otofio. Cuando estas
caracteristicas varian, debe sospecharse una complicacién tipo malignizacidn, estenosis, perforacion,
etc. En parte podia ser compatible con la clinica de nuestra paciente.

La gastritis aguda, segun su etiologia (infecciosa, toéxica, alimentaria) origina un dolor de moderado a
severo. La dispepsia produce epigastralgia junto a plenitud post-prandial, nauseas, eructos,
flatulencias, etc. La estenosis pildrica origina epigastralgia referida como pesadez, opresiva, sorda, de
intensidad moderada y acompafiada de nauseas, vomitos de contenido alimentario retenido que
alivian el dolor. La ingesta aumenta el dolor y provoca mds vomitos. El dolor epigastrico del cancer
gdastrico no tiene caracteristicas Unicas pudiendo mejorar o empeorar con la ingesta, puede simular un
dolor ulceroso, etc, la coexistencia de anorexia, halitosis, masa gastrica palpable, etc, van a orientar
hacia el diagndstico.

En estos casos, tampoco entraria muy bien esta paciente.

C) Intestino: La apendicitis aguda, en suinicio, puede cursar con epigastralgia; es comun el signo
de Bayley: se le pregunta al paciente el lugar de comienzo del dolor y lo refiere a epigastrioy al preguntar
por el dolor actual sefala la fosa iliaca derecha. No es compatible con nuestro caso por la clinica
subaguda de meses de evolucion.

El comienzo de la enfermedad de Crohn suele ser insidioso, a veces comienza con epigastralgia
postprandial, hasta que llega a ser dolor abdominal difuso. Cuando la epigastralgia se irradia hacia
hemiabdomen izquierdo, debemos sospechar una patologia del colon: orgdnica (diverticulos,
volvulacién, neoplasias, etc,) o funcional (colon irritable). Este dolor suele ser célico, mejorando al
defecar o ventoseary son raros los vomitos.

Estos diagndsticos no podrian descartarse sin pruebas mas especificas.

D)Pancreas: La pancreatitis aguda suele comenzar con dolor epigastrico transfixivo, asociado a
vomitos, distensiéon abdominal e ileo; el dolor no se alivia con alcalinos, ni con la ingesta ni con los
vémitos; puede haber antecedente de alcohol o trasgresidn dietética. La pancreatitis cronicay el cancer
pancredtico producen dolor sordo y menos sintomatologia que la pancreatitis aguda. En nuestra
paciente analiticamente no encontramos ningln pardmetro alterado que lo sugiriera como primera
opcion.

E) Hepatobiliar: La litiasis biliar ocupa el segundo lugar en frecuencia, tras la Ulcera péptica, de
dolor en epigastrio; este dolor puede seragudo, rapidamente progresivo, con nauseasy vémitos que no
calman el dolor. Si se asocia fiebre, ictericia y signo de Murphy positivo se sospechara de colecistitis
aguda. La hepatomegalia de rapido desarrollo, origina una distensidon de la capsula de Glisson que
puede producir dolor sordo y continuo en el hemiabdomen superior; si el I6bulo hepatico izquierdo es
el mds daiado, el dolor puede manifestarse en el epigastrio. Siendo ello no compatible con el caso
clinico que comentamos.
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Causas extraabdominales:

A) Cardiacas: El infarto agudo de miocardio, sobre todo el de localizacion inferior, puede cursar
con epigastralgia; esto se acentla cuando el paciente es diabético. El cuadro se acompana de nauseasy
vémitos que pueden inducir a pensar en un origen abdominal del dolor. El dolor es opresivo, calma con
el reposo y con nitritos orales. La pericarditis puede, a veces, comenzar con epigastralgia. No es
compatible ni epidemiolégicamente ni con la historia clinica y pruebas complementarias de la
paciente.

B) Osteomuscular: Las osteocondritis, inflamacion de los cartilagos de unién costoesternales,
pueden originar epigastralgia si afecta a las ultimas costillas; el dolor aumenta con los movimientos
respiratorios. Nuestra paciente no presentaba dolor a la palpacion en esa localizacion y tampoco se
modificaba con la respiracién el dolor.

C) Neuritica: Tanto las neuralgias intercostales como el Herpes zoster pueden producir

epigastralgia, ocasionando un dolor de caracteristicas quemantes. La irradiacién del dolor por el
trayecto nervioso o la presencia de lesiones dérmicas orientan al diagndstico. En este caso en nuestra
paciente no encontramos lesiones de tal tipo y el dolor no tenia esas caracteristicas.
Causas psiquiatricas: apartado olvidado con bastante frecuencia pero que en este caso fue la causa y el
motivo por el que contamos este caso clinico. Trastornos de conducta con ingestas patoldgicas,como en
este caso fue la tricotilomania y la tricofagia, pueden ser responsables (atin en un numero reducido de
casos) de dolores abdominales inexplicables de repeticién.

CONCLUSIONES.

Recordar la importancia, a pesar de su rareza en dolores epigastricos inespecificos con pruebas
complementarias normales, de los trastornos psiquiatricos (de la conducta en este caso) que puedan
explicar en contadas ocasiones este cuadro.

En nuestro caso, hubiera estado indicado y hubiera ayudado al diagndstico, realizar en urgencias una
ecografia abdominal ante el hallazgo patoldgico de laimagen en fundus gastrico, pero no fue posible su
realizacién.

Los tricobezoares son usualmente encontrados en el estémago, pero cuando atraviesan el piloro y
compromete el duodeno, yeyuno, ileo, valvula ileocecal o incluso el colon, toman la denominacién de
sindrome de Rapunzel.

Los mecanismos patogénicos no han sido aclarados del todo, pero se estima que algunos factores
podrian potenciar la incapacidad del estdmago para propulsar y desembarazarse de estos cuerpos
extrafios antes que se produzca la concrecién de los cabellos. Algunos factores predisponentes serian:
dismotilidad gastrica, disminucion del pH gastrico, alteracidn de la mucosa y secrecidon acida, ingestion
de sustancias alcalinas y enzimas pancreaticas, contenido graso en la dieta, postgastrectomia,
gastroparesia diabética, distrofia miotdnica, vagotomia secundaria ainvasiéon tumoral.

No esta bien definido el tiempo que transcurre entre el comienzo de la tricofagia activa hasta la
manifestacidn sintomatica, aunque se supone que en algunos pacientes pueden pasar hasta 1° afios,
especialmente cuando la ingesta de cabellos es gradual y lentamente progresiva. Sin embargo, se han
dado casos de pacientes con tricofagia compulsiva que nunca desarrollaron tricobezoares.

Uno de cada 2000 nifios sufre de tricotilomania, > a 18% de tricofagia, pero pocos presentan
tricobezoares. La incidencia de tricobezoar en pacientes con tricotilomania no es clara. Tres series de
18¢,100vy 24 pacientes con tricotilomania reportaron bezoaresen 0, 1y 37 ,* %, respectivamente.
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Habitualmente, el paciente niega u oculta informacion sobre tricofagia. La tricofagia es una perversion
del apetito determinada por alteraciones afectivas, aislamiento social, angustia y retraso psicomotor.
Precisamente en el caso que comentamos, la paciente negd el dato de tricofagia al principio de la
anamnesis; en realidad, el diagndstico fue hecho por endoscopia y el hallazgo de alopecia estuvo
ausente en la historia clinica, como suele ocurrir en la mayoria de los casos.

El componente depresivo subyacente, pobremente controlado, y el conflictivo entorno familiar son
grandes determinantes en esta conducta asumida.

La tricotilomania puede estar asociada a retraso mental grave o a una condicidn psiquiatrica, como la
esquizofrenia.

Comunmente se reporta los tricobezoares en mujeres jévenes; en 90% de los casos son pacientes de
sexo femenino; de ellas, 8 0% es menor de 30 afios. En la serie de Aird se encuentra un pico de incidencia
entrelos 1° y 20 afios de edad, como corresponde al caso en discusion.

En una revision de 311 casos, DeBakey y Ochsner encuentran dolor abdominal (7 0,2%), nauseas y
vomitos (®4,9%), debilidad y pérdida de peso (3%,1%), constipacidn o diarrea (32%) y hematemesis
(°,1%). Frecuentemente presentan marcada halitosis. La presencia de estos sintomas depende de la
elasticidad del estémago, el tamafiio del bezoar y de la aparicién o no de complicaciones.

El diagndstico se realiza a través de ultrasonografia, radiologia con bario y gastroscopia.

La gastroscopia es la mejor técnica para diagnosticar y clasificar los bezoares. Los tricobezoares son de
color negro brillante.

El tratamiento de todos los bezoares, excepto los mas pequefios, es quirurgico, mediante gastrotomiayy,
en algunos casos, enterotomia por viaabdominal anterior

Con bastante frecuencia se puede palpar una tumoracion en epigastrio, seguin el tamafio del mismoy su
localizacién. En nuestro caso, no se palpaba. El diagndstico diferencial de latumoracidn en epigastrio es
con el pseudoquiste pancredtico, el neuroblastoma, el rifién en herradura, los tumores gastricos, la
hepatomegaliay la esplenomegalia.

En conclusion, los tricobezoares son acumulos de cabellos en el estdmago en relacién a tricofagia. El
tipico paciente es una adolescente que presenta alopecia y tumoraciéon abdominal moévil en el
epigastrio, que puede causar obstruccidn intermitente. Un grupo de pacientes es portador de patologia
psiquidtrica asociada. La presentacion clinica incluye dolor abdominal, hiporexia, pérdida de peso,
vomitos, pancreatitis, ictericia, anemia e hipoalbuminemia. Este cuadro puede sugerir un proceso
neoplasico, pero el diagndstico de tricobezoar lo da la endoscopia. Las complicaciones del bezoar
incluyen Ulcera, perforacién intestinal, obstruccion e intususcepcién. El tratamiento es quirdrgico,
cuando laremocion endoscdpica fracasa.

El tratamiento en el postoperatorio debe contemplar la desfuncionalizacion gastrica, dieta
gastroprotectora al recuperar el transito intestinal, medicacién antiacida y psicoterapia
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Dificultad respiratoria persistente: forma de
presentacion de cardiopatia congénita

P. Pascual Moreno; N. Llanos Alonso; T. Araujo Garcia; J. A. Lozano Rodriguez; M. Zambrano
Castano; D. Garcia-Navas Nuiez.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara Caceres.

RESUMEN.

Los defectos del canal atrioventricular son malformaciones del tabique auricular y/o ventricular

en la zona inmediatamente superior e inferior a las valvulas auriculoventriculares, junto con afectacion
de las mismas en diferentes grados. La presentacién clinica dependera del subtipo de defecto, siendo la
insuficiencia cardiaca la manifestacion mas frecuente en el defecto completo mientras que el parcial
permanecen asintomaticos durante mas tiempo. El diagndstico es ecocardiografico y el tratamiento la
correccion quirdrgica.
Presentamos el caso de un lactante de ® meses con cuadro de bronquiolitis de un mes de evolucion, con
tratamiento mejoria inicial de los sintomas. Empeoramiento posterior apareciendo palidez intensa,
taquipnea, taquicardia y soplo cardiaco no objetivado previamente, cuadro compatible con
insuficiencia cardiaca. Se realiza ecocardigrama urgente en el que se diagnostica canal atrioventricular
parcial con insuficiencia mitral moderada.

PALABRAS CLAVE.
Canal Atrioventricular, insuficiencia cardiaca, bronquiolitis, pediatria.

INTRODUCCION.

Los defectos del canal atrioventricular, o también denominados defectos de los cojinetes
endocardicos, son malformaciones en la septacidn auricular y/o ventricular y que coexisten con
diferentes grados de afectacién de las valvulas auriculoventriculares. En el defecto parcial existe una
comunicacion interauricular del tipo ostium primum asociado a insuficiencia de las valvulas
auriculoventriculares en diferente grado. En el defecto completo consiste en una comunicacion
interauricular tipo ostium primum, una comunicacién interventricular de entrada con una valvula
auriculoventricular comun.
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Dada la existencia de un cortocircuito de cavidades izquierdas a derechas aparece un hiperaflujo
pulmonary alargo plazo una hipertension pulmonar. La sobrecarga de volumen debida al cortocircuito,
afiadida a la regurgitaciéon valvular, provoca clinica de insuficiencia cardiaca. La insuficiencia cardiaca se
manifiesta como taquicardia, taquipnea, sudoracién durante las tomas, palidez, estancamiento de la
curva ponderal e infecciones respiratorias de repeticion.

El método diagndstico por excelencia es el ecocardiograma que permite evidenciar la localizacion y
tamano de las comunicaciones, definir la anatomia y el grado de insuficiencia de las valvulas
auriculoventriculares, asi como el subtipo. Tratamiento definitivo es la cirugia correctora, la eleccién del
momento dependerd del subtipoy delinicio de lainsificiencia cardiaca congestiva.

DESCRIPCION DEL CASO.

Antecedentes personales:

Embarazo controlado y de curso normal. Parto instrumental. Apgar 9/10 y no precisa
reanimacion. Peso al nacimiento de 3.7 20 g. Pruebas metabdlicas realizadas y normales. Adecuada
ganancia ponderal hasta hace un mes. Diuresis y transito adecuados.

Desarrollo psicomotor normal. Intervenido de herniotomia inguinal derecha al mes de vida. Cumple
calendario vacunal oficial. No reacciones medicamentosas hasta la fecha.

Antecedentes familiares:
Sininterés. No antecedentes familiares conocidos de cardiopatia congénita ni muerte subita.

Enfermedad actual:

Lactante varon de ® meses derivado por su pediatra por clinica compatible con insuficiencia
cardiaca. Inicié cuadro de bronquiolitis hace un mes en tratamiento ambulatorio con salbutamol y
budesonida nebulizados y dos ciclos de corticoides orales. Refieren mejoria de los sintomas
respiratorios con persistencia de tiraje, taquicardia, palidez y aparicién de soplo cardiaco en las 24 horas
previas al ingreso (no detectado previamente). Pérdida de 400 gramos durante el ultimo mes. Toma
lento con sudoracién marcada con las tomas. Suefio intranquiloy ligero.

Exploracion alingreso:

Peso: ©,1830 (<p3). Longitud: > cm (p10-2°). Saturacidn oxigeno preductal: 100%. Postductal:
94%. FC: 13> Ipm. Tensidn arterial miembro superior izquierdo: 10°/¢7, inferior izquierdo: 104/4°;
superior derecho: ®4/4%; inferior derecho: 9% /> 9 mmHg.
Regular estado general. Aspecto de enfermedad. Palidéz cérea de piel con frialdad de pies. Mucosas
normocoloreadas. Reactivo con buen contacto con el entorno. Taquipneico con marcado tiraje
subcostal e intercostal. Fontanela anterior abierta. Cabeza y cuello: no adenopatias, orofaringe y
otoscopia normales. Auscultacién cardiaca: hiperdindamica, ritmica, soplo sistélico 1ll/VI panfocal.
Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular conservado con buena entrada de aire bilateral, no ruidos
patolégicos sobreafiadidos.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpacién, ruidos hidroaéreos normales, no

hepatoesplenomegalia (higado de 1 cm bajo reborde costal derecho), no signos de irritacion peritoneal.
Genitales externos: masculinos normales. Locomotor: normal. Buena mpresion neuroldgica global.
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Pruebas complementarias:
-Hemograma normal.
- Bioquimica coniones, funcién renal, funcion hepaticay PCR normales.
- Enzimas cardiacas: ProBNP 1449 pg/ml (VN: ®-391), TroponinaT9,02 ng/L, CK-MB 1,>7 ng/mlL.
- Gasometriavenosa: pH7’,41 pCO2 40 mmHg Bicarbonato 2°,4 mEq/L Exceso de bases0,.

Electrocardiograma: ritmo sinusal a 140 lpm. Eje QRS -302. PR: 0,10sg. QRS: 0,07 sg.
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QTc: 0,42 sg. Signos de sobrecarga ventricularizquierdaRen Vé >P98,

- Rx toérax: cardiomegalia (indice cardiotoracico: 0,” 1), infiltrado intersticial algodonoso
bilateral, parahiliar en alas de mariposa sugestivo de hiperaflujo pulmonar. No derrame pleural.

- Ecocardio 2D Doppler pulsado continuo color: levocardia, levoapex, situs solitus.
Comunicaciéninterauricular tipo Ostium Primum grande (1,4 cm) con cortocircuito izquierda-derecha a
su través, no restrictivo. Anillo auriculoventricular comun con dos valvulas independientes. No se
objetiva comunicacion interventricular tipo inlet o de otro tipo. Cleft en la valvula AV izquierda con un
chorro posterolateral de insuficiencia moderada. Insuficiencia anterior ligera de la vdlvula AV derecha.
Ventriculos balanceados, de buen tamaiio, ligeramente dilatados y con buena contractibilidad global.

Tractos de salida ventriculares sin flujos obstructivos.
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Dilatacion ligera del tronco de la arteria pulmonar con gradiente sistélico pico a su través de 13 mmHg.
Aorta ascendente con caracteristico aspecto alargado y afilado en cuello de cisne por posicionamiento
mas anterior del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

Vélvula adrtica tricuspide. Patrén de origen de las coronarias habitual. Arco adrtico permeable
izquierdo. Ductus arterioso permeable pequefio (2 mm) con cortocircuito izquierda-derecha. No
derrame pericardico.

- Ecografia cerebral yabdominal normales.

- Bioquimica control 22 dia: iones, perfil renal, perfil hepatico, perfil lipidico, perfil tiroideo
normales. Hierro 2’ mcg/dL Ferritina 14,22 ng/mL Transferrina 303 mg/dL Hierro/
Capacidad defijacion del hierro”,1%.

- Bioquimica control 42 dia: Glucosa ’ 3 mg/dL Sodio 134 mmol/L Potasio 3,3°> mmol/L Cloro 92
mmol/L Calcio 10,2 mg/dL ProBNP 30%,3 pg/mL. Perfil renal y hepatico normal.

- Bioguimica control ® 2 dia: Glucosa #4 mg/dL Sodio 131 mmol/L Potasio 4,11 mmol/L Cloro 90
mmol/L Calcio 10,2 mg/dL.
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Evolucion:

Al ingreso el paciente presenta clinica de insuficiencia cardiaca congestiva intaurandose
tratamiento con furosemida intravenosa. Al segundo dia del ingreso se afiade captopril.
Se pauta oxigeno en gafas nasales. Mejoria progresiva clinica con disminucién del tiraje, menor
sudacion, realiza mejor las tomas, duerme mejor, mejor color. Ecocardiograficamente corazén menos
hiperdindmico y aumento del tamano del ductus que se interpreta como una bajada de las presiones
pulmonares por menor hiperaflujo pulmonar, menor gradiente sistélico pico al inicio de la aorta
toracica descendente.
Disminucién analitica del Pro-BNP.
En el control analitico del quinto dia del ingreso ligera hipopotasemia por lo que se afiade potasio oral y
espironolactona con normalizacidn en el control posterior. Se retira potasio oral, se pasa furosemida a
via oral, se sube captopril y se inicia hierro oral. Al alta de nuestro servicio: TA80/4°> mmHg, Saturacion
oxigeno 100% con aire ambiente.

Juicio clinico:
- Canal atrioventricular parcial.
- Insuficiencia mitral moderada.
- Ductus arterioso permeable.
- Insuficiencia cardiaca congestiva.
- Anemia ferropénica.

Plan:
Se decide traslado al Servicio de Cariologia Pediatrica del Hospital Gregorio Marafién para
optimizacion de tratamiento de insuficiencia cardiaca y valorar cirugia.

Intervencion:
Se realiza atrioseptoplastia (Comunicacién interauricular tipo Ostium Primum) y plastia de
valvulaizquierda.

Postoperatorio:

Hemodindmicamente estable alternando los dias iniciales ritmo nodal con ritmo sinusal por
disfuncién sinusal. Ha recibido tratamiento con captopril, furosemida y espironolactona. Se ha
mantenido tratamiento con glutaferro.

Tras cirugia mejoria clinica evidente sin fatiga ni sudoracién con las tomas y con ganancia ponderal.
Buena evolucion de la herida quirurgica.

Ultima revision:

Refieren gran mejoria clinica, realizando bien las tomas, buena ganacia ponderal, no fatiga.
Buen estado cicatriz.

- Ecocardiograma de control: Septo interauricular integro con parche normoposicionado.
Insuficiencia mitral ligera. Insuficiencia tricuspidea ligera. Menor dilatacién de cavidades derechas.
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DISCUSION.

Incidencia:

Dentro de las cardiopatias congénitas los defectos del canal atrioventricular suponen un 4%. Es la
cardiopatia congénita mas frecuente en el sindrome de Down. EI 40% de los pacientes con sindrome de
Down tienen una cardiopatiay el®> 0% corresponden a un canal atrioventricular.

Fisiopatologia:

Son defectos anatémicos ocasionados por un desarrollo defectuoso de los cojinetes endocardicos
embrionarios. Su espectro se extiende desde un defecto septal tipo ostium primum y hendidura de la
valvula mitral (cleft mitral) conocido como defecto septal atrioventricular parcial, hasta los defectos del
septum interatrial, el septum interventricular de entrada y presencia de una valvula atrioventricular
comun, denominado defecto septal atrioventricular completo.

El tracto de salida del ventriculo izquierdo no se encuentra incrustado entre los orificios
atrioventriculares derecho e izquierdo, como en el corazdén normal, sino que se localiza mds antero-
superiory por lo tanto es mds suceptible de presentar lesiones obstructivas.

Ademds los musculos papilares pueden tener una insercion en posicion anteroinferior y
posterosuperior comprometiendo el tracto de salida del ventriculo izquierdo. También pueden asociar
malformaciones obstructivas izquierdas (coartacion adrtica, interrupcion del arco adrtico), presencia
de atrio comun, doble salida del ventriculo derecho y conexién atrioventricular o ventriculoatrial
discordante.
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Por lo general, existen dos orificios auriculoventriculares o un orificio valvular comun con
circunferencias comparables, y por lo tanto, los ventriculos tendran tamafos similares, lo que se
denomina formas balanceadas. Si por el contrario no tienen tamafios similares se llamara formas
disbalanceadas. Es fundamental conocerlo para plantearse el tipo de cirugia correctora.

El tejido de conduccidn auriculoventricular presenta una forma anormal, ya que penetra por la cruz del
corazoén, desplazando todalazona nodal posterior e inferiormente.

La direccién del cortocircuito es izquierda-derecha, en ausencia de resistencia en los tractos de salida
ventriculares. El cortocircuito a nivel atrial provoca sobrecarga de volumen del ventriculo derecho
mientras que el cortocircuito ventricular da sobrecarga del ventriculo izquierdo.

El hiperaflujo pulmonar interfiere en la caida de la presidon y de la resistencia vascular pulmonar que
tiene lugar en las primeras semanas de vida, por ello existe escaso gradiente de presion entre las
cavidades derechas y las izquierdas. El cortocircuito produce escasa turbulencia y por lo tanto no se
percibird soplo en la auscultacion. En los pacientes con Sindrome de Down la caida de las presiones
pulmonares se retrasa mucho mas, incluso puede llegar a no producirse.

El hiperaflujo pulmonar y la hipertensidon pulmonar generan lesiones en el arbol bronquial que
condiciran al desarrollo de la enfermedad vascular pulmonar. Debido a esta enfermedad, las presiones
pulmonares han ido aumentando hasta alcanzar valores similares a incluso superiores a los sistémicos.
Si esto ocurre, el circuito se invertira, convirtiéndose en venoarterial (derecha-izquierda), lo que causa
hipoxemiay cianosis, se denomina sindrome de Eisenmenger.

Clinica:

La presentacién clinica dependerd del subtipo. En el canal atrioventricular completo debido a la
sobrecarga de volumen por el cortocircuito y la regurgitaciéon valvular conducird a una situacién de
insuficiencia cardiaca en los primeros meses de vida. Se manifiesta clinicamente como disnea, polipnea,
fatiga con las tomas, escasa ganancia ponderal, infecciones respiratorias de repeticion. La presentacion
desoplos esvariable, desde un soplo sistdlico suave hasta un soplo holosistélico fuerte.

En el canal atrioventricular parcial el debut clinico es mas tardio y depende en gran medida del grado de
insuficiencia mitral. Por lo general estan asintomaticos y se puede encontrar, en una evaluacién de
rutina, un pequefio soplo sistdlico eyectivo grado II/VIly un segundo tono desdoblado y fijo.

Diagnéstico:
- Alteraciones en el electrocardiograma:
¢ Desviacion del eje QRS alaizquierda.
¢ Bloqueo auriculovenricular de primer grado.
¢ Bloqueo de ramaderecha.
e AlteracionesenlaondaP porsobrecarga atrial.
¢ Patrén de sobrecarga biventricular.

- Radiografia de térax: cardiomegalia con aumento del flujo pulmonar.

- Ecocardiografia es el método diagndstico de eleccidn, pues permite evaluar todas las
caracteristicas anatdmicas del defecto de tabicacidn atrioventricular y de las valvulas
auriculoventiculares y asi definir el subtipo. Ademas con el doppler color, podemos visualizar el
cortocircuitoy lainsuficiencia de las valvulas auriculoventriculares.
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-Resonancia magnética cardiaca: proporcionaimagenes muy similares a las obtenidas
porecocardiografia.

- Cateterismo cardiaco: laindicaciéon mas clara es la evaluacion de la hipertension
pulmonary surespuesta a las maniobras farmacolégicas que valoran la reactividad
vascular.

Tratamiento:

La reparacion quirurgica es el tratamiento fundamental y debe realizarse en las mejores condiciones
clinicas posiblesy antes de que se hayan establecido los cambios patolégicos de la enfermedad vascular
pulmonar, ya que la hipertensién pulmonar incrementa el riesgo y la enfermedad vascular pulmonar
establecida la contraindica.

Ellos defectos completos la reparacion debe realizarse precozmente, la tendencia actual esentrelos 3y
® meses.

En los defectos parciales en pacientes asintomaticos la cirugia puede realizarse de forma electiva y
retrasarse hasta los dos afos, salvo en pacientes sintomaticos o con cortocircuito significativo (relacién
flujo pulmonar/flujo sistémico =1,°).

El tratamiento médico sélo esta indicado mientras se estabiliza al paciente que evita su deterioro para
asiabordarlacirugia enla mejor situacion clinica posible.

Pronostico:

En el canal atrioventricular comun sin reparacidn quirurgica, existe alta probabilidad de morir en el
primer afio de vida debido a la insuficiencia cardiaca. Si superan el primer afio, sufrirdn todas las
consecuencias del sindrome de Eisenmenger. La mortalidad atribuible a la intervencién depende de Ia
anatomiay del grado de hipertensién pero oscilan entre un 7 -10%. Los resultados a medio y largo plazo
sonbuenos.

En el canal atrioventricular parcial la mortalidad quirurgica es inferior al > % y la supervivencia a largo
plazo es elevada. El principal determinante de la evolucién serd el grado de insuficiencia mitral.

CONCLUSIONES.

- El canal atrioventricular es un defecto en el desarrollo de los cojinetes endocardicos que
implica al tabique interauricular y/o interventricular y a las valvulas auriculoventriculares. Es la
cardiopatia congénita mas frecuente en el Sindrome de Down.

- Es importante conocer los sintomas de la insuficiencia cardiaca para sospecharla y tratarla de
manera precoz.

- Laecocardiografia es el método de eleccidon pararealizar el diagndstico.

- La reparacién quirurgica es el tratamiento fundamental que debe realizarse en la mejor
situacion clinica posible. Se realiza entre los 3- meses en el defecto completoy se puede retrasar hasta
los dos afios en el defecto parcial en pacientes asintomaticos.
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Enfisema subcutaneo facial como complicacion de una
endodoncia a propdsito de un caso

S. Bernal Veramendi; C. Castillo Caiion; M. Turégano Yedro.

Residentes de Medicina Familiar y comunitaria, Complejo Hospitalario de Caceres.

RESUMEN.

Es una paciente adulta que se sometié a un tratamiento odontolégico (endodoncia), que
presentd dolor intenso con leve inflamacidén en hemicara izquierda y pasada unas horas empeoré,
teniendo que consultar al servicio de urgencias donde se inicié tratamiento intravenoso (i.v.) con
analgésicos, anti-inflamatorios y antibidticos de forma profildctica por sospecha de Enfisema
subcutaneo facial secundario a endodoncia que se confirmé con Tomografia Axial Computarizada ( TAC)
facial y de senos paranasales. Debido a la severidad del cuadro clinico precisé valoracién por
Otorrinolaringologia y Cirugia Maxilofacial decidiendo tratamiento conservador con antibidticos,
corticoides y analgésicos via oral, ademds de control por su Médico de atencidn primariay Odontdlogo.
Transcurridas dos semanas se objetivo resolucion del cuadro sin ninguna secuela.

PALABRA CLAVE.
Enfisema subcutdneo, endodoncia.

INTRODUCCION.

El enfisema subcutdneo es la presencia anormal de aire en el tejido celular subcutaneo, con la
consiguiente distencién de las partes blandas, localizandose principalmente en cara, cuello, y pared
toracica; aunque también se puede encontrar en rodilla, muslo, pierna, pie y mano™’. Se causa a
consecuencia de procedimientos médicos-odontoldgicos (latrogénicos), rotura de bronquio- eséfago,
(sindrome de Boerhaave), traumatismos contundentes, heridas por arma blanca o de fuego,
infecciones (gangrena gaseosa), fracturas que afecten el esqueleto facial , buceo, o inducido
espontaneamente por el propio paciente (sonarse vigorosamente la nariz), o al toser vigorosamente (
tosferina). Cuando se palpa la piel del enfisema subcutaneo se produce crepitacion a medida que el
gas esempujado a través del tejido™.
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El diagndstico suele ser clinico y se puede complementar con radiografias, TAC, y aunque suele ser una
enfermedad benigna, que en la mayoria de los casos no requiere tratamiento quirdrgico, si lo es las
enfermedades que lo causen’. En casos severos se requiere drenaje quirdrgico para evitar las posibles
complicaciones: Compromiso de la via aérea, embolismos e infecciones. El manejo de esta patologia
incluye analgésicos, antibioticos de forma profilactica, control de las constantes vitales y la evolucion
generalmente suele ser buena®’.

CASO CLINICO.

Se trata de una mujer de ®> 0 afios, con antecedente de Sindrome Ansioso Depresivo en tratamiento con
sertralina, derivada desde Trujillo a las urgencias del Hospital San Pedro de Alcantara (HSPA), por
intenso dolor e inflamacién en hemicara izquierda tras realizacion de endodoncia de la pieza dental 2°
por su odontdlogo, y empeoramiento de la inflamacion de la cara con crepitacion al tacto. Se
encontraba con buen estado general, hidratada, normo coloreaday con constantes vitales normales.
Presentaba inflamacion en hemicara izquierda desde el inicio del angulo mandibular pasando por
mejilla, region ocular y sien izquierda. La apertura ocular izquierda limitada. Palpacion de la zona con
dolor, tumefaccion y crepitantes al tacto de predominio en zona periorbicular , sien, preauricular
izquierdas que se extiendia hasta regién temporal izquierda presentando ligero trismus. Orofaringe en
regular estado, con empaste en uno de los molares superiores izquierdos sin objetivarse fistula
oroantral, niedemade Uvula (Fig. 1).

En regidn cervical no presentaba adenopatias ni rigidez de nuca; la auscultacion cardiopulmonar era
normal por lo que se pasd a observacion para monitorizacion y tratamiento con analgésico y
antibidtico.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Analitica con leucocitosis (12.° 00), neutrofilia (93%), coagulacion y bioquimica normales.
TAC FACIALYy SENOS PARANASALES: “Presencia de extenso enfisema subcutdneo que disecciona planos
grasos y musculares adyacentes a hemimandibula izquierda tanto rama horizontal como ascendente,
maxilar izquierdo, regién de la mejilla, fosa infratemporal, parpado, area preseptal de ojo izquierdo asi
como la musculatura temporal izquierda, con minimo engrosamiento mucoperidstico en ambos senos
maxilares.

Se confirmd diagndstico de enfisema subcutdneo facial tras endodoncia y se valord por
Otorrinolaringdlogo de guardia quien recomendd también valoracién por Maxilofacial de Badajoz por
sospecha de fistula Oroantral la cual es descartada (Fig. 2 y 3), recibiendo tratamiento conservador con
Amoxicilina/Clavulanico , Deflazacort, Pantoprazol, y Metamizol por via oral con control posterior por
su Médico de Atencién Primariay Odontélogo de zona.

DISCUSION CLINICA.

El enfisema en una patologia poco comun en la practica médica por lo que su aparicién
secundaria a procedimientos intervencionistas puede ser alarmante tanto para el paciente como para
el profesional; por lo que es importante realizar el diagndstico diferencial con hematoma, reaccion
alérgica, angioedema, celulitis cervicofacial, e infeccién odontogénica™.

Por lo anterior es vital una historia clinica detallada asi como la palpacién minuciosa de los tejidos
afectados para realizar un diagndstico adecuado y en aquellos casos en que se presente clinica, como
disfagia, trismus, disnea y/o afectacion del estado general del paciente, debe hacernos sospechar
gravedad™’.
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La crepitacion en el signo mas importante que lo diferencia de otras patologias, en la mayoria de los
casos en un signo detectado de inmediato, sin embargo existen casos donde el enfisema subcutaneo
se puede presentar con posterioridad dificultando el diagnostico””’. En nuestro caso el dolor fue
intenso debido a la gran tensidon que los tejidos afectados estaban sometidos, recibiendo analgésicos
potentes para aliviar el dolor y antibidtico profilactico para evitar las infecciéon. En el TAC Facial y de
senos (Fig. 2y 3) se aprecia la presencia de aire en los tejidos afectados confirmando el diagnostico de
enfisema subcutaneo y la causa que lo produjo derivado del procedimiento odontolégico. Dado que
esta paciente no presentaba otra sintomatologia no se realizé estudio del cuello, ni térax aunque por
vecindad es posible la apariciéon de enfisema mediastinico que no fue el caso.

Se han presentado casos en los que la infeccidn se ha desarrollado en el enfisema subcutdneo, y es por
eso que aunque no haya ausencia franca de infeccion se recomienda el uso de antibidticos ya que la
introduccién de aire 0 agua no estéril podria ocasionar graves dafios en lasalud del paciente™.

La resolucidon del enfisema subcutdneo se inicia al 22-32 dia y se encuentra resuelto al °2a 109 dia.
Cabe ademas recordar al paciente que debe evitar el aumento de la presién intraoral como sonarse la
nariz o tocar instrumentos musicales de viento”.

CONCLUSION.

Nuestra paciente es una persona jéven que luego de un procedimiento dental (endodoncia)
presentd dolor intenso e inflamacion de hemicara izquierda con el paso de las horas, siendo atendida
inicialmente en urgencias y diagnosticandose de enfisema subcutaneo en hemicara izquierda que se
confirmd con TAC (Fig. 2 y 3) y debido a la progresidon del enfisema fue valorada Otorrinolaringologia y
Cirugia maxilofacial sin evidencias de signos de gravedad, por lo cual se recomendé tratamiento
conservador con antibioterapia y analgésicos via oral y control por su Médico de Atencién Primaria y
Odontélogo de zona quienes en controles posteriores apreciaron resolucion del cuadro clinico sin
presentar complicaciones.

El enfisema subcutaneo se debe valorar en atencién primaria y hacer una adecuada valoracidén por si

precisa asistencia especializada, ademas de hacer el seguimiento de la adherencia al tratamientoy las
futuras complicaciones para de esta forma preservarel estado de salud del paciente.
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Fig. 1 Se observa aumento de volumen en region facial izquierda.

Fig. 2. TAC corte coronal.
Fig. 3 TAC corte axial

Fig. 2-3 TAC: Se observa la presencia de aire en tejido celular subcutdneo.
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Trombosis venosa profunda de miembro superior. Otra
causadecervicalgia enurgencias

M. Palma Fernandez; M. E. Porras Sanchez-Cortés; S. Barroso Fernandez; M. J Lopez Priego.

Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

RESUMEN.

Presentamos el caso de un paciente de > 0 afios de edad que consulta en Urgencias por dolor
cervical de varios dias de evolucidn e inflamacién de miembro superior derecho que aparece en las
ultimas horas. Entre los antecedentes personales del paciente destaca que es portador de reservorio
para tratamiento de liposarcoma mixoide diseminado diagnosticado en afos anteriores. Tras la
realizacion de pruebas complementarias se llega al diagndstico final de trombosis venosa yugular,
subclavia, axilary basilica derechas, probablemente secundarias a reservorio.

PALABRAS CLAVE.
Trombosis venosa profunda, reservorio.

INTRODUCCION.

La TVP del miembro superior es una entidad poco frecuente; se estima que constituye un 10%
de todos los casos de TVP. Clinicamente se caracteriza por molestia o dolor, parestesias, eritema,
debilidad y / o edema del miembro afectado, aunque se han descrito casos en pacientes totalmente
asintomaticos. En el estudio inicial, debe solicitarse una analitica con bioquimica bdsica, hemogramay
coagulacién con Dimero D. A pesar de que la técnica Gold Standard para el diagndstico de TVP sea la
flebografia, debido a su elevado coste y agresividad, se realiza en pocas ocasiones, utilizandose en la
practica clinica diaria la Ecografia Doppler Venosa. El tratamiento consiste en la anticoagulacién para
favorecer la disolucién del trombo y en los casos con trombos importantes se puede considerar la
trombdlisis dirigida por catéter, laangioplastiay la descompresion toracica.
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DESCRIPCION DEL CASO.
Motivo de Consulta: Inflamacién Miembro Superior Derecho

Antecedentesy Anamnesis:

Paciente vardn de >0 afios de edad, que acude al Servicio de Urgencias por inflamacion del
miembro superior derecho que aparece en las ultimas horas. En el dia anterior, habia consultado por
dolor cervical derecho de varios dias de evolucién, de caracter mixto, aunque de predominio en
movimientos cérvico-cefalicos. Niega traumatismo previo. No otra sintomatologia acompafiante.
Antecedentes personales de liposarcoma mixoide diseminado en diciembre de 2010, que fue
diagnosticado mediante anatomia patoldgica de una adenopatia cervical derecha que aumentaba de
tamano progresivamente. En el TAC de cabezay cuelloy TACtoracoabdominopélvico, no hubo hallazgos
patoldgicos, porlo que se decidid realizar PET-TAC, objetivdndose adenopatia supraclavicular derechay
mediastinica con comportamiento sugestivo de malignidad, pero sin llegar a localizarse el tumor
primario. Se inicia tratamiento, recibiendo ® ciclos de quimioterapia, de marzo a junio de 2011.
Posteriormente, permanecid en seguimiento con revisiones periddicas mediante PET-TAC,
objetivandose al cabo de los dos afios nueva adenopatia cervical derecha, porlo que en 2013 se decide
implantar reservorio para iniciar segunda linea de tratamiento. Tras completar tratamiento y después
deunafioportando el reservorio, acude con dicha sintomatologia.

Exploracion Fisica:

Buen estado general, bien hidratado, nutrido y perfundido. Eupneico en reposo. Dolor a la
palpacion de la inserciéon proximal del musculo esternocleidomastoideo, con tumefacciéon y aumento
de latemperatura a ese nivel. No adenopatias. No |Y. Pulsos carotideos presentes y simétricos sin soplo
audible. Auscultacién cardiaca: ritmica sin soplos. Auscultacion pulmonar: murmullo vesicular
conservado sin ruidos patolégicos. El miembro superior derecho se aprecia tumefacto, empastado y
con enrojecimiento importante en toda su extension. Dolor a la palpacion y a la movilizacidn. Pulso
radial presente. Reservorio en su localizacion correcta sin signos de inflamacién ni de infeccion..
Abdomen: blando, depresible sin signos de peritonismo. Miembros inferiores: no edemas ni signos de
trombosis venosa profunda.

Pruebas Complementarias en Urgencias:

Analitica de Urgencias: Hemograma: Hb 14.4, Hcto 42.2, Leucocitos” .2 ( Neutrdfilos ® .1, Linfocitos 1.°,
Monocitos 0.>, Eosindfilos 0.1, Baséfilos 0), Plaquetas 1°2. Coagulacion: Ratio tiempo de protrombina
0.98, Tiempode protrombina 11,INR0.9%,TTPa40.2, TTParatio 1.41, Dimero D de fibrina ° 93, Factor I
102. Bioquimica: Glucosa 79, Urea 32, Creatinina 0.99, Sodio 138, Potasio 3.3, LDH 33°.
.Radiografia de Tdérax: Reservorio normoposicionado. No hallazgos patoldgicos.
.Eco Doppler de miembro superiory cuello: Se objetiva la presencia de material ecogénico que ocupala
luz de lavena basilica, asicomo la vena axilar del lado derecho y de la vena subclavia derecha, en toda su
extension, impidiendo la coaptacién de las paredes venosas a la compresion, y asociandose a ausencia
de flujo, lo que traduce la presencia de una trombosis completa de las mismas. Asimismo se objetiva
abundante material ecogénico y aumento de volumen de la vena yugular del lado derecho, que se
extiende sentido craneocaudal hasta la base del craneo, en relaciéon con trombosis en esta localizacion.
Ademas de los hallazgos ecograficos mencionados, se objetiva edema de partes blandas que afectaala
piel deltejido celular subcutdneo, asi como la presencia de circulacién colateral en toda la extensidn del
brazo derecho.
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Diagndstico Diferencial en Urgencias:
El diagndstico diferencial incluye hematomas, lesiones musculares del miembro superior,
celulitis, linfedema o gangrena.

Tratamientoy Evolucion:

El paciente evolucioné favorablemente, y tras ser dado de alta con el diagndstico de Trombosis
Venosa Profunda en Miembro Superior ( TVPMS ), probablemente secundaria a reservorio, mantiene
tratamiento anticoagulante a dosis terapéuticas.

Diagnéstico Final:
Trombosis venosa yugular, subclavia, axilar y basilica derechas, probablemente secundarias a
reservorio.

DISCUSION Y CONCLUSIONES.

La TVP del miembro superior es una entidad poco frecuente; se estima que constituye un 10%
de todos los casos de TVP. Tradicionalmente se han dividido en primarias (33%) o secundarias (77 %).
Las primarias pueden ser idiopaticas o clasificarse dentro de un Sindrome de Paget-Schroetter. Este
sindrome es el compromiso de la vena axilar y subclavia en el espacio del estrecho toracico. Se debe a
una combinacién de actividad repetitiva de la extremidad superior asociada a una anormalidad
mecanica de la porcidn costo-clavicular del sector venoso axilosubclavio ( una primera costilla o costilla
cervical, un musculo escaleno anterior hipertrofiado o tenddn subclavio, o una combinacion de todos ).
Las TVPMS secundarias se relacionan con catéteres como los venosos centrales o marcapasos;
secundarias a cancer o a trombofilia; tras traumatismo o cirugia de hombro o del brazo; o de causa
hormonal, como el embarazo o el sindrome de hiperestimulacion ovdrica, o por el uso de
anticonceptivos orales. En este caso, el factor de riesgo mas importante para la TVP fue el reservorio,
aungue no podemos descartar con seguridad que no fuese secundario al estado protrombdtico que se
asocia ala patologia tumoral.

Clinicamente se caracteriza por molestia o dolor, parestesias, eritema, debilidad y / o edema del
miembro afectado. En la exploracion fisica se podra observar tumefaccion, edema y / o circulacién
colateral, aunque se han descrito casos en pacientes completamente asintomaticos.
Nuestro paciente fue diagnosticado inicialmente de enfermedad osteomuscular, algo que resulta
relativamente frecuente en el diagndstico de TVPMS, y hasta que no evolucioné el caso no aparecieron
los signos caracteristicos de esta entidad. En el estudio inicial, debe solicitarse una analitica con
bioquimica bdsica, hemograma y coagulacién con D-Dimero, el cual tiene un alto valor predictivo
negativo, aunque si la probabilidad preprueba de trombosis fuese alta, obligaria a la realizacidon de una
prueba de imagen. Debe solicitarse también una radiografia de térax y de columna cervical para
descartar procesos patoldgicos a este nivel o la presencia de una costilla cervical. En nuestro caso, el
Dimero D fue de ® 43 ng/ml y la radiografia de térax no mostro alteraciones. A pesar de que la técnica
Gold standard para el diagndéstico de TVP sea la flebografia, debido a su elevado coste y agresividad, se
realiza en pocas ocasiones, utilizdndose en la practica clinica diaria la Ecografia Doppler Venosa, que en
nuestro caso, fue la clave diagndstica.

Como en los casos de TVP de miembros inferiores habra que descartar la presencia de
tromboembolismo pulmonar, aunque su asociacién con la TVP de miembro superior es inferior.

El tratamiento consiste en la anticoagulacion para favorecer la disolucidn del trombo y en los casos con
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trombos importantes se puede considerar la trombdlisis dirigida por catéter, la angioplastia y la
descompresién toracica.

Por tanto, consideramos que a pesar de que la TVP de miembro superior sea una entidad rara, debemos
sospecharla siempre que exista edema o aumento de partes blandas de miembro superior. Para hacer
un diagndstico precoz, es muy importante conocer los factores de riesgo para poder realizar unabuena
anamnesis, que posteriormente, y junto con la exploracion fisica y las pruebas complementarias, nos
dara el diagndstico definitivo.
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Miastenia gravis: caso clinico y revision bibliografica

A. Cabrera Aguilar.

Residente de MFyC. C.S. Plasencia .

RESUMEN.

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad neuromuscular autoinmune y crdnica
caracterizada por grados variables de debilidad de los musculos esqueléticos (voluntarios) del cuerpo.
Es mas comun que afecte a mujeres por debajo de los 40 afios, siendo la prevalencia igualitaria entre > 0
y 7 0 afios, aunque es una enfermedad que puede afectar a cualquier edad. Analizamos el caso de una
paciente de > 1 afios de edad, que cursa con debilidad y fatigabilidad en el parpado izquierdo. Haremos
unanalisis del casoy de laenfermedad, analizando su etiologia, clinicay tratamiento.

PALABRAS CLAVES.
Miastenia gravis ocular, anticuerpos y piridostigmina

ABSTRACT.

Myasthenia gravis is a chronic autoimmune neuromuscular disease characterized by varying
degrees of weakness of the skeletal (voluntary) muscles of the body It most commonly affects women
under 40 and people from >0 to 7 0 years old of either sex, but it has been known to occur at any age.
Analyze the case of a patient of ® 1 years, that causes muscular weakness and fatigability in the eyelid
left. We will analyze the case and disease by analyzing its etiology, clinical and treatment.

KEYWORDS.
Ocular myasthenia gravis (OMG), antibody and pyridostigmine
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INTRODUCCION.

Definicion

Es un trastorno neuromuscular autoinmunitario que provoca debilidad y fatigabilidad de los musculos
esqueléticos, debido a autoanticuerpos dirigidos directamente los receptores de acetilcolina (AChR) de
las uniones neuromusculares.

Epidemiologia

Segln la Asociacién de Miastenia de Espafia, la MG afecta a 20 de cada 100.000 habitantes, lo que
significaria que en Espafa conviven mas de 9.400 personas afectadas por la enfermedad; vy, si bien las
mujeres son las mas afectadas en la juventud, la incidencia es similar en ambos géneros a partir de la
edad de* 0afios, cuando es mas comun que asocie atumores del timo.

Por otra parte, el 7 * % de los pacientes presentan alteraciones timicas acompafiantes (hiperplasia en el
65%,timomaenel 10%).

Manifestaciones clinicas

Puede presentarse a cualquier edad. Los sintomas fluctian a lo largo del dia y son provocados por el
ejercicio. La distribucién caracteristica: musculos craneales (parpados, musculatura ocular extrinseca,
debilidad facial, voz nasal o pastosa, disfagia); en el 8° % se afectan los musculos de las extremidades (a
menudo proximales y de forma asimétrica). Los reflejos y la sensibilidad son normales. Puede estar
limitada ala musculatura ocular extrinseca, en especial en ancianos.

Complicaciones: Neumonia por aspiracion (debilidad de los musculos bulbares), insuficiencia
respiratoria (debilidad de musculos de la pared toracica), exacerbacion de la miastenia pro la
administracion de farmacos con efectos de bloqueo de la unidn neuromuscular (tetraciclina,
aminoglucésidos, procainamida, propanolol, fenotiazinas, litio).

DESCRIPCION DEL CASO.

Presentamos el caso de una mujer de > 1 afios que es derivada al servicio de neurologia del
Hospital Virgen del Puerto desde el centro de salud Plasencia | (Luis de Toro) porque el pasado mes de
enero consulta al servicio de urgencias por cefalea hemicraneal izquierda y en vértex, detectandose
cifras de TASde 15 0 (normalmente presenta cifras entornoa 120/20).

Antecedentes personales: Dislipemia
-Noalergias conocidas.
-Nointervenciones quirurgicas.

-No hdbitos téxicos

Tratamiento actual: Simvastatina, ketozolam, ciclobenzaprina

En urgencias se pautd nolotil y en 42 horas fue remitiendo hasta desaparecer del todo. Trascurrido ese
tiempo, consulta con su médico constandose cifras tensionales normales y aconsejandose revision por
oftalmologia, ya que se advirtié un descenso de parpado superior izquierdo. No cuenta diplopia ni se
observa ptosisizquierda.
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Exploracion: BEG, consciente y orientada. Pupilas isocdricas, normorreactiva a la luz; movimientos
oculares extrinsecos normales. Campimetria por confotracién sin alteraciones. Funduscupia bilateral
con papilas de bordes nitidos y presencia de pulso venoso. Resto de nervios craneales sin ateraciones.
No alteraciones en el hablaylenguaje sin rasgos centrales patoldgicos. No existe asimetria palpebral, no
hay dolor a la palpacion local ni puntos dolorosos miofaciales. No fatigabilidad ocular. El resto de la
exploracién neurolégica normal.

Orden clinica: Se solicita TC craneal y analitica con anticuerpos anti-receptor de acetil colina.

Hipdtesis diagndstica
- Probable ptosisincompleta superiorizquierda de origen constitucional.

Juicio clinico
- Cefaleaen probable relacién con incremento de las cifras tensionales de manera transitoria.

Tratamiento

-En caso de cefalea: Ibuprofeno ©00 mg mas paracetamol 1 g juntos previa ingesta de algun
alimentoy contomade omeprazol previa.

-Revisidn conresultados en 3 meses.

En la segunda revision vuelve refiriendo que ella no detecta los sintomas de manera clara a lo largo del
dia ni progresién de los mismos. No refiere sensacion de debilidad en otras partes del cuerpo.

En las pruebas realizadas anteriormente se detectan anticuerpos antirreceptor de Ach positivos. La TC
craneal no presenta alteraciones.

Se solicita TC térax con contraste y anti-titina y antimusculo estriado (anti-MUSK)
Se pauta piridostigmina y no se plantea el uso de corticoides dado que no hay clara evidencias de
progresion de la enfermedad.

Alos’ meses vuelve para revision donde no se detecta anti-ms estriado y tampoco anti-titina. La TC de
térax con contraste no presenta alteraciones. La paciente niega mejoria de la clinica, se evidencia en
consultas la persistencia de la ptosisincompletaizquierda. Se realizé test del hielo siendo positivo.

Se continta con la piridostigminay se pautan corticoides ® 0 mg cada 24 horas.

Al mes vuelve para revision donde nos comenta que ha presentado escasa respuesta a corticoides.
Sigue presentado una leve ptosis izquierda que es algo peor al levantarse y después mas o menos fija
todo el dia. Presenta pocatoleranciaalacorticoterapia conirritabilidad y facies de lunallena.

Exploracion: Leve ptosis izquierda fija sin fatigabilidad tras 1 minuto. No debilidad de otros musculos
bulbares nien cintura escapular.

Plan terapéutico: Se continta con la piridostigminay la revisién programada.

A los 3 meses vuelve para revision donde refiere somnolencia. Persiste una situacion clinica similar, con
discreta ptosis palpebral, sin episodios de diplopia. No refiere otra sintomatologia:disfagia, disnea,
debilidad. Sélo refiere sensacidn de cansancio generalizado como "un bajén de repente algunos dias",
perotambiéntiene mucho estrés en el dia a dia. No refiere fluctuaciones en el dia.

Ya notoma prednisona.
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Exploracidn: Ptosis ocular derecha hasta reborde pupilar superior, con minima fatigabilidad a los 30 s.
No fatigabilidad en MMSS ni MMII.
Valoracién de alta por parte de neurologia

Juicio clinico: Miastenia gravis ocular.

Plan terapéutico: Piridostigmina®0mg1-1/2-1/2 v.0.y mantener.

DISCUSION.
Enlaactualidad, se han descrito diversos tipos defrecuente, es la que presenta nuestra paciente
enel3 casoclinico. Pasamos a describir brevemente los diferentes tipos:

- Miastenia gravis ocular: Aproximadamente el ® 0% de los paciente con MG presentan sintomas
oculares puro. De esos, entre el * 0%y ¢ 0% desarrollan la enfermedad de manera generalizada, la mayor
parte de ellos, a los dos afios. Si la debilidad persiste limitada después de dos afios, hay un 90% de
probabilidad que no se generalice. Por otra parte, estudios aleatorizada no permiten concluir sobre la
eficacia del tratamiento de la OMG, aunque estudios observacionales apoyan que el uso de corticoides
y azatioprina puede ser beneficioso para reducir el riesgo de progresién hacia una miastenia gravis
generalizada.

- Miastenia gravis generalizada. Puede dividirse en:

o Inicio temprano (antes de los 40 afios). Mas frecuente en mujeres con anticuerpos anti-acetilcolina e
hiperplasia de timo. Pueden coexistir otras enfermedades autoinmunes, sobre todo tiroideas.
oIniciotardio (mayor alos 40 anos). Mas frecuente en hombres. Suelen tener histologia timica normal o
atrofia de esta glandula. Puede manifestarse con debilidad ocular o generalizada, pero frecuentemente
con mayor severidad, comparada con los casos de inicio temprano y son excepcionales las remisiones
espontaneas. Ademas de los anticuerpos anti-acetilcolina, frecuentemente coexisten anticuerpos para
proteinas de musculo estriado, como tininay el receptor rianodino. La existencia de estos anticuerpos
se ha asociado con debilidad mas severa, generalizada o predominantemente orofaringea y crisis
miasténicas frecuentes.

- Miastenia gravis asociada a timoma: Alrededor de 10-1° % de los pacientes con miastenia
gravis tienentimoma. Esta variable esigual de frecuente en hombres que en
mujeres, y puede ocurrir a cualquier edad, con un pico de presentacion a los ° 0 afios de edad. Las
manifestaciones clinicas tienden a ser mas severas que en los pacientes sin timoma, cominmente con
debilidad progresiva orofaringea y generalizada. Sin embargo, el prondstico a largo plazo es similar que
paralos deinicio tardio sin timoma. Con raras excepciones, los pacientes con miastenia gravis y timoma
tienen titulos elevados de anticuerpos anti-acetilcolina, y casi siempre también anticuerpos contra
tinina.

- Anticuerpos MuSK (muscle-specific tyrosine kinase): Son detectados en aproximadamente el
40% de aquellos pacientes que presenta anticuerpos anti-ach negativo en MG generalizada. Estos
anticuerpos estan relaciodos con sintomas generales, que incluyen los musculos craneobulbares,
cervicalesy respiratorio, siendo mas predominante en la mujer.
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El curso tipico de MuSK -MG es de inicio agudo, rapida progresion, con crisis respiratorias tempranas y
recaidas a pesar de la administracion de altas dosis de inmunosupresores. Los pacientes a menudo
requieren tratamiento a largo plazo con agentes inmunosupresores multiples. La mayoria de los anti-
MuSK Abs son de la subclase IgG4 de unién no- complemento—

En cuanto a la etiologia que produce la enfermedad no esta del todo aclarada. Se sabe que la existencia
de los anticuerpo anti-ach atacan en el espacio sinaptico de la neurona a los receptores de acetilcolina,
impidiendo que elimpulso nervioso se propague con normalidad.

En cuanto al diagndstico diferencial tenemos que tener en cuenta los siguientes sindromes, de los
cuales nosotros en consulta de antencidn primaria descartamos por la clinica que presentara de los
siguientes que voy a describir:

Sindrome de Lamber-Eaton (SLE): En este sindrome los anticuerpos actuan a nivel presinaptico contra
los receptores calcio voltaje dependiente. Se asocia en un ®>0% de los casos a carcinoma de células
pequefias de pulmon, en cambio en la MG se asocia mas frecuentemente a timoma. Al igual que ocurre
en la MG afecta a los musculos proximales provocando debilidad, asi como también a la musculatura
bulbar, perolo que lo diferencia es que en este sindrome los reflejos tendinosos se encuentran abolidos
y en la MG son normales como ocurria en el caso clinico presentado. Otra caracteristica clave es la
realizacién después de la realizacidn del ejercicio, en nuestro caso la paciente comentaba que "al final
del diasu parpado caiamas", hecho que lo diferencia del SLE que mejoraria tras el ejercicio fisico del dia.
Por otro lado, la disfuncidn autondmica es otro sintoma tipico y que lo diferencia de la MG que no la
presenta.

Otros sindromes, como el sindrome de Guillain-Barré es una patologia donde la debilidad muscular es
ascendente, es decir, comienza a nivel de MMII y existe arreflexia. Estos dos datos diferencian este
sindrome de la MG.

Otra patologia donde tenemos que realizar un diagndstico diferencial es con la esclorosis lateral
amiotrodfica (ELA). En este caso, el paciente presentara una pérdida de fuerza distal en los miembros, asi
como una presentacion de hiperreflexiay espasticidad en los mismos.

Y para finalizar con el diagndstico diferencial hablemos algo de la esclerosis multiple (EM), donde los
pacientes presentan multitud de sintomas como son la alteracion de la sensibilidad, alteraciéon motora,
disartria, diplopia, disfagia y vértigo, asi como alteraciones visuales. Hechos que hacen diferenciar del
caso de esta paciente ya que solo presentaba ptosis parcial del ojoizquierdo.

El diagndstico de esta enfermedad (OMG) es clinico, aun asi hay una serie pasos a seguir en la realizacidon
de pruebas complementarias. En el caso de la paciente la prueba de edrofonio fue positiva (la clinica
mejoro tras la realizacién de la prueba), asi como la presencia de anticuerpos anti-ach positiva. Esta
ultima, es de las mas especificas, aunque es poco sensible.

En el caso de la MG ocular en principio solo estaria indicado piridostigmina que es un inhibidor
reversible de la enzima colinesterasa. Esta enzima se encarga de degradar la Ach. Con este farmaco
conseguimos aumentar los niveles de Ach en el espacio sindptico. En caso de no mejoria, podemos
afiadir un corticoide o inmunosupresores pero dependerd de la tolerancia que presente el paciente
hacia ellos. En nuestro caso, la paciente como ya referimos en el caso clinico comenzé con facies tipica
delunallena, porlo que decidimos retirar el uso de corticoides.
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En los casos de que hallemos timoma (que no es el caso de nuestra paciente) estaria indicado la
intervencidn quirudrgica del mismo si el paciente es menor de >° afios. Todavia no se ha llegado a un
acuerdo sirecomendar la timectomia en nifios, ancianosy en paciente con MG ocular.

CONCLUSIONES.

Actualmente, la paciente se encuentra estable y sin progresion de la enfermedad. Podemos
concluir que esta patologia es mas frecuente de lo que se cree y que sin una buena anamnesis y
exploracidn no podriamos llegar al diagndstico la misma.
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