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PRÓLOGO

a formación de especialistas médicos mediante el sistema MIR, ha tenido un papel decisivo 
en la trasformación de la práctica médica en España, siendo considerado la columna 
vertebral de la organización y funcionamiento de nuestra medicina asistencial.L

Durante este periodo formativo el médico es tutorizado en su aprendizaje de conocimientos, 
pero también de actitudes y capacidad de tomar decisiones. La relación del tutor con el residente es 
fundamental en su desarrollo durante estos años. Por eso, quiero dar las gracias a los tutores por su 
desinteresada implicación en la formación de nuevos especialistas y espero que algún día consigamos 
su reconocimiento, cuestión ya planteada a la administración sanitaria.

Todos hemos visto fotos de aquellos médicos españoles como Marañón, Jiménez Díaz, etc 
rodeados de compañeros y alumnos, escuchando y aprendiendo de su sabiduría. Esta es la base de 
nuestro sistema formativo, compartir, trasmitir y enseñar de unas generaciones a otras los 
conocimientos.

Pero junto a la práctica clínica es necesario tiempo para el estudio y la investigación y en ese 
espacio es donde se enmarcan estas jornadas científicas, durante las cuales el Colegio de Médicos de 
Cáceres une a sus vocales de tutores, de residentes y de formación, para ofrecer a los médicos, en 
mejora de sus conocimientos, la posibilidad de exponer ante sus propios compañeros y tutores casos 
clínicos reales o de investigación y ser evaluados.

La edición de este año, en la cual se presentaron 61 casos, demuestra el interés de los médicos 
por su formación y nos hace a los directivos seguir impulsando este tipo de jornadas. Los casos de este 
año han sido de un gran nivel de preparación.

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 categorías, a los vocales por la organización y al resto 
de participantes. Desde el Colegio comenzaremos a preparar las terceras para 2016.

Carlos R. Arjona Mateos.
Presidente del Ilustre Colegio Oficial de Médicos de Cáceres
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RESUMEN.
La esclerosis tuberosa es un síndrome genético autosómico dominante caracterizado por la 

predisposición a la formación de tumores benignos (hamartomas). El 80-90% de estos pacientes 
presentan manifestaciones renales las cuales representan la principal causa de morbi-mortalidad a 

1partir de los 30 años . Nuestra paciente presentó una hemorragia retroperitoneal, siendo ésta una de 
las formas agudas de presentación clínica de los angiomiolipomas que pueden formar parte de este 
síndrome.

PALABRAS CLAVES.
Esclerosis tuberosa, angiomiolipoma, hemorragia retroperitoneal.

INTRODUCCIÓN.
          Presentamos a una paciente Mujer de 49 años de edad que acude a Urgencias por dolor en fosa 
renal izquierda de carácter agudo, punzante, que no cambia con la postura de la paciente y que irradia a 
flanco ipsilateral de 2 horas de evolución. Asocia hipotensión y cortejo vegetativo.

1- Antecedentes y anamnesis
- Antecedentes médicos: Esclerosis tuberosa. Linfangioleiomatosis en seguimiento por servicio 

de Neumología y diagnosticada tras neumotórax espontáneo. Insuficiencia renal. 
Angiomiolipoma izquierdo renal.

- Intervenciones quirúrgicas: Nefrectomía radical derecha por angiomiolipoma y tumorectomía 
por carcinoma ductal infiltrante de mama derecha.

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

Servicio de Urología del Hospital San Pedro de Alcántara

Hemorragia retroperitoneal: presentación clínica 
urgente de la esclerosis tuberosa

PRIMER PREMIO
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2- Exploración física
Paciente con mal estado general, consciente y orientada. 
TA 93/60 mmHg, FC 80 lpm

Piel: Sudoración profusa y palidez mucocutánea.
Cabeza y cuello: Pupilas isocóricas y normorreactivas. No rigidez de nuca. No adenopatías. No 
ingurgitación yugular.

Torax: Auscultación cardiaca rítmica sin soplos.
 Auscultación pulmonar: Murmullo vesicular conservado.

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

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

3- Pruebas complementarias 
Hemograma: Hb 10 g/dl, Hto 30%, Leocitos 8100/mm3 y plaquetas 237000/ mm3.
Coagulación: TP 11.4 seg, INR 1.02 y aPTT 26.2 seg.
Bioquimica: Urea 60 mg/dl, Creatinina 1.67 mg/dl.
Gasometria arterial: Ph 7.49, PCO2 27, PO2 109, HCO3 20.6, Sat O2 99%

4- Diagnostico diferencial
- Litiasis renoureteral
- Aneurisma de aorta abdominal
- Terapia anticoagulante
- Tumores malignos
- Abceso renal
- Angiomiolipoma renal

5- Diagnostico final y tratamiento
El diagnostico final fue Shock hipovolémico por hemorragia retroperitoneal secundaria a sangrado 
espontáneo de un angiomiolipoma.

Se pasó a la paciente a observación con dieta absoluta, sueroterapia y transfusión sanguínea de dos 
concentrados de hematíes y tras control analítico se objetiva Hb de 9.8 g/dl y Hto del 28%.
Se asocia analgesia y no requiere de drogas vasoactivas.

Se realiza ecografía de aparato urinario donde se observa riñón izquierdo muy aumentado de 
tamaño, con presencia de múltiples lesiones hiperecoicas en relación con su patología y se objetiva 
líquido con septos en su interior, localizado predominantemente adyacente al polo renal inferior, en 
probable relación con hematoma en evolución.

Posteriormente se solicita TAC abdomino-pélvico informándose gran hematoma de localización 
perirrenal y en los espacios pararrenales izquierdos que se extiende desde la cúpula diafragmática 
hasta la cavidad pélvica, sin evidenciarse mediante TC extravasación aguda de contraste.

PRIMER PREMIO
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Ante los hallazgos del TAC y control analítico postransfusional  ( Hb 9.8 g/dl, Hto 28,7%) que no 
demuestra recuperación de las cifras e hipotensión mantenida por parte de la paciente se decide 
ingreso en la Unidad de Reanimación para estabilización hemodinámica por shock 
hipovolémico,optandose por una actitud conservadora en paciente monorrena.

DISCUSIÓN.
La esclerosis tuberosa es un síndrome genético autosómico dominante caracterizado por la 

predisposición a la formación de tumores benignos (hamartomas). Está causada por mutaciones en los 
genes TSC1 (localizado en el cromosoma 9q34) y TSC2( localizado en el cromosoma 16p13.3) que 

1codifican las proteinas hemartina y tuberina respectivamente .

Afecta a 1 de cada 6000 individuos.
El síndrome de esclerosis tuberosa se caracteriza por la formación de hamartomas en los distintos 

3órganos del cuerpo como piel, cerebro, corazón, riñón, ojos y pulmón  (como la linfangioleiomatosis 
que 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 años y el angiomiolipoma aparece en el 50-80% de los pacientes 

1
con esta enfermedad . Son tumores benignos compuestos de vasos sanguíneos anormales, células 
musculares lisas y tejido adiposo maduro. Frecuentemente son múltiples, bilaterales y de rápido 
crecimiento. La vascularización anormal de estos tumores se asocia a hemorragias espontáneas. Este 

1riesgo se estima del 25-50% y en un 20% se presentan con shock hipovolémico como es nuestro caso .

Como pruebas diagnósticas la ecografía y el TAC son adecuadas y para su tratamiento se recomienda la 
embolización seguido de corticoterapia como primera línea de tratamiento cuando se presentan con 

11
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hemorragia aunque en la mayoría de las ocasiones acaba en nefrectomía parcial o total. Para 
angiomiolipomas asintomáticos que miden >3 cm se recomendará tratamiento con inhibidores de 
mTOR ( mammalian target of rapamycin) en poco tiempo ya que en últimos estudios se ha observado 
que la regulación no adecuada de esta protein kinasa aumenta la síntesis de hamartina y tuberina con su 
consecuente crecimiento y proliferación incontrolada de las células, por lo que se tienen grandes 
esperanzas en fármacos que inhiben esta proteína ( sirolimus y everolimos) ya utilizados previamente 

1como inmunosupresores en transplante de órganos sólidos  .

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 1700 
por Bonet, siendo Wünderlich quien la define como "apoplejía espontánea de la capsula renal" en 1856. 
Con posterioridad, Coenen en 1910 designa a esta entidad con el término de "Síndrome de 

4Wünderlich" . La mayoría de autores coinciden en señalar que la causa principal de estas hemorragias 
son los tumores renales (entre el 57 y 63%), seguidas de las enfermedades vasculares (18-26%) y las 
inflamatorias (11%). Entre los tumores renales, la mitad de los casos presentan una histología benigna, 

4
siendo el angiomiolipoma (AML) el responsable de la mayoría de hemorragias retroperitoneales .

La presentación clínica de la hemorragia retroperitoneal dependerá de la intensidad y duración del 
sangrado. No existen signos o síntomas patognomónicos, siendo el dolor lumboabdominal el síntoma 
principal. En ocasiones se asocia a la existencia de masa palpable en flanco y, cuando el sangrado es 
importante, a signos de hipovolemia como sudoración profusa, palidez y frialdad cutánea, hipotensión 

2
y shock . Esta triada (dolor lumboabdominal, masa palpable y shock hipovolémico) fue descrita 

4inicialmente por Lenk, estando presente entorno al 30% de los casos .

Las pruebas radiológicas actuales deben ser el pilar diagnóstico de esta patología, no sólo detectando el 
hematoma retroperitoneal sino aportando un diagnóstico etiológico que nos permita evitar 
exploraciones quirúrgicas innecesarias. Clásicamente, la radiografía simple de abdomen y la urografía 
intravenosa han sido incluidas en la evaluación diagnóstica de estos pacientes, al informarnos de signos 
indirectos de ocupación del retroperitoneo (escoliosis antiálgica, mala definición de la silueta renal, 
masa con densidad de partes blandas que desplaza riñón o borra la línea del psoas). Sin embargo, 
actualmente estas pruebas radiológicas han sido desplazadas por la ecografía abdominal y sobre todo la 

1
TC, en el diagnóstico inmediato de la hemorragia retroperitoneal . La ecografía es una exploración 
rápida, sencilla, no invasiva y de elevada sensibilidad, por lo que será de gran utilidad en el diagnóstico 
inicial de esta patología. 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 ni la causa del mismo.

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

El manejo terapéutico de la hemorragia retroepritoneal dependerá fundamentalmente de dos 
factores, la situación hemodinámica del paciente y la etiología del sangrado. En caso de inestabilidad 
hemodinámica iniciaremos medidas de reposición de la volemia mediante hemoderivados, coloides y 
cristaloides. Una vez conseguido estabilizar al paciente, realizaremos un estudio diagnóstico adecuado 
encaminado a determinar la etiología del proceso, basándonos principalmente en las pruebas 

4
radiológicas de imagen y en especial la TC . Si por el contrario, no se consigue la estabilidad 
hemodinámica del paciente o se inestabiliza en algún momento del proceso diagnóstico, será necesaria 
la exploración quirúrgica urgente y el tratamiento derivado.
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CONCLUSIONES.
Ante clínica de shock hipovolémico deberemos descartar una hemorragia retroperitoneal. La 

prueba de imagen por excelencia en la actualidad para determinar la etiología del proceso será la TC. Si 
se trata de un angiomiolipoma intentaremos ser lo más conservadores posible, estabilizando a la 
paciente y  optando por la embolización arterial selectiva, cirugía conservadora de nefronas para evitar 
la nefrectomía total.
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RESUMEN.
La miocardiopatía de Takotsubo, una forma reversible de miocardiopatía inducida por stress, se 

caracteriza por disfunción aguda y transitoria del ventrículo izquierdo, acompañada de cambios 
electrocardiográficos y elevación enzimática que semejan un infarto agudo de miocardio, en ausencia 
de una estenosis coronaria angiográficamente significativa.  El stress neurogénico, de causa estructural 
o funcional, constituye uno de sus desencadenantes. Describimos el caso de un varón de 80 años que 
desarrolla una miocardiopatía de Takotsubo tras sufrir un traumatismo craneal.    

PALABRAS CLAVE. 
Miocardiopatía de Takotsubo; traumatismo craneal; miocardiopatía 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 80-year-old 
man presenting with Takotsubo cardiomyopathy after head trauma. 

KEYWORDS.
 Takotsubo cardiomyopathy; head trauma, stress cardiomyopathy.

INTRODUCCIÓN.
La disfunción miocárdica sin afectación coronaria asociada, puede ocurrir en el contexto de 
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Cuando un golpe en la cabeza nos estremece el corazón



estrés físico o emocional significativo. La disfunción del ventrículo 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 comúnmente denominado 
miocardiopatía de Takotsubo (MT), y fue descrito por vez primera en 1990 en Japón por Sato et al.¹ 
Dentro del espectro de este síndrome se describe la miocardiopatía de estrés neurogénico,² variante 
que se produce después de una injuria neurológica aguda, como una hemorragia subaracnoidea, un 
traumatismo craneoencefálico severo, un ictus isquémico o hemorrágico, una infección del sistema 
nervioso central, o cualquier evento estresante súbito. Por su interés, describimos el caso de un varón 
caucásico de 80 años que desarrolla una MT tras sufrir un traumatismo craneoencefálico, con desenlace 
intrahospitalario fatal. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón caucásico de 80 años de edad con varios factores de riesgo cardiovascular (hipertensión 

arterial esencial, diabetes mellitus tipo 2, e hipercolesterolemia) y antecedentes personales de 
fibrilación auricular permanente, en tratamiento regular con acenocumarol. Es trasladado al servicio de 
urgencias en una unidad medicalizada de emergencias tras sufrir un traumatismo craneoencefálico 
como resultado de una caída accidental en la vía pública, tras el cual permaneció inconsciente durante 5 
minutos según testigos presenciales.  A su llegada el paciente se encontraba vigil, orientado en las 3 
esferas, cooperador, eupneico, y hemodinámicamente estable. En la exploración física destacaban 
únicamente ruidos cardíacos arrítmicos, y pequeñas excoriaciones en codo y tobillo izquierdos. La 
analítica del paciente mostraba valores dentro de la normalidad, y un INR (International Normalized 
Ratio) en rango terapéutico (2,56). En el electrocardiograma se objetivó una fibrilación auricular con 
respuesta ventricular media de 80 lpm, y la radiografía de tórax era normal. Se realizó además TAC 
craneal que descartó complicaciones hemorrágicas intracraneales, repitiéndose estudio de control a las 
24 horas con similar resultado.  

Cuando se valoraba el alta del paciente, este comienza a quejarse de dolor centrotorácico no irradiado, 
motivo por el cual se realiza electrocardiograma, que mostró ondas T negativas y simétricas de V2 a V4. 
Se determinaron biomarcadores de daño miocárdico, apreciándose curva compatible con un infarto 
agudo (Pico de Troponina T ultrasensible en urgencias: 150 ng/ml), y el ecocardiograma transtorácico a 
pie de cama mostró disfunción sistólica ligera del VI, con acinesia apical y medioventricular, y  
contractilidad preservada de los segmentos basales.  Ante estos hallazgos, el paciente ingresa con el 
diagnóstico de Síndrome Coronario Agudo Sin Elevación del Segmento ST (SCASEST) tipo Infarto Agudo 
de Miocardio no Q, iniciándose terapia antiplaquetaria dual con aspirina y clopidogrel, manteniéndose 
la anticoagulación plena ajustada a la edad con enoxaparina subcutánea. A las 48 horas se realiza 
coronariografía (Fig. 1) que descarta lesiones coronarias angiográficamente significativas, confirmando 
la ventriculografía (Fig. 2) la acinesia y balonamiento apical. El diagnóstico inicial se modifica por el de 
MT, y se suspende inmediatamente la doble antigregación plaquetaria.  

8 horas después del procedimiento, el paciente presenta deterioro brusco del nivel de conciencia con 
bradipnea importante, que obligan a realizar intubación orotraqueal e iniciar ventilación mecánica. Se 
realiza TAC craneal urgente (Fig. 3) que muestra hematoma subdural derecho con extensión a tentorio e 
importante efecto de masa sobre estructuras de la línea media, con estructura heterogénea que sugería 
hematoma subagudo resangrado, ya que no existía evidencia del mismo en los estudios previos. A pesar 
de llevarse a cabo drenaje quirúrgico emergente del hematoma, el paciente evoluciona tórpidamente, 
falleciendo en el postoperatorio como consecuencia de una parada cardiorrespiratoria no recuperada.
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DISCUSIÓN.
La MT se caracteriza en su forma clásica por disfunción transitoria del VI, con acinesia apical y 

medioventricular, y  preservación de la contractilidad de los segmentos basales. De ahí el término tako-
tsubo, que hace referencia a la similitud de la imagen telesistólica del VI en estudios de imagen, con la 
vasija utilizada en Japón para cazar pulpos. (Fig. 4)  Su presentación clínica es habitualmente 
indistinguible de un infarto agudo de miocardio, y una de sus características más singulares es el 
precedente de un evento estresante físico o emocional. Los pacientes son habitualmente asiáticos o 
caucásicos, y cerca del 90% de los casos descritos en la literatura involucran mujeres posmenopáusicas.³ 

La etiología exacta de la MT sigue siendo desconocida, aunque se han propuesto varias teorías que 
están siendo investigadas.⁴ Estas incluyen el espasmo coronario multivaso, la disfunción microvascular, 
el deterioro del metabolismo miocárdico de los ácidos grasos, el daño por reperfusión,  y el 
aturdimiento miocárdico inducido por catecolaminas endógenas. Entre ellas, la hipótesis de las 
catecolaminas es la más aceptada, y algunos autores abogan por una hipótesis unificada que considera 
que en individuos susceptibles, especialmente mujeres, la estimulación neurohormonal puede dar 
lugar a disfunción transitoria del VI. La afectación predominante de la región apical del VI se explica por 
su mayor densidad de receptores adrenérgicos, que la hace más susceptible a la toxicidad inducida por 
catecolaminas.5 La disfunción cardíaca reversible es una complicación bien conocida del paciente 
neurocrítico. 

El “miocardio aturdido neurogénico”, también conocido como miocardiopatía de estrés neurogénico, es 
una variante de miocardiopatía de estrés que puede ocurrir tras una injuria neurológica aguda severa. 
Ako et al. fueron los primeros en reconocer que la MT tenía similitudes con la disfunción cardíaca que se 
veía en la hemorragia subaracnoidea, y propusieron que la liberación masiva de catecolaminas 
endógenas era el mecanismo compartido por ambas.6 El daño estructural cerebral y el incremento 
súbito de la presión intracraneal inducen una tormenta autonómica con elevación de los niveles 
tisulares y plasmáticos de catecolaminas. En particular, la elevada concentración de noradrenalina en el 
intersticio miocárdico provoca sobrecarga cálcica del miocardiocito y muerte celular, que se traducen en 
disfunción cardíaca.7  El pronóstico de la MT es excelente, y casi el 95% de los pacientes experimentan 
recuperación completa en 4-8 semanas. No obstante, hasta un 20% de los pacientes pueden 
experimentar complicaciones, oscilando la tasa de mortalidad entre 1-3,2%. Hasta el momento 

Nuestro caso, atípico por tratarse de un varón de edad avanzada, es un claro ejemplo de la complejidad 
de la práctica médica en el mundo real. La presentación clínica de la MT, indistinguible de un infarto 
agudo de miocardio, obliga a la utilización de terapia antiplaquetaria dual al menos hasta la realización 
del estudio angiográfico. Sin embargo, en un paciente previamente anticoagulado conlleva un aumento 
del riesgo de complicaciones hemorrágicas, especialmente las intracraneales por el antecedente 
traumático. 

no se 
han realizado estudios controlados aleatorizados para evaluar las terapias farmacológicas en la MT, sin 
embargo es una práctica común prescribir inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina 
(IECA) o antagonistas del receptor de angiotensina II (ARA II), al menos hasta que se restablezca la 
función ventricular izquierda. Los betabloqueantes también se utilizan y pueden ser útiles a largo plazo. 

Recientemente, un meta-análisis realizado por Singh et al. sugiere que los IECA y ARA II pueden reducir 
la tasa de recurrencia de la MT, a diferencia de lo que ocurre con los betabloqueantes.8 Otros fármacos 
empleados tras un síndrome coronario agudo, como aspirina, clopidogrel, y estatinas, son de beneficio 
incierto. Aquellos pacientes con trombo intraventricular deben ser anticoagulados hasta que la función 
ventricular izquierda se normalice o  se confirme mediante ecocardiograma la desaparición del mismo.? 
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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 
antiagregación plaquetaria tras el estudio angiográfico, el paciente presentó a posteriori una 
complicación hemorrágica 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 neurológica aguda requieren 
monitorización continua de la función cardiovascular y re-evaluaciones periódicas, siendo esencial un 
alto índice de sospecha por parte del personal médico, para evitar errores diagnósticos o un diagnóstico 
tardío de esta complicación. El tratamiento de este subgrupo de pacientes constituye un verdadero 
reto, y una estrategia basada en el análisis riesgo-beneficio de cualquier intervención, debe constituir la 
premisa.  
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Figura 1. Coronariografía que muestra ausencia de estenosis angiograficamente significativas. CD (Coronaria Derecha). Cx (Circum

Figura 2. Imágen telesistólica del VI en la ventriculografía 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. Imágen telesistólica del VI en la ventriculografía(A) y trampa japonesa para atrapar pulpos - Tako-Tsubo (B).
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RESUMEN.
Presentamos el caso clínico de un paciente de 46 años con antecedentes de adenocarcinoma 

gástrico, que presenta astenia, anemia severa y trombopenia moderada. Fue diagnosticado de 
infiltración medular metastásica. Nos proponemos revisar la literatura científica a propósito de este 
caso. 

PALABRAS CLAVE.

Anemia, trombopenia, cáncer gástrico, infiltración médula ósea

INTRODUCCIÓN.
La invasión de la médula ósea suele ser de origen primario, con neoplasias hematológicas como 

causa subyacente. Sin embargo, la causa más frecuente de infiltración de la misma, son las metástasis 
de tumores sólidos.  En la literatura científica, los autores coinciden en asegurar como etiologías más 
frecuentes de esta entidad, el  cáncer de mama, próstata, gástrico y pulmón.

Clínicamente, se sospechan por astenia y palidez muco-cutánea (derivadas del síndrome anémico), 
enfermedad infecciosa de origen oportunista en el seno de neutropenia febril (leucopenia y 
neutropenia) y sangrado muco-cutáneo (trombocitopenia).

El aspirado y la biopsia de médula ósea son técnicas sensibles para la detección de invasión medular, 
presentando la última mayor sensibilidad

Un tercio de los pacientes con invasión neoplásica de médula ósea pueden tener un fenómeno de 
reacción leucoeritroblástica en sangre periférica. 

El tratamiento potencialmente es siempre con intención paliativa, ya que la infiltración medular 
metastásica indica enfermedad avanzada.  Es por ello que, el pronóstico  de la invasión metastásica 

Bicitopenia moderada en cáncer gástrico: ¿progreso 
tumoral?
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6medular es grave. Kiliçkap et al  publicó que la supervivencia media global encontrada tras el 
diagnóstico de metástasis medulares  es de 5 meses, en muestra de 73 pacientes con diferentes 
tumores sólidos y fallo medular con metástasis.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Paciente varón de 46 años con antecedentes personales de úlcera por H pylori con tratamiento 

erradicador efectivo, exfumador desde hace 5 años de 10 años-paquete. Diagnosticado en enero de 
2013 por epigastralgia de adenocarcinoma gástrico infiltrante mixto tubular y difuso, pT3 G3. Recibió 
quimioterapia neoadyuvante según esquema, posteriomente se realizó gastrectomía total ampliada y 
reconstrucción en Y de Roux ( Junio 2013). Recibió adyuvancia con el mismo esquema quimioterápico, 
finalizando en Noviembre de 2013. 

El paciente  acudió en Agosto de 2014 al servicio de urgencias por cuadro de tres días de evolución 
consistente en intensa astenia, náuseas sin vómitos. Negó fiebre. No pérdida de sangre exteriorizada. 
Refirió algias generalizadas y cefalea fronto-occipital sin alteraciones visuales, con respuesta parcial a 
analgésicos. También narró sensación de inestabilidad con la marcha. 

A nivel exploratorio, destaca regular estado general, Performance Status de 2, Palidez intensa muco-
cutánea con leve tinte ictérico, no existiendo alteraciones en la exploración física por aparatos.

Analíticamente, los hallazgos más relevantes eran los siguientes: 
Hemoglobina 4,6 g/dl, plaquetas 45.000/mm3, actividad protrombina 76%, creatinina 1,22 mg/dl, 
albúmina 4,5 g/dl, bilirrubina total 2,73 mg/dl, bilirrubina directa 0.81 mg/dl, GOT 55mU/ml, GPT 
27mU/ml, LDH 1923 UI/l, PCR 36,9 mg/dl.
El frotis de sangre periférica reveló una serie roja con intensa anisopioquilocitosis, hipocroma con 
síndrome leucoeritroblástico; serie blanca con mielemia; serie linfoide morfológicamente madura; 
plaquetas escasas y con anisotrombia; reitculocitosis intensa; sugerentes se infiltración medular. 
No se describieron alteraciones relevantes en el estudio de orina ni en radiografía de tórax, abdomen o 
TAC cráneo.

Dados los antecedentes oncológicos y los datos analíticos, se realizó aspirado de médula ósea en 
urgencias revelando hiperplasia eritroide y megacariocítica con presencia de nidos celulares de estirpe 
no hematológica. Se confirmó, pues, la infiltración metastásica medular.

Se decidió ingreso hospitalario para completar estudio diagnóstico de progresión tumoral. Se realiza 
gammagrafía ósea de cuerpo entero que objetiva focos de aumento de actividad ósea, con reacción 
osteoblástica  a múltiples niveles (calota, cabezas humerales, esternón, parillas costales, columna 
vertebral dorso-lumbar (con predominio de una lesión ósea de intensidad lata en cuerpo vertebral D11), 
articulaciones sacroilíacas, ambos huesos ilíacos), en relación con lesiones metastásicas óseas. 

Por dolor basal evaluado por EVA  como >7, el paciente recibió radioterapia antiálgica sobre cuerpo 
vertebral D-11, resultado efectiva. Se solicita TAC toraco-abdomino-pélvico (Fig. 1), en el que se 
aprecian los siguientes hallazgos:

- A nivel torácico: Adenopatías subcentimétricas en ventana aorto-pulmonar
- A nivel abdomino-pélvico: Hígado homogéneo, sin lesiones focales parenquimatosas, cambios 

postquirúrgicos por gastrectomía total. Imagen de densidad de tejidos blandos, irregular, 
localizada a nivel paraaórtico derecho, compatible con área de infiltración. 
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- A nivel óseo: Múltiples lesiones mixtas, líticas y blásticas, distribuidas en columna vertebral y 
cintura pélvica, en relación a afectación metastásica ósea. Destaca por el grado de infiltración la 
localizada a nivel del cuerpo vertebral de D11. 

Durante todo el ingreso, precisó trasfusión de concentrados de  hematíes y pool de plaquetas. 
Alcanzados  niveles de hemoglobina y plaquetas de seguridad, se decidió administración de  
quimioterapia paliativa según docetaxel con reducción del 50% (37.5 mg/m2). Pese a ello, los 
requerimientos transfusionales (Tabla 1) fueron cada vez más estrechos, resultando finalmente 
ineficaces. Dado el gran deterioro del estado general y pronóstico infausto del paciente, se decidió 
sedación paliativa. El paciente falleció entre medidas de confort.

Fig. 1: TAC toraco-abdomino-pélvico de reevaluación
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Tabla 1. Evolución de parámetros analíticos a lo largo del ingreso hospitalario

DISCUSIÓN.
La invasión neoplásica de la médula ósea presenta como etiología más frecuente las metástasis 

1
de tumores sólidos. Anner y Drewinko   ya publicaron en 1977 como tumores primarios subyacentes, 
por orden de frecuenica: neuroblastoma (48.2%), sarcoma de Ewing (35.5carcinoma microcítico de 
pulmón (20.7%), adenocarcinoma de próstata(20.3%), and carcinoma mamario(19.6%). Estudios más 

3
recientes   describen como tumores más frecuentes subyacentes de una muestra de 73 médulas óseas 
infiltradas,  el cáncer de mama(28.8%), pulmón (23.3%), gástrico (9.6%), origen desconocido (8.2%), 
sarcoma de Ewing (6.8%) y otros (tejidos blandos, nasofaríngeo, melanoma, vejiga, recto: 16.5%). Riaz y 

4Brahma  confirman estos datos.  

La invasión tumoral de la médula ósea clásicamente se manifiesta con signos derivados del fallo 
4medular. Fundamentalmente, existe anemia, leucopenia y trombocitopenia . Clínicamente, se 

sospecha por astenia y palidez muco-cutánea (derivadas del síndrome anémico), sangrado muco-
cutáneo (trombocitopenia) y menos frecuentes son las infecciones oportunistas (leucopenia y 
neutropenia). 

4
Riaz y Brahma  estudiaron aspirados y biopsias de MO de 124 pacientes con tumores sólidos para 
valorar si existía infiltración tumoral sólida; se constató que existía  anemia en 71.4% de los casos, 
trombopenia en 45.1%, pancitopenia en 19.3% de los casos. 

El aspirado y la biopsia trephine de médula ósea son técnicas diagnósticas sensibles para la detección de 
invasión medular. La biopsia medular es más sensible que el aspirado y la sensibilidad aumenta si la 
biopsia es bilateral o con muestra única de mayor extensión al habitual.  Aunque no es habitual la 
detección 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 identificación de células metastásicas en la médula ósea es fácil, ya que presentan caracterísiticas 
que difieren del tejido hematopoyético normal; no obtante, su morfología no siempre revela el origen 
primario. La morfología de las células malignas debería correlacionarse con la presentación clínica y los 
hallazgos histopatológicos para obtener el diagnóstico final. La presencia de invasión medular es un 
hallzgo más pronóstico que diagnóstico de la neoplasia del paciente.

La invasión medular por tumor metastásico puede ser focal o difusa. La reticulina y la fibrosis suelen 
estar presentes y son más frecuentes en aquellos casos de mayor grado de infiltración medular.La fibrois 
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suele ser marcada en los carcinomas de mama, gástrico, próstata y pulmón. Frecuentemente, las 
metástasis son indiferenciadas y aunque el diagnóstico definitivo se obtienen por inmunohistoquímica, 
en algunos casos, ésta no es valorable. 

La invasión de la médula ósea implica enfermedad neoplásica avanzada, por lo que el tratamiento que 
se emplee tendrá intención paliativa. 
Existen varios pilares sobre los que fundamentar dicho tratamiento. En primer lugar, el sintomático. En 
caso de existir dolor, se pautará analgesia según los criterios establecidos por la OMS, pudiéndose 
recurrir si fuera necesario a RT antiálgica regional.

La infiltración de la médula ósea suele ser secundaria a la presencia previa de metástasis óseas, por lo 
que, en esos casos, podrían emplearse bifosfonatos, aportes de calcio y vitamina D o incluso RT 
estabilizadora. 
Los signos  clínicos derivados del fallo medular deben abarcarse con un tratamiento de soporte, basado 
en transfusiones de concentrados de hematíes, pool de plaquetas y administración de G-CSF.

Ya que la invasión de la médula ósea implica enfermedad neoplásica avanzada, en caso de que el 
paciente presente buen performance status y ausencia de comorbilidades, podrá plantearse la 
administración de tratamiento citostático paliativo, variando el esquema farmacológico según el tumor 
primario.      

Sin embrago, el pronóstico de los pacientes con invasión medular es grave. En un artículo publicado por 
2Kiliçkap et al   que recoge una muestra de 73 pacientes con diferentes tumores sólidos y fallo medular 

con metástasis, se concluye que la supervivencia media global encontrada tras el diagnóstico de 
metástasis medulares  es de 5 meses (95% CI: 1.0-9.0) con una supervivencia al año del 28%. La 
supervivencia media global de los pacientes con trombopenia es significativamente más corta que 
aquellos con recuento plaquetario normal (1 mes vs. 13 meses, respectivamente; p<0.0001).   

CONCLUSIONES.
La infiltración tumoral sólida de médula ósea es una entidad poco frecuente que debe ser 

sospechada en contexto de pancitopenia severa en todo paciente oncológico. Su diagnóstico se basa en 
aspirado y/o biopsia de médula ósea, condicionando al paciente mal pronóstico.
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Hemangioendotelioma epitelioide como buen 
simulador de metástasis hepáticas

RESUMEN. 

hemangioendotelioma 
epitelioide (H.E.).  Se trata de una neoplasia rara, de origen vascular y de etiología desconocida. Las 
dificultades diagnósticas radiológicas son notables ya que las imágenes son superponibles a las de un 
proceso metastático y es necesaria la confirmación histopatológica; esto le diferencia de otro tumor  
que asienta en el hígado, el hepatocarcinoma, en el que el diagnóstico puede hacerse exclusivamente 
en base a las pruebas de imagen (tomografía computarizada -TC- trifásica y resonancia magnética). 

Palabras clave.
tumor raro, origen vascular, metástasis hepáticas, diagnóstico histopatológico.   

INTRODUCCIÓN.
 El hemangioendotelioma epitelioide de localización hepática es excepcional en el adulto. 

Inicialmente la lesión fue descrita en el pulmón como una neoplasia bronquiolo-alveolar intravascular 
de origen epitelial. Sin embargo posteriormente se demostró su naturaleza mesenquimal 
proponiéndose, en 1982, el término que prevalece en la actualidad. Su pronóstico sigue siendo incierto 
con una evolución impredecible. 

Describimos, bajo nuestra experiencia,  las características clínico-patológicas de esta rara lesión que 
como primer diagnóstico se planteó la posibilidad de un carcinoma de páncreas con afectación 
hepática secundaria, enfatizando la importancia del diagnóstico anatomopatológico en el adecuado 
manejo de los pacientes. 

Las metástasis hepáticas suponen el 95% de todos los tumores que asientan en el hígado. En el 
5% restante la afectación es primaria, teniendo que mencionar, entre otros,  al 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
 Varón de 70 años con antecedentes médicos de hipertensión 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/año. No ingesta enólica. Intervenido 
de herniorrafia inguinal bilateral. 

Como antecedentes familiares destaca una hermana fallecida por carcinoma de cérvix a los 70 años y un 
hermano, fumador, fallecido por carcinoma de pulmón. 

El paciente consultó en dos ocasiones en el Servicio de Urgencias por un  dolor a nivel de epigastrio e 
hipocondrio derecho (HCD), irradiado en cinturón y de comienzo gradual. Durante la anamnesis, el 
enfermo  no  refirió otros síntomas  digestivos  acompañantes  como  náuseas,  vómitos, anorexia o 
alteración del ritmo intestinal; en cambio, sí comentó astenia y una mayor dificultad para realizar sus 
actividades cotidianas.  Tras persistir dicho malestar con unas características compatibles con un EVA 
basal de 4-5, a pesar de haber recibido tratamiento con fármacos analgésicos de primer escalón,  se 
decidió ingreso para estudio y control de los síntomas. 

Al ingreso el paciente presentó un ECOG de 1, con leve afectación del estado general y  sudoración  
profusa.  Buen  estado nutricional. Normocoloreado, perfundido e hidratado. Rítmico y taquicárdico a 
110 latidos  por  minuto sin soplos  audibles.  Abdomen blando y  doloroso a  nivel  de epigastrio e HCD,  
hepatomegalia dolorosa de cuatro traveses de dedo por debajo del reborde costal sin presentar signos 
de irritación peritoneal. Resto del examen sin particularidades. 

En las pruebas complementarias realizadas destacó:
» Analítica al ingreso: hemoglobina de 11.2 mgr/dl, hematocrito de 37.4% con volumen y cromía 

normal; leucocitos 11.700/ml (80.9% neutrófilos),  actividad de protrombina de 69%, 
fibrinógeno de 630 mgr/dl, tiempo de protrombina de 14.9 y GOT 55 U/L, sin otras alteraciones 
bioquímicas y hematológicas. Serología viral para virus hepatitis B y C y VIH negativa. 

» Marcadores tumorales (MT): (CEA, Ca-19.9, Ca 72.4, alfa-fetoproteína) normales. 
» TC de abdomen y pelvis: Múltiples lesiones hapáticas focales e hipodensas de distribución difusa 

por ambos lóbulos y con diámetros entre 10 y 25 mm, además de una lesión a nivel de la cola del 
páncreas sólida e hipercaptante de 34 x 29 mm (Figura 1). Presencia de mínima cantidad de 
líquido libre a nivel del fondo de saco recto-vesical sin otros hallazgos relevantes. 

» TC de tórax: Nódulo inespecífico de 4 milímetros (mm) a nivel del lóbulo inferior izquierdo.  

Dados los hallazgos objetivados en las imágenes radiológicas se realizó una biopsia con aguja gruesa 
radiodirigida de las lesiones hepáticas, obteniéndose varios cilindros que se enviaron en formol para 
estudio anatomopatológico. El procedimiento surgió sin incidencias inmediatas ni tardías. 

El diagnóstico histopatológico macro y microscópico fue concordante con un tumor vascular con 
crecimiento a expensas de los sinusoides hepáticos. Las venas de tamaño intermedio trombosadas y 
otras, dilatadas con la luz ocupada por yemas y papilas de células tumorales de tamaño intermedio con 
núcleos hipercromáticos, nucléolos pequeños y citoplasma eosinofílico. Abundante estroma mixoide. 
En cuanto al inmunofenotipo destacó:
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» Marcadores vasculares positivos: CD34, CD31 y Vimentina.
» Marcadores negativos: Hepatocito 1, Glypican 3, Citoqueratina AE1-3, CK7, CK20, CEA, LC, p53.
» Índice de proliferación celular (Ki67): bajo.

El resultado histológico definitivo fue concordante con hemangioendotelioma epitelioide hepático. 

Se inició tratamiento con procinéticos, inhibidores de la bomba de protones y se continuó con analgesia 
de primer escalón (dexketoprofeno trometamol alternando con metamizol cada 4 horas) 
evolucionando de forma favorable a un EVA basal de 0, y sin presencia de dolor irruptivo oncológico. La 
astenia persistió, en grado 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 acordó con el 
paciente ante la mejoría clínica presentada, mantener una actitud expectante asociada a un 
seguimiento estrecho. Así, en el caso de alcanzar una progresión  clínica o radiológica, a pesar de la falta 
de ensayos clínicos prospectivos publicados en este escenario, poder plantear un tratamiento 
sistémico. 

Sin embargo, tras un corto intervalo de tiempo el paciente volvió a referir mal control analgésico (EVA 7), 
ictericia cutánea marcada, aumento del perímetro abdominal con presencia de ascitis no a tensión, 
somnolencia leve  y deterioro importante del estado general, presentando un ECOG de 3. En este 
momento analíticamente destacó: actividad de protrombina: 40%, bilirrubina total: 3.9 mgr/dl a 
expensas del componente directo (3.68), lactato deshidrogenasa: 950 y GOT/GPT: 561/289 U/L. Tras 
descartar mediante ecografía dilatación de las vías biliares, se inició tratamiento sintomático con 
opioides mayores,  precisando varias rotaciones por mal control del dolor. Se realizaron paracentesis 
evacuadoras  a pesar de lo cual, el empeoramiento del paciente fue progresivo, llevándole a desarrollar 
una  encefalopatía  hepática  grado  3.  En  el  TC  de  reevaluación  se  objetivó una progresión hepática 
importante con la presencia de una gran cantidad de líquido ascítico en la cavidad peritoneal (Figura 2). 
Dada  la  evolución  del  paciente  se  desestimó cualquier  tipo  de  tratamiento dirigido a la 
enfermedad oncológica, incluido el tratamiento con quimioterapia. El paciente  falleció a los 10 días del 
ingreso por insuficiencia hepática secundaria a su neoplasia de base. 

DISCUSIÓN.
 El HE es un tumor mesenquimal raro que se caracteriza por una proliferación endotelial y 

vascular característica que afecta al hígado y a otros órganos. Es más frecuente en la quinta década de la 
vida siendo inusual en menores de 20 años. Hasta el momento no han llegado a describirse más de 500 
casos en la literatura. 

Fue descrito por primera vez en 1982, publicándose dos años más tarde una serie de 32 pacientes con 
(1,2)

HE primario hepático . 

Se trata de una neoplasia de etiología desconocida cuya presentación típica en tejidos blandos suele ser 
solitaria y menos agresiva, frente a la multicentricidad y peor evolución cuando asienta a nivel hepático. 
La enfermedad extrahepática en el momento del diagnóstico está presente en el 30-60% de los casos 
siendo frecuente la afectación secundaria en pulmón y pleura, bazo, ganglios abdominales, peritoneo y 
omento, estando también descritas lesiones osteolíticas y a nivel de la médula ósea. Hay otras 

(3, 4)localizaciones descritas más infrecuentes (corazón, riñón, estómago, tiroides, diafragma)  pero 
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ningún caso, hasta nuestro conocimiento, está publicado con afectación secundaria en el páncreas 
como es el caso que presentamos.   

(5)
Las pruebas de imagen no permiten un diagnóstico ni siquiera de presunción , al igual que los  MT, dada 
la inespecificidad de los hallazgos; por ello ha de realizarse un estudio anatomopatológico minucioso. 
Cuando existe afectación hepática es fundamental hacer diagnóstico diferencial entre las lesiones 

(6)hepáticas primarias (sobre todo hepatocarcinoma, colangiocarcinoma) y secundarias . La 
presentación clínica y su curso evolutivo es muy variable e impredecible, desde pacientes asintomáticos 
(20-25%) hasta aquellos con hipertensión portal e insuficiencia hepatocitaria. Las opciones terapéuticas 
son hasta el momento muy limitadas, no disponiéndose de ensayos clínicos aleatorizados fase III y 
existiendo solo serie de casos dada su rareza, heterogeneidad y variabilidad clínica. Se describen desde 
casos con supervivencias largas sin recibir tratamiento hasta muertes precoces a pesar de la 
administración de éste. La resección hepática con criterio oncológico es el tratamiento de elección en 
lesiones solitarias; cuando esto no es posible puede plantearse el trasplante hepático, resecciones 

(7, 8)paliativas o la embolización arterial . En cuanto a esquemas de quimioterapia y radioterapia no 
pueden recomendarse por la escasez de estudios. Dada la naturaleza vascular del tumor parecen útiles 

(9) (10)
los fármacos antiangiogénicos como el  bevacizumab o sorafenib  de los que existen estudios fase II 
prometedores.
 
CONCLUSIÓN.

 Presentamos el caso inusual de un paciente con un HE hepático multicéntrico y afectación 
secundaria en páncreas en el cual como primer diagnóstico diferencial se planteó la posibilidad de un 
carcinoma de páncreas estadio IV. El dolor en HCD y la hepatomegalia se presentan en casi el 50 y el 20% 
de los  pacientes respectivamente. Razonadamente se optó por un seguimiento estrecho ante el control 
sintomático de un tumor irresecable y con bajo grado de proliferación. Sin embargo la evolución fue 
rápida y tórpida apoyando su  curso imprevisible con un desenlace fatal en apenas dos meses tras el 
diagnóstico.   
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Figura 1. TC (corte coronal y axial, de izquierda a derecha respectivamente) al diagnóstico donde se observan múltiples lesiones hipodensas 

hepáticas distribuidas por ambos lóbulos. Lesión en cola de páncreas sólida e hipercaptante.

Figura 2. TC (corte coronal y axial, de izquierda a derecha respectivamente) realizado ante el empeoramiento clínico del paciente donde se 

objetiva importante progresión de la enfermedad a nivel hepático, según criterios RECIST 1.1,  y presencia de líquido ascítico por la cavidad 

abdominal.
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Tetania y alteraciones electrolíticas: síndrome de 
Gitelman

RESUMEN.
El síndrome de Gitelman  es una tubulopatía de herencia autosómica recesiva caracterizada por 

mutaciones del transportador de Na/Cl sensible a las tiazidas. Comparte muchas de las características 
del síndrome de Bartter como la alcalosis metabólica hipopotasémica con cloro urinario elevado y 
tensión arterial normal. Desde el punto de vista clínico se distingue del síndrome de Bartter por la 
hipomagnesemia y la hipocalciuria. La reabsorción reducida de sodio en el túbulo contorneado distal 
ocasiona deficiencia de volumen e hipopotasemia. La pérdida de la actividad del transportador sensible 
a tiazidas incrementa la reabsorción tubular de calcio, que es lo que origina la hipocalciuria clásica del 
síndrome de Gitelman. Su diagnóstico suele ser durante la adolescencia o en la edad adulta. Los 
síntomas más frecuentes son debilidad, fatiga, calambres y nicturia. El tratamiento consiste en aportes 
orales de sodio, complementos orales de potasio y magnesio y administración de diuréticos 
ahorradores de potasio.

Palabras claves. 
Síndrome de Gitelman, alcalosis metabólica, hipopotasemia, hipomagnesemia.

INTRODUCCIÓN.
Las tubulopatías son defectos específicos de algunos de los sistemas de transporte que 

intervienen en la reabsorción o la secreción tubular de sustancias filtradas a través del glomérulo. Son 
de origen genético, o bien se presentan al administrar algunos medicamentos y tóxicos, o en el contexto 
de determinadas enfermedades. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Presentamos el caso clínico de una mujer de 78 años que ingresa por diversas alteraciones 

analíticas y cuadro de tetania.

Entre sus antecedentes dislipemia en tratamiento con estatinas, hipotiroidismo en tratamiento 
sustitutivo con levotiroxina sódica tras tiroidectomía por bocio multinodular eutiroideo
ansiedad en tratamiento con fluoxetina y antecedentes de trombosis venosa profunda en dos ocasiones 
en miembro inferior izquierdo. 

La paciente acudió a urgencias por presentar en menos de 24 horas dos caídas al suelo sin pérdida de 
conocimiento ni relajación de esfínteres, sensación de hormigueo en las manos con dificultad para su 
movilización. En la anamnesis dirigida solo destacaba calambres en las manos y los pies de larga 
evolución. No refería otra sintomatología asociada.
En la exploración física tensión arterial de 110/80 mmHg, afebril, eupneica, a la auscultación cardiaca 
arrítmica sin soplos, signo de Trousseau, sin otros hallazgos de interés.

Entre los hallazgos de laboratorio encontrábamos anemia normocítica normocrómica (hemoglobina 
11,9 g/dL, volumen corpuscular medio 85,7 fl, hemoglobina corpuscular media eritrocitaria 28,9 pg), 
creatinina 1,2 mg/dL, urea 76 mg/dL, hipopotasemia (potasio sérico 2,13 mmol/L), hipocalcemia (cálcio 
sérico 5,8 mg/dL y cálcio corregido 6,5 mg/dL), hipomagnesemia (magnesio sérico 0,8 mg/dL), alcalosis 

3-metabólica con una gasometría arterial basal con pH 7,60, pCO  53, pO  53, HCO  52, saturación oxigeno 2 2

91%. En la analítica de orina realizada al ingreso cloro 33,2 mmol/L.

Durante el ingreso de la paciente se realizó una determinación de orina de 24 horas objetivándose una 
hipocalciuria con un calcio 3,1 mg/dL y una secreción de cloro urinario elevado (cloro 96 mmol/L). 
Por tanto se trataba de una mujer que ingresó por un cuadro de tetania asociado con una alcalosis 
metabólica con hipopotasemia, hipocalcémia, hipomagnesemia, hipocalciuria y con un cloro urinario 
elevado. Con estos hallazgos analíticos y tras descartar la toma de diuréticos fue diagnosticada de 
Síndrome de Gitelman. Se instauró tratamiento intravenoso con gluconato cálcico y sulfato de magnesio 
normalizándose los niveles y posteriormente se continuó con suplementos orales de magnesio, calcio y 
potasio. Al alta la paciente se encontraba asintomática, no había sufrido nuevos episodios de tetania y 
se habían corregido las alteraciones hidroelectrolíticas.

DISCUSIÓN.
El síndrome de Gitelman es una tubulopatía del túbulo contorneado distal, a nivel de 

cotransportador Na/Cl, sensible a las tiazidas,  de herencia autosómica recesiva que se caracteriza por 
1,2,3,4una alcalosis metabólica con hipopotasemia, hipomagnesemia, hipocalciuria y normotensión.

Descrito por primera vez en 1966 por Gitelman y colaboradores se trata de un síndrome de herencia 
autosómica recesiva es la resultante de la mutación del brazo largo del cromosoma 16 (16q13) en el que 

3,6
se afecta el gen SLC12A3.  El defecto primario consiste en una incapacidad para la reabsorción de sodio. 
La inhibición de la reabsorción del NaCl a nivel del túbulo contorneado distal favorece la reabsorción del 
calcio, en parte porque los canales de calcio voltaje-dependientes se activan por hiperpolarización 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 secreción de hormona 

5paratiroidea, con el consiguiente aumento de la reabsorción de calcio.

 en 2001, 
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Se diagnostica fundamentalmente en la edad adulta, de forma casual, presenta una clínica muy 
heterogénea, frecuentemente se encuentran asintomáticos y alternan con periodos transitorios de 
debilidad muscular y tetania que se pueden acompañar de dolor abdominal, parestesias en la cara, 
vómitos y fiebre. La condrocalcinosis por depósito de cristales de pirofosfato cálcico deshidratado es 

1
una complicación relevante en adultos.

Hay casos descritos de muerte súbita y de taquicardias ventriculares no sostenidas. En los pacientes con 
síndrome de Gitelman es habitual encontrar un intervalo QTc prolongado, aunque en pocos casos es 
superior a 500 ms. Las alteraciones hidroelecrolíticas presentes pueden alargar el intervalo QT pero no 
se ha descrito relación entre las cifras de potasio sérico y la duración del intervalo QT. Por lo que se debe 
tener en cuenta la utilización de fármacos que prolongan el intervalo QT o que causen toxicidad 

2miocárdica en este tipo de pacientes.

Los hallazgos analíticos, muchas de las veces casuales, son los que nos llevan al diagnóstico.
3El diagnóstico diferencial debe realizarse con abuso de diuréticos o laxantes, diarrhea crónica.

La alcalosis metabólica es la situación clínica en la que la concentración del cloro urinario mejor refleja el 
estado volumétrico del paciente. En función del cloro urinario las causas de alcalosis metabólica se 
agrupan en dos:

Alcalosis metabólicas con concentración urinaria de cloro disminuido (<15 mosm/L) lo que refleja una 
gran retención de cloro fundamentalmente en estados de hipovolemia. Dentro de este grupo 
encontramos causas como vómitos, diarrea, pérdidas digestivas de hidrogeniones y la administración 
intravenosa de altas dosis de penicilina.

Alcalosis metabólica con concentración urinaria de cloro aumentada (>15 mosm/L). En estos casos es de 
gran importancia la tensión arterial (TA) del paciente. Si la TA es normal debemos pensar en diuréticos, 
alcalosis por realimentación o trastornos específicos tubulares como el síndrome de Bartter o el de 
Gitelman. Si la TA está elevada debemos pensar en hipermineralocorticismo, síndrome de Liddle o 

3,5abuso de regaliz.

El síndrome de Bartter y el de Gitelman se caracterizan por ser defectos tubulares autosómicos 
recesivos que cursan con alcalosis metabólica hipopotasémica con cloro urinario elevado y tensión 
arterial normal. Para diferenciar entre el síndrome de Bartter y el de Gitelman debemos saber que el 
síndrome de Bartter presenta hipercalciuria y en cambio el síndrome de Gitelman cursa con 
hipocalciuria. En el síndrome de Bartter encontramos una alteración en el contransportador Na/K/Cl 
(tipo I) localizado en la rama ascendente del asa de Henle o en el canal apical de potasio de la rama 
ascendente de Henle (tipo II). A diferencia en el síndrome de Gitelman el defecto se encuentra a nivel del 

3
túbulo contorneado distal, en el contransportador de Na/Cl sensible a las tiazidas.  Además el síndrome 
de Bartter debuta en la primera infancia y el síndrome de Gitelman tiene una aparición más tardía 

5
pudiendo debutar en la edad adulta.

El tratamiento del síndrome de Gitelman consiste en aportes de magnesio y potasio y en casos más 
1

refractarios la utilización de diuréticos ahorradores de potasio o la indometacina.  En algunas ocasiones 
es difícil conseguir niveles estables de magnesio plasmático dado que su administración a altas dosis vía 
oral suelen ocasionar episodios de diarrea que pueden aumentar las pérdidas de magnesio y potasio a 

5nivel intestinal.
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Espondilodiscitis en niña de 2 años

RESUMEN.
La Espondilodiscitis es la infección de la columna que compromete el disco intervertebral y el 

cuerpo vertebral. Esta entidad cursa con sintomatología típica, aunque poco específica y requiere un 
alto índice de sospecha para su diagnóstico. La prueba de imagen de elección para su diagnóstico suele 
ser la RMN ya que es la prueba más sensible para esta patología. La mayoría de los casos se resuelven 
con manejo farmacológico, siendo los antibióticos el pilar en el tratamiento.

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

INTRODUCCIÓN.
La discitis o espondilodiscitis es un proceso inflamatorio que afecta al disco intervertebral y a la 

superficie de los cuerpos vertebrales. Se presenta habitualmente en niños menores de 6 años con 
afectación predominante de la región lumbar. La clínica es inespecífica, siendo el síntoma más 
predominante un rechazo a la deambulación y dolor e irribilidad a la bipedestación. La prueba 
diagnóstica de elección es la RMN, realizándose un tratamiento conservador con antibioterapia.  Se 
presenta un caso de una niña de 2 años de edad , con escasa sintomatología y exámenes de laboratorio 
normales, siendo los estudios por imágenes los que sugirieron el diagnóstico de espondilodiscitis.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Niña de dos años 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 15 días de evolución. Imposibilidad para la bipedestación, y dolor a la 
deambulación. Rechaza también sedestación evitando enderezar la espada con las piernas extendidas. 
La madre refiere que se queja de dolor en cadera derecha con irradiación hacia zona inguinal. No refiere 
proceso infeccioso previo al inicio del cuadro. 
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· Exploración:

· Ecografía abdominal:

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

Exploración neurológica: ROT izquierdo débil, ROT derecho ausente. Fuerza y tono conservado de las 
cuatro extremidades. No alteración de la sensibilidad,

Es vista por el traumatólogo de guardia por sospecha de sinovitis transitoria realizándosele una analítica 
y una ecografía de caderas que resultaron normales.

Reinterrogando a la madre, comenta un cuadro de estreñimiento asociado también de 15 días de 
evolución junto con dolor abdominal difuso por lo que se decide realizar una ecografía de abdomen.

 Se objetivó como único hallazgo una imagen en semiluna localizada a nivel prevertebral entre L5 y S1 sin 
poder caracterizar su significación clínica recomendándose completar estudio con RMN.
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· RMN columna:

En la RMN se confirma el diagnóstico de espondilodiscitis de L5-S1 con absceso prevertebral.

 

Se inicia tratamiento antibiótico (cloxacilina+ cefotaxima) y analgesia. Resolución completa del cuadro 
en 19 días cursando de alta a domicilio.

La espondilodiscitis u osteomielitis vertebral es una patología poco frecuente en pediatría, que afecta 
generalmente a niños menores de 5 años, que cursan con una sintomatología inespecífica, y cuyo 
diagnóstico requiere de un alto índice de sospecha, por lo que muchas veces es tardío o se hace luego de 
múltiples tratamientos 

DISCUSIÓN.
· Concepto:
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La etiología infecciosa es la más aceptada actualmente a pesar de que en más del 50% de los casos no se 
identifica ningún germen. El Staphylococcus aureus (S. aureus) es el microorganismo más 
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-L5) o torácica baja es la zona que se afecta de forma más frecuente, 
existen casos descritos de espondilodiscitis cervical. La diseminación hematógena desde un foco 

·  Etiopatogenia  :
La presencia durante la infancia de vasos en la superficie cartilaginosa de los cuerpos vertebrales y en el 
anillo fibroso, que posteriormente involucionan en la edad adulta, explica la diferencia de incidencia que 
existe entre los niños y los adultos.
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infeccioso primario (infecciones respiratorias, otitis media aguda, infecciones de las vías urinarias) es la 
principal vía de afectación discal, siendo excepcional la diseminación desde una zona contigua o en el 
contexto de una cirugía

Clínicamente varían con la edad y suelen presentar fiebre de bajo grado o ausencia de fiebre, con buen 
estado general. La sintomatología más frecuente suele ser irritabilidad, rechazo de la marcha y del gateo 
(suele ser el primer síntoma), dolor con la bipedestación y la sedestación. La presentación clínica puede 
simular un cuadro gastrointestinal y cursar con síntomas abdominales especialmente si existe 
osteomielitis acompañante.

Pruebas de laboratorio:

Los leucocitos son normales o están levemente elevados. La VSG se encuentra  elevada casi siempre 
(>30mm/h). La proteína C reactiva (PCR) se encuentra elevada en el 50% de los casos y es útil para 
monitorizar el tratamiento

Diagnóstico por imagen:

-RX: El signo de imagen clásicamente considerado más relevante y confirmatorio durante mucho 
tiempo fue la disminución radiográfica del espacio ocupado por el disco intervertebrales y la erosión de 
los platillos de los cuerpos vertebrales adyacentes, observables hasta en >80% de los casos de discitis, 
aunque tardíamente

-La RMN aumenta la sensibilidad señalando alteraciones de señal y forma de discos 
intervertbrales y cuerpos vertebrales. Es de gran utilidad en la localización y definición de colecciones, 
flemones, abscesos o en otras eventualidades como la valoración de diversos compromisos. En la 
detección e identificación de colecciones y estructuras inflamatorias ha probado su eficacia, cuya 
situación debe definirse exhaustivamente en estos casos: epidural, paravertebral e incluso 
compartimentos iliopsoas.

-La gammagrafía permite la confirmación dx más precoz pero es poco precisa. 

-La Ecografía puede ser útil sobre todo extendiéndose rostralmente el barrido ecográfico, para 
incluir un casi obligado y cuidadoso estudio de psoas y espacios perivertebrales que detecten efectos 
masa a dichos niveles de posible origen inflamatorio y raquídeo

· Clínica:

· Diagnóstico:
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· Diagnóstico 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.

Traumatológicos e inflamatorios:

– Fracturas y hernias discales.

– Enfermedad de Scheuermann.

– Espondilitis anquilosante.

– Necrosis avascular del cuerpo vertebral.

Tumorales:

– Osteoma osteoide.

– Osteoblastoma.

– Metástasis vertebrales.
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 Espondilolistesis.

El tratamiento se basa en la antibioterapia con cobertura antiestafilocócica, inicialmente de forma 
intravenosa (1-2 semanas), con paso a vía oral en cuanto se produzca mejoría tanto clínica y analítica. El 
tratamiento por vía oral debe prolongarse hasta la resolución completa del cuadro (4 semanas). Se 
deben asociar antinflamatorios no esteroideos para disminuir el dolor asociado y realizar reposo en 
cama inicial. La cirugía se reserva para aquellos casos que no mejoren con tratamiento médico o para las 
complicaciones como las osteomielitis extensas y las lesiones neurológicas.

· Tratamiento:

 

El pronóstico es muy bueno, resolviéndose el cuadro en un 80% en aproximadamente 4 semanas.

En niños con alteraciones agudas en la deambulación, debe pensarse en el diagnóstico de 
espondilodiscitis. El examen físico adecuado y los métodos de diagnóstico auxiliares permiten realizar el 
diagnóstico. Se destaca la importancia de un diagnóstico y tratamiento oportuno que involucra a todo 
un equipo médico multidisciplinario, mejorando el pronóstico de los pacientes.

CONCLUSIÓN.
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Tumor carcinoide en intestino delgado 

 RESUMEN. 
Los tumores carcinoides se caracterizan por la capacidad de secreción de sustancias 

neuroendocrinas como serotonina, histamina, dopamina o somatostatina. En la mayoría de las 
ocasiones son asintomáticos o presentan síntomas inespecíficos y suelen diagnosticarse de manera 
casual. Es importante descartar tumores sincrónicos, siendo las pruebas más específicas para ello la 
gammagrafía y la tomografía computarizada. El tratamiento de los tumores carcinoides intestinales es 
quirúrgico, reservándose la quimioterapia para los estadios con metástatis. Como ejemplo de esta 
patología describimos el caso de un paciente que en el estudio por episodios de hemorragias digestivas 
bajas se descubre un tumor neuroendocrino en íleon terminal. 

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

INTRODUCCIÓN. 
Los tumores carcinoides del intestino delgado se originan en las células enterocromafines 

1
(células de Kulchitsky) ubicadas en las criptas de Lieberkühn . Estas células también se conocen como 
argentafines por su tinción con compuestos de plata. Se han descrito tumores carcinoides en órganos 

2
como pulmones, bronquios y tubo digestivo . 

 DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Presentamos el caso de un varón de 65 años con antecedentes de hipertensión arterial, diabetes 

mellitus tipo 2 e hipotiroidismo, quien desde hace tres años tiene colocada un prótesis valvular aórtica 
por lo que se encuentra en tratamiento anticoagulante con acenocumarol. Debido a varios episodios de 
rectorragia y anemización se le realiza una colonoscopia donde se explora todo el recto y colon sin 
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ningún hallazgo, por lo que se decide realizar una ileoscopia, hallando a nivel de íleon terminal una 
lesión polipoidea con mucosa congestiva cuya biopsia informa de la presencia de focos de tumor 
neuroendocrino que infiltran la lámina propia. 

En el estudio de extensión se realiza tomografía computarizada donde se visualiza una masa de unos 4 
cm de diámetro junto a la válvula ileocecal con calcificaciones groseras y márgenes mal definidos, sin 
signos de metástasis a distancia u otras tumoraciones (Imágenes 1 y 2). Además se realiza un rastreo 
gammagráfico apreciando una única masa lobulada en íleon terminal sin ninguna captación en otra 
región anatómica. 

El paciente es intervenido quirúrgicamente, realizándosele una hemicolectomía derecha (extirpando un 
amplio margen de íleon terminal) con anastomosis íleo-cólica, siendo dado de alta sin incidencias al 
décimo día postoperatorio. El análisis anatomopatológico informa de la existencia de un tumor 
carcinoide en íleon formado por dos pólipos adyacentes de 2 y 2,5 cm respectivamente que afecta a toda 
la pared intestinal (pT3) y con metástasis en 2 de 12 ganglios linfáticos (pN1). Márgenes quirúrgicos 
libres de enfermedad (Imágenes 3 y 4). Las tomografías computarizadas y las gammagrafías realizadas 
durante el seguimiento postoperatorio del paciente no mostraron evidencia de recidiva tumoral. 

DISCUSIÓN. 
Los tumores carcinoides pueden localizarse en diversos órganos: bronquios, pulmones, 

páncreas, estómago, recto, etc. Los que afectan a intestino delgado (29%) son los más frecuentes y 
3,4suelen aparecer en los últimos 60 cm de íleon . 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 
neuroendocrinos5. 

Casi el 80% de los tumores carcinoides son asintomáticos y se descubren por casualidad, como en 
nuestro caso clínico, cuya manifestación clínica fue un episodio de rectorragia en un paciente 

6
anticoagulado . En cuanto a su malignidad los tumores carcinoides de íleon son más agresivos y hasta un 

2,3
35% de ellos presentan metástasis en el momento del diagnóstico . Macroscópicamente suele tratarse 
de nódulos submucosos duros, y un 30% de los carcinoides intestinales tienen un carácter multicéntrico 

7
o coexistir con otras neoplasias como adenocarcinomas de intestino grueso . Por eso es importante en 
estos pacientes realizar una colonoscopia previa a la cirugía (si esta prueba no ha sido la diagnóstica, 
como en nuestro caso clínico), realizar un minucioso estudio para de extensión así como de localización 
de tumores sincrónicos (tomografía computarizada, gammagrafía, etc.) y una exploración de toda la 
cavidad abdominal durante el propio acto quirúrgico. 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 

4,8
sea un tumor de íleon distal, como ocurre en nuestro caso clínico . 

El síndrome carcinoide maligno es bastante raro, tan sólo aparece en un 10%, y se caracteriza por 
manifestaciones vasomotoras, cardíacas y gastrointestinales como rubefacción cutánea, diarrea, 
valvulopatía derecha, lagrimeo, edema, etc. debido a la secreción de sustancias como serotonina, 

9histamina, dopamina o prostaglandinas . Suele asociarse a tumores con invasión masiva del hígado2. El 
resto de pacientes presentan signos inespecíficos como dolor abdominal, diarreas o episodios de 
obstrucción intestinal. De hecho, en muchas ocasiones suele tratarse de un hallazgo casual en estudios 
por otras patologías. 
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Para el diagnóstico puede medirse en sangre o en orina los niveles de los factores hormonales 
2

secretados como el ácido 5-hidroxiindolacético, metabolito de la serotonina . La tomografía 
computarizada (TC) puede ser útil para detectar metástasis hepáticas o ganglionares, así como para 
definir la extensión del tumor en la pared intestinal. La gammagrafía de receptores somatostatínicos 
(OctreoScan) es la técnica con mayor sensibilidad y especificidad para el diagnóstico y estudio de 
extensión de los tumores neuroendocrinos. También nos permite obtener información de aquellos 
pacientes que podrían beneficiarse de tratamientos con análogos de la somatostatina. La gammagrafía 
tiene mayor sensibilidad que la TC para delimitar y localizar los tumores carcinoides, por lo que es muy 

10
útil para descartar tumores sincrónicos . 

El tratamiento de los tumores carcinoides intestinales es la resección segmentaria de intestino delgado 
11con amplios márgenes y mesenterio . En los tumores de íleon terminal debe realizarse una 

12
hemicolectomía derecha tal y como se hizo en nuestro caso clínico . Lo tumores de localización 
duodenal precisan de pancreatoduodenectomía. Siempre en el acto quirúrgico debe explorarse 
minuciosamente la cavidad abdominal para descartar la presencia de metástasis u otros tumores 
sincrónicos. 

La cirugía citorreductora de la enfermedad metastásica puede ser útil para aliviar los síntomas en 
pacientes que presenta síndrome carcinoide maligno, pudiéndose realizar resecciones hepáticas de las 

1,5metástasis, embolización o quimioembolización de las mismas . 

El tratamiento médico del síndrome carcinoide se dirige al alivio de los síntomas causados por la 
producción excesiva las diversas sustancias neuroendocrinas, utilizándose diversos análogos de la 

1,2,9somatostatina como la octreótida , la cual puede llegar a inducir regresión tumoral en algunos casos. 
La quimioterapia citotóxica tiene muy malos resultados y su uso se limita a pacientes con enfermedad 

13metastásica y síntomas que no responden a otros tratamientos . Se están desarrollando nuevos 
111fármacos basados en los receptores de péptidos neuroendocrinos como el In-octreótida o                            

123 1,9,13
el metayodobencilguanidina, pero que aún están en fase de estudio . 

CONCLUSIONES 
Los tumores carcinoides son poco frecuente, se caracterizan por la secreción de diversas 

sustancias neuroendocrinas y en la mayoría de las ocasiones los pacientes no manifiestan una clara 
sintomatología. Cuando ésta sucede como síndrome carcinoide generalmente la enfermedad ha 
metastatizado. 

El diagnóstico de un tumor carcinoide intestinal precisa descartar tumores sincrónicos, para ello son 
útiles la tomografía computarizada, la gammagrafía y la colonoscopia. 

El tratamiento de los tumores neuroendocrinos intestinales es quirúrgico, mediante una extirpación con 
amplios márgenes. La quimioterapia es poco útil y se limita a un uso paliativo en cuando la enfermedad 
está avanzada. Sin embargo el uso de fármacos específicos contra los receptores somatostatínicos 
supone un futuro esperanzador para estos pacientes. 
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Imagen 1. Tomografía computarizada. La flecha blanca señala el tumor. 

Imagen 2. Tomografía computarizada. La flecha blanca señala el tumor. 
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Imagen 3. Corte de pieza quirúrgica. La flecha negra señala el tumor. 

Imagen 4. Estudio inmunohistoquímico del tumor con cromogranina (marcador específico de los tumores neuroendocrinos). 
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Feocromocitoma en paciente con Síndrome de Von 
Hippel Lindau

RESUMEN.
Paciente masculino de 26 años de edad, ya conocido por los Servicios de Oftalmología y 

Neurocirugía, por hemangioblastomas múltiples a nivel oftálmico e intramedular; que es remitido al 
Servicio de Cirugía General, porque tras la última cirugía (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 
quirúrgicos mostraron feocromocitoma suprarrenal, confirmado por anatomía patológica, sin existir 
invasión vascular ni de la cápsula suprarrenal, con marcadores: cromogranina +, sinaptofisina +, 
CKAE1/AE3 -, EMA -, S100 +, P53 -, KI67 <10%.   

ABSTRACT.
A 26 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 +, P53 -, KI67 
<10%.   
 
PALABRAS CLAVE.

Síndrome de Von Hippel Lindau; Hemangioblastoma; Feocromocitoma;  Paraparexia;  
Siringomielia;  Tumor de células claras;  Cistoadenoma. 
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INTRODUCCIÓN.
El feocromocitoma es un tumor de las glándulas suprarrenales originado a partir de las células 

cromafines del área medular, también denominado el tumor del 10% (10% son malignos, o bilaterales, o 
extrasuprarrenales de los cuales el 10% son intraabdominales, o con patrón hereditario, 10% 
diagnosticados en normotensos o en niños), que se caracteriza por una secreción aumentada de 
catecolaminas, detectable en sangre y/o en orina, lo que condiciona entre otros síntomas, cefalea, 
sudoración, taquicardia, nerviosismo e irritabilidad, disminución de peso, astenia, dolor abdominal, 
dolor torácico e hipertensión arterial (con riesgo de desencadenar crisis hipertensivas malignas con mal 
control farmacológico, con agresiones externas, infecciones, etc…), así como hipotensión ortostática.

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

Existen varios subtipos: tipo 1 (sin feocromocitoma), tipo 2 (con feocromocitoma), del cual hay varios 
subtipos, A, B y C dependiendo del riesgo de desarrollar carcinoma de células renales.  Normalmente 
todos los sujetos expresan la enfermedad antes de los 65 años. La esperanza de vida se encuentra en 
torno a los 50 años. Las principales causas de muerte suelen deberse a las comorbilidades 
desarrolladas, a la presencia o no de tumor renal y a las derivadas de la hipertensión mantenida.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 26 años de edad, con antecedentes familiares de padre afecto de Enfermedad de Von 

Hippel Lindau (intervenido de hemangioblastoma cerebeloso), operado hace 12 años de ependimoma 
dorsal. Cifoescoliosis tratada quirúrgicamente, hace 12 años que precisó retirada por extrusión del 
sistema. 

Se objetivó durante el seguimiento mediante pruebas de imagen, recidiva de ependimoma 
intramedular a nivel de  T12 con siringomielia asociada desde T5 a cono medular, existiendo clínica 
neurológica consistente en empeoramiento de la marcha debido fundamentalmente a paraparesia 
espástica en miembros inferiores, pérdida de sensibilidad termoalgésica y, vejiga neurógena. Con 
objeto de planificar la intervención que extirparía la lesión medular se realiza una arteriografía espinal 
(ver figura 2), dónde se objetiva a nivel del pedículo 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 ecografía que se realizó previa a la arteriografía, 
pensando en una tumoración renal (ver figura 1) se aprecia ya la masa suprarrenal de aproximadamente 
4 cm de diámetro. Se objetivan metanefrinas elevadas en orina de 24h y plasma. 

Tras realización de TC helicoidal, se visualiza una masa de densidad partes blandas de 4 cm de tamaño, 
con degeneración/necrosis central dependiente de glándula suprarrenal izquierda y un quiste renal de 
1,8 cm de diámetro izquierdo, sin encontrarse adenopatías en rango patológico (ver figuras 3, 4 y 5). En 
rastreo de cuerpo completo con 99mTC-pentetreótide, se evidencia expresión patológica 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 6 y 7), dónde se 
aprecia lesión expansiva centro medular de bordes bien definidos. 

El paciente es intervenido en primer lugar del hemangioblastoma medular. Requirió re intervención por 
infección de herida quirúrgica, con favorable evolución posterior. La RMN de columna tras la cirugía 
revela como único hallazgo cambios postquirúrgicos sin complicaciones. En un segundo tiempo y tras 
bloqueo alfa adrenérgico, y tratamiento corticoideo sustitutivo, se realiza extirpación por vía 
laparoscópica posterior de la masa suprarrenal izquierda. El análisis anatomopatológico del especímen 
quirúrgico revela que se trata de un feocromocitoma de 4,3x3,3x3,2 cm, sin identificarse invasión 
vascular ni de la cápsula suprarrenal, con un bajo índice mitótico, sin expresar p53 y con KI67<10%, 
además con extirpación completa, lo que condiciona buen pronóstico.

DISCUSIÓN.
Como se ha comentado anteriormente, la enfermedad de Von Hippel Lindau es un trastorno 

autosómico dominante con elevada penetrancia, cuya base genética radica en una mutación en el gen 
supresor tumoral de Von Hippel Lindau, situado en el brazo corto del cromosoma 3 (3p25). Las proteínas 
anómalas que generan la expresión clínica del síndrome, tienen que ver con rutas metabólicas que 
regulan la angiogénesis, la mitogénesis, el metablismo de la glucosa y la eritropoyesis, afectando a la 
afinidad de la hemoglobina en la captación del oxígeno, como ocurre con la mutación en el gen VHL 
162G<C,que genera eritrocitosis congénita secundaria en individuos homocigotos. Se producen 
además múltiples tumores que generalmente presentan alta tasa de recidiva y en el caso de los 
feocromocitomas, bilateralidad. 

Los feocromocitomas son más frecuentes en el Síndrome VHL tipo 2, y en el lado derecho, más 
difícilmente abordable quirúrgicamente por anatomía. Se diagnostican por cifras de catecolaminas 
elevadas en sangre y en orina de 24 horas. Posteriormente se debe realizar una prueba de imagen. En el 
caso que nos ocupa la localización era izquierda, mucho menos frecuente. Las masas que sobrepasan los 
4 cm suelen ser malignas.

 El abordaje quirúrgico indicado actualmente siempre que sea posible, para la extirpación de este tipo 
de lesiones, es vía laparoscópica retroperitoneal. La dificultad de la extirpación de estas lesiones no está 
solo en el acto quirúrgico en sí, si no, en el bloqueo afa adrenérgico previo con fentolamina (usada en las 
crisis de hipertensión)/fenotiazida (inicio del tratamiento 14 días antes de la cirugía) y el tratamiento 
con hidrocortisona con objeto de evitar una insuficiencia suprarrenal postquirúrgica; El control de la 
tensión arterial antes y después del acto quirúrgico, usualmente realizado con bloqueantes alfa y 
calcioantagonistas, es vital para evitar una crisis maligna. 

No se deben emplear bloqueantes beta por desencadenar un efecto paradógico. Una vez extirpada la 
lesión y transcurridos 10 días de la cirugía, se deben evaluar las cifras de metanefrinas sanguíneas, 
debiendo de ser estas normales. En caso contrario se debe de hacer un rastreo corporal total 
gammagráfico con metayodobencilguanidina marcada con yodo 123 (MIBG), para descartar metástasis 
o paragangliomas asociados. Los hemangioblastomas, como ocurre con este paciente, son los tumores 
que más tempranamente y con mayor frecuencia se manifiestan. 
Los quistes siringomiélicos son generalmente secundarios al tumor, así como el edema perilesional. El 
tratamiento es la excisíon quirúrgica completa. En el caso que no sea extirpable, la radioterapia puede 
suponer una opción, aunque la respuesta es bastante pobre. La radioterapia profiláctica no está 
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recomendada. El mayor riesgo perioperatorio que presentan los hemangioblastomas es la hemorragia 
expontánea. 

Los hemangioblastomas retinianos son entidades clínicas menos frecuentes que los localizados en el 
sistema nervioso central, requiriendo controles anuales retinoscópicos. Para su tratamiento se indica la 
vitrectomía de forma clásica y se están empleando con resultados prometedores inhibidores de la 
angiogénesis (VEGF) y radioterapia. En los casos recidivantes o de tamaño considerable se realiza 
enucleación. 

Los quistes renales son entidades frecuentes que denegeneran en carcinomas, aunque los mecanimos 
de que esto ocurra aún no están del todo esclarecidos. En este síndrome suelen ser carcinomas de 
células claras, que pese a su mal pronóstico y a su variabilidad en crecimiento, aquí suelen comportarse 
con menor grado de invasividad. Debido a esto la nefrectomía si se trata de tumores de <3 cm no está 
indicada en estos casos.  

Existen otros tumores asociados al VHL, como los cistoadenomas ependimarios, tumores 
neoruendocrinos de páncreas y cistoadenomas pancreáticos. Las lesiones malignas y metastásicas se 
han visto en masas pancreáticas de más de 3 cm de diámetro. 

CONCLUSIONES.
· El síndrome de Von Hippel Lindau no siempre es fácilmente diagnosticable clínicamente, dada la 

variabilidad en la expresión fenotípica y la variabilidad temporal de la expresión de la patología. El hecho 
de tener un progenitor afecto,  dada su penetrancia, es casi diagnóstico y no suele realizarse análisis 
genético, salvo que exista alguna presentación anómala.

 
· El feocromocitoma se diagnosticó a consecuencia de crisis hipertensivas de difícil control 

farmacológico, síntoma más frecuente, pero de forma incidental como masa suprarrenal en ecografía, 
el análisis de metanefrinas en orina de 24h y plasma fue posterior.

· El correcto manejo perioperatorio de estos pacientes, es un alto porcentaje del éxito de la 
cirugía, evitando comorbilidades y complicaciones.

· La vía de abordaje empleada para la extirpación de la lesión ha sido la indicada, sin presentarse 
incidencias durante el intervencionismo.

· El análisis anatomopatológico es determinante para plantear el correcto seguimiento y actitud 
terapéutica a seguir en función de la extirpación completa o no de la lesión y determinar la malignidad 
de la masa.

· Se trata de pacientes que requieren un estricto seguimiento y control tanto analítico como por 
imagen debido a su patología sindrómica. No obviando la posibilidad de reaparición de nueva lesión de 
la misma naturaleza en la glándula suprarrenal contralateral. 

· Para el correcto manejo de este tipo de pacientes, se requiere un abordaje multidisciplinar 
integrado.

II Jornada de Divulgación Científica

58FINALISTAS



BIBLIOGRAFIA.

1. Iacabone M., et al., Isolated Von Hippel-Lindau Gene Mutution Surgery, 2011. 150(6): p 1195-
201

2. Lenders, J.W., et al.,Pheochromocytoma Lancet 2005- 366(9486): p.665-75

3. Maher, E.R., et al., Von-Hippel-Lindau disease: a genetic study. J Med Genet, 2010 28(7) p. 443-7

II Jornada de Divulgación Científica

59 FINALISTAS



1 2 1 3R. Manzano Sánchez ; C. Cardenal Sánchez ; I. Gallego Texeira ; G. Martín Gómez . 

1
MIR UCI, Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

2
Adjunto UCI Polivalente, Hospital Clínico San Carlos. Madrid.

3
MIR Medicina Familiar y Comunitaria, Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

Síndrome antifosfolípido catastrófico

RESUMEN
El síndrome antifosfolípido catastrófico (SAFC) es una variante inusual pero potencialmente letal 

del síndrome antifosfolípido (SAF). Se caracteriza por la aparición de fracaso multiorgánico (FMO) 
acompañado de microtrombosis sistémica. En el 53% de los casos los factores precipitantes de la 
microtrombosis son infecciones, cirugías mayores, traumatismos o brotes “lúpicos”. La supervivencia 
del SAFC ha mejorado durante los últimos años, debido a un tratamiento agresivo de abordaje 
multidisciplinar. Presentamos una paciente que, transcurridos 13 años del SAF primario, inicia un FMO 
con anemia hemolítica microangiopática (AHM), fracaso renal agudo (FRA) oligúrico con proteinuria, 
encefalopatía, hemorragia alveolar, y presencia de anticuerpos antifosfolípidos (Ac aPL) positivos, 
criterios diagnósticos de SAFC. A pesar del diagnóstico precoz y el tratamiento intensivo incluyendo 
anticoagulación, glucocorticoides, plasmaferésis, gammaglobulinas y rituximab, la evolución fue 
desfavorable.

PALABRA CLAVE: 
Síndrome antifosfolípido catastrófico. Anticuerpos antifosfolípidos. Fracaso multiorgánico.

INTRODUCCIÓN.
1

El SAF, inicialmente denominado síndrome anticardiolipina, fue descrito por Hughes  en 1983. 
Se caracteriza por la combinación 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. El SAF 

 puede ser primario o asociado a otras enfermedades autoinmunes, principalmente lupus eritematoso 
1

sistémico (LES). El término SAFC fue propuesto por Asherson  en 1992, para definir una forma grave y 
rápidamente evolutiva de SAF que conduce a insuficiencia multiorgánica, con afectación de la 
microcirculación. La microvasculopatía generalizada y el daño tisular secundario desencadenan un 
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síndrome de respuesta inflamatoria sistémica (SRIS). Destaca la elevada incidencia de síndrome de 
1distrés respiratorio agudo (SDRA), y  de AHM, que no suelen aparecer en el SAF .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de una mujer de 55 años, con antecedentes personales de tabaquismo, hipertensión 

arterial (HTA) e insuficiencia renal crónica, diagnosticada de SAF primario 13 años antes con 
anticuerpos antinucleares (ANA) y anticoagulante lúpico (Ac AL) positivos. Posteriormente ha 
desarrollado síndrome de Raynaud, endocarditis de Libman-Sacks, infarto isquémico de arteria 
cerebral media derecha y lóbulo parietal izquierdo con paresia de brazo derecho, y crisis comiciales 
residuales. Sigue tratamiento habitual con sintrom®, candesartán, y ácido valproico.
Ingresó por hematoma subdural agudo izquierdo secundario a caída accidental y sobredosificación de 
dicumarínicos (INR=10), no subsidiario de drenaje quirúrgico. Se revirtió la coagulopatía y requirió 
ventilación mecánica por Glasgow Coma Scale de 8 puntos. 

A los 10 días del ingreso inició fenómenos trombóticos con lesiones isquémicas en los pulpejos de los 
dedos, púrpura y equimosis generalizadas, anemización, trombopenia de 40000, escasos esquistocitos 
en el frotis de sangre periférica, títulos elevados de anticuerpo anticardiolipinas IgG 66KU/L (Ac aCL) e 
IgM 11KU/L (débilmente positivo) y Ac AL positivo. El resto del estudio inmunológico mostró Ac 
anticitoplasma de neutrófilos (ANCA) y Ac contra la membrana basal glomerular (anti-MBG) negativos, 
C3c, C4 e inmunidad humoral (IgG, IgA, IgM, PCR, anti-péptido citrulinado y factor reumatoide) 
negativos. El ADAMTS 13 (A disintegrin-like and metalloprotease with thrombospondin type 1 motif 
no.13), la haptoglobina y la ferritina fueron normales. El empeoramiento de la paciente con hemorragia 
alveolar, FRA oligúrico y proteinuria tratado con hemodiafiltración venovenosa continua (HDFVVC), 
confirmó la sospecha de SAFC.

Se administraron pulsos de metilprednisolona (1gr/24h iv) durante 3 días, seguidos de prednisona 
(1mg/kg/día iv) de mantenimiento, y tras 5 sesiones de plasmaféresis diaria, se pautaron 
inmunoglobulinas (400mg/kg/día iv) durante 5 días. Se inició anticoagulación sistémica con heparina 
sódica monitorizada con niveles de anti-Xa.  Los títulos de Ac aCL IgG descendieron a 11KU y los de IgM 
se negativizaron, con menor trombopenia y proteinuria. Posteriomente presentó agravamiento de los 
infiltrados alveolares bilaterales secundarios a hemorragia alveolar, con evolución a  SDRA grave; con lo 
que se decidió instaurar nuevos ciclos de plasmaféresis diaria. Neurológicamente mantuvo la situación 
de desconexión del medio y la focalidad motora previa. La TC craneal de control objetivó vasculopatía 
crónica de pequeño vaso, lesiones isquémicas crónicas y atrofia corticosubcortical bilateral con 
dilatación ventricular secundaria (Figura 1a). La mala evolución del FMO llevó a plantear la terapia con 
rituximab ante SAFC refractario. Posteriormente la paciente entró en status epiléptico de difícil control 
precisando triple terapia con lacosamida, ácido valproico y levetiracetam. Se realizó punción lumbar 
descartándose infección por enteroherpesvirus neurotropos, virus JC y BK sospechados por la situación 
de inmunodepresión y leucoencefalopatía. La biopsia medular resultó normocelular, libre de 
afectación neoplásica y sin microtrombosis. La RMN craneal informó de una mayor afectación de la 
sustancia blanca supratentorial, principalmente de los centros semiovales y de una mayor atrofia 
bilateral. 

La paciente no presentó ninguna mejoría y falleció en FMO refractario a los 2 meses de su ingreso. El 
informe inicial de la autopsia fue sugerente de SAF: objetivó cerebro con meninges de aspecto turbio y 
parénquima reblandecido compatibles con leptomeningitis (Figura 1b), congestión pulmonar y 
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hemorragia alveolar (Figura 2), riñón con superficie irregular abollonada (Figura 3) y congestión 
hepatoesplénica, en espera del estudio microscópico. 

DISCUSIÓN.
El SAFC representa aproximadamente el 1% de todos los pacientes con SAF y la mortalidad 

supera el 50%. El SAFC es la primera manifestación del SAF en un 46% de pacientes. Se identifican 
factores desencadenantes en el 53% de los casos: infecciones (30-60%), cirugías o traumatismos (14%), 
suspensión de los anticoagulantes orales (7%), tumores (5%), complicaciones obstétricas (6%), 

2
fármacos (anticonceptivos orales, diuréticos tiazidicos, captopril…). En un 40% no se identifica causa . 

3,4En el año 2000, se creó un registro internacional de pacientes con SAFC, ''el CAPS Registry ”. En la 
actualidad están incluidos más de 400 pacientes, lo cual ha permitido describir las características 

2,5,6clínicas, el pronóstico, y establecer guías de tratamiento . 

Se proponen 3 mecanismos fisiopatológicos del SAFC:  

7? Activación celular y del complemento : los Ac anti Beta2 Glicoproteína1 (B2-GP1) circulantes se 
unen al complejo fosfolípidos aniónicos-B2GP1 consecuencia del daño inicial, induciendo la activación 
celular con la liberación de factor tisular (FT), moléculas de adhesión, IL-8, C3b, C5a. La activación de 
leucocitos y plaquetas aumentan su adhesión al endotelio vascular, promoviendo la microtrombosis y la 
liberación de proteasas y radicales libres. 

1,2,7? Inhibición de anticoagulantes y de fibrinolisis : la tormenta trombótica defiende que la 
oclusión vascular múltiple, desencadena la trombosis, con un aumento de  la trombina y del inhibidor 
del activador del plasminógeno (PAI-1),  y la necrosis tisular con liberación de citocinas que conduce a 
un SRIS. 

1,2,7
? La teoría del mimetismo molecular : genera un estado procoagulante cuando los Ac anti B2-

GP1 se unen a la B2-GP1, y favorece la síntesis de más Ac (debido a la secuencia aminoacídica similar de 
ciertos microorganismos). Además, la activación inmune por la interacción de la B2-GP1 con el receptor 
Toll-Like, aumenta la producción de citocinas (TNF, IL-1B, IL-6, IL.8) y FT, PAI-1, PAF, y desencadenaría así 
la cascada inflamatoria. 

7
Del análisis de los primeros 280 pacientes incluidos en el CAPS Registry , el 72% fueron mujeres, media 
de edad de 37 años, el 46% presentó SAF primario y el 40% SAF secundario a LES. El síndrome apareció 
típicamente a pocos días o semanas despues, cuando los pacientes desarrollaron manifestaciones 

2
trombóticas en múltiples órganos con disfunción de los mismos . 

1,2,8
Dentro de la afectación multiorgánica en SAFC (Tabla1) . La mayoría de los pacientes presentan FRA 
con HTA sistémica, proteinuria y/o hematuria; afectación pulmonar con disnea y tos no productiva, 
SDRA, embolismo pulmonar y raramente hemorragia intraalveolar. Seguidos de afectación del SNC por 
encefalopatía, infarto cerebral y convulsiones; afectación cardiaca con enfermedad valvular 
(endocarditis de Libman-Sacks), infarto de miocardio, trombos intracardiacos e insuficiencia cardiaca. A 
nivel intraabdominal destaca: infarto hepático, isquemia intestinal, pancreatitis, infarto esplénico, e 
insuficiencia suprarrenal, afectación inusual de testículos, ovarios y útero. 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 exploración se puede 
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objetivar livedo reticularis, úlceras, acrocianosis o necrosis digital, púrpura, equimosis y hemorragias 
ungueales en astilla. 
Los hallazgos de laboratorio más comunes incluyen: trombocitopenia (30-60%), que puede ser 
secundaria a microangiopatía trombótica, sepsis, mecanismo inmune y trombocitopenia inducida por 
heparina (HIT); AHM (16-33%), con  porcentajes más altos en las recaídas; y coagulopatía por consumo 
(15%) con prolongación del tiempo de protrombina, disminución del fibrinógeno y aumento en los 
productos de degradación del fibrinógeno/fibrina. La sangre periférica puede revelar un pequeño 

1,2número de esquistocitos . Habitualmente se observa la presencia de Ac aPL a títulos altos (>50 GPL): Ac 
aCL IgG, menos frecuentemente Ig M y anti B2-GPI (mayor poder trombótico per se), con Ac AL positivo. 
Ha sido descrito el déficit de ADAMS13, sin tratarse de una purpura trombótica trombocitopenia (PTT). 
Los ANA pueden ser débilmente positivos (<1/320), los títulos altos de ANA y anti-DNA se pueden 
encontrar en el LES. Es inhabitual la presencia de Ac frente a antígenos extraíbles del núcleo (ENA) (anti-

1,2,7,9
Ro, anti-La, anti-RNP y anti-Sm) .

Recientemente se establecieron criterios internacionales de clasificación y diagnóstico del SAFC 
2,5

definitivo y probable (Tabla 2) .
Es necesario realizar un diagnóstico diferencial ante la presencia de accidentes trombóticos 
multiorgánicos, con aquellas entidades que cursan con microangiopatía trombótica, anemia 
hemolítica, trombocitopenia y afectación del SNC y renal, incluyen: la PTT, el síndrome hemolítico 
urémico y el síndrome HELLP. Debería incluirse la coagulación intravascular diseminada (CID), la 
endocarditis marántica, la crioglobulinemia, las vasculitis sistémicas, los émbolos múltiples de 

9,10
colesterol y la HIT . 

Para el tratamiento del SAFC (Figura 4) se deben tener en cuenta 3 objetivos: tratar cualquier factor 
desencadenante, prevenir y tratar los eventos trombóticos y suprimir la cascada de citocinas. A pesar de 
no disponer de estudios prospectivos, los análisis de las series de pacientes con SAFC, indican que la 
combinación de anticoagulación y glucocorticoides junto a plasmaféresis y/o gammaglobulinas 
endovenosas (nivel de evidencia II) proporcionan la más alta tasa de supervivencia (70%) y condujo a 

11reducir la mortalidad de más del 50% al 30% .

Terapias de primera línea-
? Anticoagulación con heparina no fraccionada (HNF): inhibe la producción de coágulos y lisa los 

coágulos existentes. Se sugiere anticoagulación completa con un control estricto de TTPA, durante 7-10 
11

días. Se prefiere monitorización con factor Xa al no afectarse por aPL . Posteriormente mantener 
anticoagulación oral con INR cercano a 3.

? Glucocorticoides: disminuyen el SRIS y la liberación de citocinas, inhiben al factor nuclear 
kappa B (NF-kB) e interfieren la proteína-kinasa mitógeno activada. También son necesarios para tratar 
los brotes “lúpicos”, y las vasculitis en caso de coexistir. Se recomienda comenzar con pulsos de 

11
metilprednisolona (1000 mg/día durante 3 días IV), seguidos de prednisona (1 mg/kg/día IV) . La dosis 
se debe mantener según la respuesta terapéutica.

Terapias de segunda línea- 
? Gammaglobulinas: alcanzan una rápida reducción de los títulos de Ac aPL, actúan sobre el 

complemento y citocinas, e incrementan las células T supresoras. También son útiles ante 
trombocitopenia intensa, que no responden a las dosis altas de corticoides. Se recomienda 400 
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mg/kg/día durante 5 días, iniciada el último día de la plasmaféresis, está contraindicada en déficit de IgA 
9porque puede causar reacciones anafilácticas . No mejora la supervivencia, aunque junto a 

11
plasmaféresis es más efectivo en casos severos y trombocitopenia .

? Plasmaféresis: está indicada en SAFC con microangiopatía, al menos 5 días consecutivos, 
11aunque no hay directrices respecto a la duración; se observa una mejoría en la supervivencia . Elimina 

los Ac aPL, remueve IgG aCL, anti B2GP1, citoquinas, TNF alfa y complemento; y contiene 
anticoagulantes naturales (antitrombina III y PC) por la reposición de plasma fresco congelado. La 
plasmaféresis ha demostrado ser útil en hemorragia intrapulmonar refractaria a esteroides, aunque los 
resultados no son predecibles e interfiere con otros tratamientos farmacológicos.

Terapias de segunda línea poco usadas-
? Fibrinolíticos (estreptocinasa, urocinasa y activador del plasminógeno tisular): causan lisis del 

trombo. Se consideran en caso de poca respuesta a la heparina, tromboembolismo pulmonar masivo o 
1,9

isquemias arteriales .

? Prostaciclina: genera vasodilatación e inhibe la agregación plaquetaria. Se recomienda 5 
8ng/kg/minuto durante 7 días. Sin embargo, puede desencadenar trombosis por efecto rebote .

Otras terapias alternativas en SAFC refractario-

? Ciclofosfamida: en SAFC asociado a reactivación 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 0,5-1 g/m2. Su uso en SAFC no ha sido 

1,9asociado con mejora en la supervivencia .

? Defibrotida: actúa como un potente inhibidor de la endotelina I, de la formación del coágulo, de 
la agregación plaquetaria y de la síntesis de tromboxano. Este fármaco ha sido usado en algunos 
pacientes con SAFC, en dosis de 80 mg/kg/día durante 24 horas de infusión continua y luego a 100 
mg/kg/día durante 30 días, observándose una mejoría en la clínica y el laboratorio; aunque existe aún 

2
insuficiente evidencia .

? Rituximab: es un anticuerpo monoclonal contra un antígeno de superficie expresado en los 
linfocitos B (CD20), no aceptado por la FDA ni en ficha técnica para terapia de SAFC. El rituximab podría 

12,14
ser una droga alternativa en el SAFC refractario , dado que reduciendo el número de células B, se 

2reduciría el título de Ac y se lograría una modulación de la respuesta inflamatoria . Se han propuesto 
distintos regímenes: 375 mg/m2 una vez por semana por 4 semanas, 500 mg/semana/2 semanas, 1000 

11,13mg cada 2 semanas por 3 dosis o 1000 mg mensualmente por 2 dosis . 

? Eculizumab: es un Ac monoclonal contra el C5 del complemento, que impide el clivaje de C5a y 
C5b y previene la generación del complejo de ataque de membrana, combinado con otros esquemas 
terapéuticos (plasmaféresis, gammaglobulinas, rituximab). Podría ser útil en los trasplantados renales 

2
en prevenir la recurrencia de SAFC . Faltan estudios que avalen su utilización y además el alto costo de 
esta droga limita la misma.

El SAFC es causa poco frecuente de FMO y las líneas de tratamiento presentan múltiples inconvenientes 
y efectos secundarios (entre otros, inmunosupresión, instrumentalización y riesgo séptico, niveles 
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SAFC DEFINITIVO (debe poseer los siguientes 4 criterios) 

1. Compromiso de 3 o más órganos, sistemas o tejidos 

2. Desarrollo de las manifestaciones clínicas simultáneamente o en menos de 

1 semana 

3. Confirmación por histopatología de la oclusión en vasos de pequeño calibre 

en por lo menos 1 órgano o tejido 

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

SAFC PROBABLE 

?Tiene los 4 criterios pero afección solo en 2 órganos/sistemas y/o tejidos 

?Cuatro criterios, pero ausencia de confirmación de laboratorio hasta 6 

semanas luego de una muerte temprana del paciente nunca testado para SAF 

?Criterios 1, 2 y 4 

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

antes del mes, pese al tratamiento anticoagulante 

 
2,5Tabla 2. Criterios de clasificación del SAFC .

terapéuticos de fármacos y plasmaféresis) que deben ser cuidadosamente debatidos y valorados junto 
con hematólogos, reumatólogos e inmunólogos. 

En nuestro caso, apareció 13 años despues del SAF. Se caracterizó por la presencia de AHM asociado con 
la recaída del SAFC, y títulos de Ac aPL elevados que obligó a monitorizar anticoagulación con HNF 
mediante niveles de anti-Xa (ya que el TTPA pudo estar alargado por los Ac AL). Presentó recidiva de la 
hemorragia intraalveolar y  SDRA. Precisó plasmaféresis prolongada durante semanas por repunte de 
los Ac, y finalmente, terapia con rituximab 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 clínica para hacer un diagnóstico precoz. El 
tratamiento enérgico basado en la combinación de altas dosis de heparina y glucocorticoides junto a 
gammaglobulinas y plasmaféresis, y en casos refractarios el rituximab, permitió reducir la mortalidad al 
30%.  

Renal 73% 
Pulmonar 68% 
SNC 63% 
Cutánea 58% 
Cardiaca 51% 
Hepática 34% 
Tracto gastrointestinal 24% 
Trombosis venosa profunda 20% 
Bazo 18% 
Trombosis arterial periférica 10% 
Glándula adrenal 14% 
Pancreática  8% 
Retina  7% 
Urogenital 6% 
Médula ósea 4% 

1,2,8Tabla 1. Afectación multiorgánica en SAFC .
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Figura a. TC craneal: atrofia corticosubcortical bilateral de predominio derecho. 
Figura 1b. Leptomeningitis.
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Figura 2. Congestión pulmonar y hemorragia alveolar.



Figura 3. Riñón con superficie irregular abollonada.
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SAFC 
 
 

¿Grave situación de peligro vital? 
 

No              Sí 
 
 
Anticoagulación HNF iv     Anticoagulación HNF iv  
+ dosis elevadas glucocorticoides        + dosis elevadas glucocorticoides 
             + plasmaféresis 
             + gammaglobulina iv 
 

Mejoría clínica           Mejoría clínica 
 
   Sí       No    Sí         No 
 
Descenso de glucocorticoides     Ciclofosfamida 
Anticoagulantes orales     Rituximab 

Defibrotida 
        Fibrinolíticos 
        Prostaciclina 

Figura 4. Algoritmo para el tratamiento del SAFC.
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Amiloidosis secundaria (AA) a infecciones de 
repetición en el síndrome de 
Hipergammaglobulinemia IgE 

 RESUMEN 
El síndrome 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 pulmón principalmente por Staphylococcus 
aureus y formación 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 depósito, de etiología y pronóstico variable y de la que hoy en día aún no disponemos de 
tratamiento específico. 
Presentamos el caso clínico de un varón joven con SHIE que desarrolla una amiloidosis secundaria a 
infecciones de repetición con evolución tórpida debido a sólo un parcial control de la enfermedad 
subyacente causal. 

 PALABRAS CLAVE 
Amiloidosis, síndrome de hipergammaglobulinemia IgE, infecciones de repetición, afectación 

renal. 

INTRODUCCIÓN 
El síndrome de hipergammaglobulinemia IgE (SHIE), también llamado síndrome de Job, es una 

inmunodeficiencia primaria, rara y compleja que se distingue por abscesos recurrentes en la piel, 
causados por Staphylococcus aureus, neumonías recurrentes con formación de neumatoceles, 
eosinofilia y elevadas concentraciones séricas de inmunoglobulina E (IgE) (1-3). Se han descrito dos 
tipos: autosómico dominante y autosómico recesivo. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO 
Presentamos el caso de un varón de 37 años remitido a Nefrología desde Medicina Interna, 

donde había ingresado con un pioderma gangrenoso sobreinfectado por Staphylococcus aureus, para 
valoración de síndrome nefrótico (proteinuria 6.75 g/24h e hipoalbuminemia 2.4 g/dL) de reciente 
aparición, sin microhematuria y función renal preservada (creatinina sérica (Crs) 0.76 mg/dL y filtrado 

2glomerular estimado (FGe) por CKD-EPI 117 mL/min/1.73m ). 

Entre sus antecedentes personales figura SHIE, una inmunodeficiencia primaria con afectación 
multisistémica. A nivel dermatológico (eczema crónico descamativo en cuero cabelludo y tronco, 
herpes labial simple y herpes zoster subcostal, pitiriasis versicolor y moluscum contagiosum), afectación 
oftalmológica (queratitis herpética que precisó de trasplante corneal y conjuntivitis de repetición), a 
nivel otorrinolaringológico (rinitis crónica, otitis supurativa de repetición, episodios de sinusitis y 
amigdalitis), afectación pulmonar (neumonías en el primer y segundo año de vida, bronquitis de 
repetición desde la infancia, asma bronquial extrínseco leve-moderado), afectación de partes blandas 
(celulitis y abscesos subcutáneos de repetición en distintas localizaciones: axilas, extremidades, cuello, 
etc. en muchas ocasiones sobreinfecciones por picaduras de insectos) y vasculitis estafilocócica a los 15 
años de edad. Antecedentes quirúrgicos de adenoidectomía, 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; tía paterna afecta de 
síndrome de Sjögren. 

El paciente se encontraba en tratamiento habitual con inmunoglobulinas intravenosas mensualmente, 
corticoterapia oral, profilaxis antibiótica con trimetoprim-sulfametoxazol y enjuagues de nistatina; 
además recibía corticoterapia inhalada y broncodilatadores para su patología pulmonar y suplementos 
cálcicos para la prevención de osteoporosis. Puntualmente en lesiones cutáneas recibía aplicaciones de 
corticoides tópicos e inhibidores de la calcineurina. 

En la exploración física no había hallazgos destacables. En los datos de laboratorio, además de 
proteinuria con hipoalbuminemia, existía alteración del perfil lipídico con colesterol total elevado (351 
mg/dL) y ligero aumento de gamma glutamil transferasa (GGT) de 238 UI/L. El hemograma era normal, 
sin eosinofilia; coagulación normal. Niveles altos de IgE (8250 mg/dL), con contaje normal para el resto 
de inmunoproteínas séricas; complemento y autoinmunidad (anticuerpos antinucleares -ANA-, 
antimitocondria, antimúsculo liso, anticuerpos anti-antígenos microsomales de hígado y riñón tipo 1 -
LKM1-, péptido citrulinado, factor reumatoide, anticuerpos anticélula parietal, anticardiolipina, beta-2 
glicoproteína 1, tiroglobulina, anti-tiro peroxidasa –TPO-) dentro de la normalidad. 

El proteinograma era compatible con una hipergammaglobulinemia de morfología policlonal. En el 
estudio de las poblaciones linfocitarias destacaba persistentemente, un bajo porcentaje de linfocitos T 
totales CD3 (45.82%, rango 55.00-83.00) y elevado de linfocitos B CD 19 (47.27%, rango 6.00-19.00). En 
el estudio genético realizado en la infancia no se hallaron mutaciones del gen STAT 3 ni deleciones o 
duplicaciones en el gen DOCK 8. 

La ecografía abdominal mostraba riñones de tamaño normal, ecoestructura parenquimatosa 
conservada y sin ectasias. 
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Procedimientos diagnósticos.

Tratamiento. 

Evolución.

 Ante el diagnóstico clínico de síndrome nefrótico, en varón joven con 
antecedentes de SHIE y múltiples complicaciones infecciosas asociadas, se realizó biopsia renal. Se 
contabilizaron en total 17 glomérulos que mostraban depósito de material amorfo acidófilo pálido 
predominantemente glomerular con distribución segmentaria y focal, de distribución mesangial y 
capilar (Figura 1). También se identificaban depósitos en las paredes arteriolares de pequeño 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 reveló alteraciones histológicas. La 
inmunofluorescencia mostró depósitos glomerulares mesangiales y capilares intensos y difusos de 
material tioflavina positivo (Figura 5). El diagnóstico histológico fue de amiloidosis secundaria con 
afectación glomerular, peritubular y arteriolar. 

Como estrategia para la prevención de infecciones de repetición en este paciente, se 
instauraron diferentes pautas de tratamiento antibiótico a base de la combinación de distintos 
principios activos y se mantuvo la infusión de inmunoglobulinas intravenosas y vacunas específicas para 

4
la reducción de los episodios infecciosos . Además se administró omalizumab, un anticuerpo 
monoclonal humanizado que se une de forma específica a la inmunoglobulina IgE, bloqueando su 

acción e impidiendo su unión con el receptor de alta afinidad (Fc?RI) de la superficie del mastocito y del 
basófilo; permitiendo disminuir la cantidad circulante de IgE e interrumpiendo la cascada de fenómenos 

5
bioquímicos que se desencadenan en el SHIE . 

 A pesar de las medidas tanto profilácticas como terapéuticas adoptadas para el abordaje de 
las infecciones de repetición que caracterizan al SHIE, no ha sido posible un completo control de las 
mismas. A nivel cutáneo, persiste la aparición de lesiones sobreinfectadas, fundamentalmente en cara y 
tronco, de gravedad variable, precedidos de un llamativo aumento de los niveles de eosinófilos 
(ausentes al diagnóstico) y de IgE. Presentó de nuevo lesión de pioderma gangrenoso que pudo 
resolverse con tratamiento antibiótico específico. En cuanto a las infecciones a nivel respiratorio y 
otorrinolaringológicas, se mantiene estable. 

En los sucesivos controles analíticos se ha objetivado un aumento progresivo de la proteinuria 
alcanzando los 10.9 g/24h con descenso de cifras de albúmina en sangre hasta 2.1 g/dL. La función renal 
se ha mantenido estable (Crs 0.8 mg/dL). 

DISCUSIÓN 
Las inmunodeficiencias son un grupo de enfermedades causadas por la alteración cuantitativa 

6, 7y/o funcional de distintos mecanismos implicados en la respuesta inmunológica . Los pacientes con 
inmunodeficiencias primarias, generalmente son susceptibles a infecciones de gravedad variable y que, 

6, 8
de no ser tratadas de forma adecuada, pueden ser fatales o dejar secuelas importantes . Además, la 
existencia de una susceptibilidad selectiva a patógenos únicos nos lleva a estar más alerta de la 

8, 9
existencia de estas entidades . 

El SHIE es una inmunodeficiencia congénita con manifestaciones inmunológicas y no inmunológicas. La 
tipo 1 o SHIE tiene manifestaciones multisistémicas inmunes y otras epiteliales (dentarias) y 
mesenquimales (óseas y del tejido conjuntivo). La forma tipo 2 está limitada a las alteraciones del 
sistema inmune. 
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En general, Staphylococcus aureus es la bacteria más frecuentemente aislada en las muestras 
microbiológicas de estos pacientes. Por tanto, la mayor parte de las infecciones piógenas pulmonares 
están 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 

10
fumigatus, Pseudomonas aeruginosa multirresistente o Mycobacterium non-tuberculosis complex . 
Los pacientes, además, sufren infecciones cutáneas de curación lenta, recurrentes, habitualmente 
periorales, con tendencia a la fistulización y formación de abscesos. Con frecuencia, las infecciones 
tienen escasos signos inflamatorios tanto locales (calor, enrojecimiento,. . .) como sistémicos (fiebre, 
niveles de proteína C reactiva no muy elevados,. . .). Esta es la razón por la que a los abscesos cutáneos se 

3les denomina «fríos» . 

11
Los niveles en sangre de IgE total están muy elevados (más de 2.000 UI/ml), con eosinofilia variable . Sin 
embargo, algunos pacientes pueden presentar niveles de IgE total dentro de la normalidad tras varios 

12
años de evolución de la enfermedad . La eosinofilia es relativamente frecuente, pero no se correlaciona 

3con los niveles séricos de IgE .

El diagnóstico de SHIE se establece mediante manifestaciones clínicas y parámetros de laboratorio 
compatibles. El diagnóstico de certeza se realiza con la detección de las mutaciones del gen de la 
proteína STAT 3 y DOCK 8, que aunque son las alteraciones más frecuentemente descritas, pueden no 
reunir todas las características del síndrome y, otros trastornos genéticos pueden presentarse 
clínicamente como un SHIE. Recientes estudios han mapeado otros genes que podrían explicar algunos 

13
de los casos de SHIE en ausencia de mutación del gen STAT 3 o DOCK 8 . 

Se ha sugerido la cuantificación de la producción de interleucina 17 por las células T CD4+ y células 
TCCR6 CD4+ (células Th 17) como técnicas relativamente más sencillas y rápidas. Un sistema de 
puntuación ideado por The National Institute of Health (NIH) está disponible y se puede emplear en 
pacientes con antecedentes familiares de SHIE. Una puntuación de 30 tiene una sensibilidad del 87.5 % y 

3
una especificidad del 80.6 % .  

Algunas enfermedades presentan ciertas características clínicas y/o niveles elevados de IgE total con las 
2, 12que se debe hacer diagnóstico diferencial con el SHIE . Por ejemplo, en la dermatitis atópica, puede 

haber niveles elevados de IgE y eczemas e infecciones superficiales de la piel, sin embargo no 
desarrollan abscesos. En el síndrome de Wiskott-Aldrich encontramos eczema y niveles elevados de IgE, 
pero no presentan abscesos y tienen plaquetopenia y disfunción plaquetaria. En la inmunodeficencia 
combinada severa existe rash cutáneo descamativo aunque de menor severidad que en el SHIE. 

Los procesos infecciosos crónicos tales como la osteomielitis, las bronquiectasias o las úlceras cutáneas 
14

crónicas son causas bien conocidas de amiloidosis secundaria (amiloidosis AA) . 
La amiloidosis engloba un grupo heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por el depósito 
extracelular de material proteico fibrilar autólogo, el cual se agrega con una configuración 
tridimensional característica en beta-lámina y condiciona alteraciones funcionales y estructurales en 

15distintos órganos . 

Las amiloidosis pueden clasificarse de distintas maneras según la proteína fibrilar constituyente, según 
sean hereditarias o adquiridas, o según la distribución del depósito amiloide, en formas localizadas o 
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16
sistémicas . Los principales tipos de amiloidosis sistémica son la amiloidosis primaria AL, la amiloidosis 

16secundaria AA, las amiloidosis familiares, y la asociada al depósito de beta-2- microglobulina . 

En las últimas décadas se ha producido una variación sustancial en la epidemiología de la amiloidosis. Se 
siguen clasificando como enfermedades raras, pese a que su epidemiología sólo se conoce por 

17pequeñas 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 
distribución de enfermedades causales, con una disminución muy significativa de las infecciones 
crónicas debido al acceso más generalizado y más precoz de tratamientos eficaces y al uso más 

16extendido de antimicrobianos de mayor actividad . 

La artritis reumatoide, la espondilitis anquilosante, la artritis psoriásica o la artritis idiopática juvenil son 
actualmente las causas más frecuentes de amiloidosis AA, llegando a suponer hasta un 90% de los 
casos. No obstante, la tuberculosis y otras infecciones crónicas continúan siendo una causa relevante de 

16, 18, 19amiloidosis, especialmente en países en vías de desarrollo . 

El diagnóstico de la amiloidosis se sustenta hoy en día tanto en criterios clínicos como, 
fundamentalmente, histológicos. La manifestación inicial que debe hacer sospechar una amiloidosis AA 
en un paciente con una enfermedad crónica predisponente es la proteinuria. Es la manifestación más 

20
precoz y frecuente y determina el pronóstico . Otros órganos frecuentemente afectados, susceptibles 
de diagnóstico histológico son el hígado, bazo y suprarrenales. El hallazgo de depósitos de amiloide sin 
datos clínicos o analíticos indicativos de amiloidosis no sirve como diagnóstico, así mismo, la presencia 
de una enfermedad predisponente o de altas concentraciones de proteínas amiloidogénicas en suero 
sin confirmación histológica tampoco es diagnóstica, ya que las manifestaciones clínicas no aparecen 

13.hasta que se generan depósitos tisulares  

En el momento del diagnóstico, es importante caracterizar el subtipo de amiloide y realizar un estudio 
para valorar la extensión de la enfermedad. El estudio genético no se realiza en la práctica clínica 
habitual y no existen unos criterios de referencia para la definición de afectación orgánica en pacientes 
con diganóstico 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 > 0.5g/24h, 

21
predominantemente albúmina . 

Por su sensibilidad y especificidad para diferenciar el amiloide de otros depósitos proteicos, como 
material hialino o fibrinoide, el rojo Congo es la tinción de referencia. Los depósitos de amiloide 
visualizados de esta forma se dice que presentan birrefringencia típica de color manzana verde, una 
descripción que no es completamente precisa dado que se pueden observar diferentes colores. Otro 

14
método para identificar amiloide es la tinción con Tioflavina T o S por microscopía de fluorescencia . La 
biopsia tisular es el método de confirmación diagnóstica. La biopsia hepática y renal es positiva en cerca 
del 90% de los casos. Otros tejidos como la grasa abdominal, la mucosa rectal y médula ósea son 

14positivos para amiloide en 70, 60 y 50 % de los casos respectivamente . 

CONCLUSIONES 
La presencia de proteinuria en un paciente con una enfermedad crónica predisponente, como 

sucede en el caso presentado, debe hacernos sospechar de amiloidosis secundaria. Deberemos 
investigar la afectación de distintos órganos y realizar un diagnóstico de confirmación por biopsia, de 
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este modo se indicará el tratamiento más adecuado. La diversidad etiológica de la amiloidosis AA 
impide generalizar pautas terapéuticas comunes. 

El tratamiento debe centrarse en el control de la enfermedad subyacente, así como en el tratamiento 
específico de los órganos afectados. 
El SHIE es una inmunodeficiencia congénita poco frecuente que ocasiona infecciones de repetición, y 
del que existen pocos casos documentados, siendo excepcional el hallazgo de amiloidosis secundaria 
con el abordaje terapéutico disponible. 

Tabla 1. Datos analíticos en la evolución del paciente. 
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Figura 1. Tinción con Hematoxilina-Eosina (40x). Glomérulos con depósito de material amorfo acidófilo pálido con distribución 
segmentaria y focal, de distribución mesangial y capilar. 

Figura 2. Tinción con Masson (40x). Depósitos de amiloide en glomérulo, paredes arteriolares y en situación peritubular. 
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Figura 3. Tinción Rojo Congo. Depósitos de material amorfo acelular Rojo Congo positivos. 

Figura 4. Tinción Tioflavina. Depósitos glomerulares y peritubulares tioflavina intensamente positivo, amiloide A positivo. 
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Figura 5. Inmunofluorescencia. Depósitos glomerulares mesangiales y capilares intensos y difusos de material tioflavina positivo. 
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Una orina muy dulce

RESUMEN. 
Se trata de un paciente monorreno, con glucosuria renal mantenida de años de evolución sin 

hiperglucemias. 

PALABRAS CLAVES.
Glucosuria. Normoglucemia. Agenesia renal. 

INTRODUCCIÓN .
La glucosuria renal (glucosuria) es la excreción 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 riñones, se elimina glucosa junto con muchas otras sustancias. 
Este filtrado pasa a través de la red de túbulos renales donde las sustancias que son necesarias, como la 
glucosa, se reabsorben y vuelven al flujo sanguíneo, mientras que las sustancias indeseables se excretan 
por la orina. En la mayoría de los humanos sanos, la glucosa se reabsorbe completamente y pasa de 
nuevo a la sangre. 

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

La glucosuria no tiene síntomas o efectos graves. El médico realiza el diagnóstico cuando se detecta la 
presencia de glucosa en orina en un análisis de orina rutinario, aun cuando los valores en sangre sean 
normales. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Presentamos el caso de un varón, nacido en 1963, es un ajetreado padre de familia numerosa y 

directivo de entidad bancaria. Acude por primera vez a nuestra consulta en Mayo de 2011 por cuadro de 
catarro de vías altas y taponamiento ótico.
Entre sus antecedentes familiares: Padre fallecido a los 80 años por carcinoma de vías biliares; la madre 
con 83 años vive sana. Tiene 4 hermanos y 5 hijos que viven sanos. No conoce otros casos similares al 
suyo en tíos o primos.

Antecedentes personales destaca que en 1993 sufrió un accidente de tráfico, produciéndose una 
fractura de fémur izquierdo que precisó osteosíntesis. En 2002 dejó de fumar. En 2012 fue atendido en 
nuestra consulta por un brote de dermatitis seborreica y síndrome ansioso-depresivo en relación, 
principalmente, con estrés laboral. Sin alergias medicamentosas detectadas. 

A lo que nos ocupa: de niño, 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 diagnóstico de 
Diabetes se inició tratamiento con insulina. El paciente nos refiere que “se ponía muy malito” cuando le 
inyectaban la insulina, “me mareaba”, de tal manera que escapaba para evitar dicho tratamiento. En 
1979, con 16 años 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 diagnósticos de: “diabetes renal, agenesia renal derecha, 
hipertrofia renal izquierda compensadora y agenesia de la última costilla izquierda”.

Exploración física en la primera visita:
Tensión Arterial: Brazo izquierdo 116/80 y brazo derecho 96/74.
Frecuencia Cardiaca: 73 ppm.
Talla: 167 cm. Peso: 79 Kg. IMC: 29. PC: 94 cm. 
Presenta buen estado general, normohidratado, normoperfundido y eupneico en reposo. Cabeza y 
cuello: nuca libre, no adenopatías cervicales ni supraclaviculares, pupilas isocóricas y normorreactivas, 
no ingurgitación yugular, latidos carotídeos simétricos sin soplos. Auscultación cardiopulmonar, 
abdomen y extremidades sin hallazgos de interés.

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

repolarización.
Ecografía abdominal (21/6/11): hígado homogéneo. Vesícula biliar acodada, sin litiasis, no 

signos de colecistitis ni dilatación de la vía biliar intra ni extrahepática. No se consigue visualizar el riñón 
derecho. Celda renal derecha vacía (Fig.1). Riñón izquierdo de contornos normales con diámetro 
longitudinal de 14.5 cms (Fig.2).  
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Figura  1
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Figura 2

En la Tabla I presentamos los resultados de las analíticas realizadas desde abril de 2011 a abril de 
2015 de los parámetros: glucemia basal (mg/dL), HbA1C (%), glucosa en orina (mg/dL), e índice 
albúmina/creatinina (mg/g) en orina. 
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Fecha 

Parámetro 

4/2011 6/2011 9/2011 6/2012 2/2013 5/2014 11/2014 4/2015 

Glucemia  91 85  84 74 89 89 7,4 

HbA1c 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 analítico.

Juicio Clínico: Glucosuria Renal. Normoglucemia. Agenesia Renal derecha. Microalbuminuria. 
Tratamiento: No recibe ningún tratamiento específico para este proceso metabólico.

DISCUSIÓN.
Como hemos comentado en la introducción del caso la Glucosuria Renal consiste en la excreción 

1
de cantidades elevadas de glucosa en orina en presencia de una glucemia normal . Implica una 
anomalía de la reabsorción tubular de glucosa que puede ser aislada o formar parte de la disfunción 
generalizada del túbulo proximal que caracteriza el síndrome de Fanconi, que produce una pérdida 

2excesiva de no solo glucosa, sino también de aminoácidos, fosfato y bicarbonato . La glucosuria renal 
aislada puede ser esporádica (como parece ocurrir en nuestro caso) o tener carácter familiar, 

2heredándose con carácter autosómico recesivo . En casos de glucosuria siempre hay que excluir la 
existencia de diabetes mellitus, embarazo, insuficiencia renal crónica e interacción de ciertos fármacos 

3con las técnicas de medida . Cabe preguntarse la necesidad o posibilidad de una estudio genético, pues 
2,4,5se sabe que en estos pacientes existe una mutación del gen SCL5A2 (que codifica a SGTL2) , pero dado 

el carácter benigno del proceso y el rechazo del paciente a cualquier tipo de intervención médica (sólo 
acepta nuestro control por existir una buena sintonía paciente-médico desde el inicio de nuestra 
relación), hemos pospuesto dicho estudio, aunque hemos realizado una anamnesis exhaustiva y 
analítica básica a sus hijos. Queremos destacar el carácter benigno del proceso, que no precisa 

2, 5
tratamiento específico ; únicamente, durante el embarazo, la glucosuria extrema  puede conducir a 

6hipoglucemias, cetosis e hipovolemia . Desde Atención Primaria podemos realizar el seguimiento de 
estos pacientes, prestando especial atención a la función renal y al manejo de fármacos, especialmente 
en nuestro paciente dada la condición de monorreno y la presencia de microalbuminuria.
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Síndrome febril en paciente geriátrico: ¿y si el foco no 
es respiratorio ni urinario?

RESUMEN.
Objetivos: destacar la fiebre de origen desconocido (FOD) como reto diagnóstico en el clínico, 

más aún en pacientes geriátricos.Método: discusión de caso clínico cerrado estableciendo diagnósticos 
etiológicos diferenciales para una fiebre de origen desconocido (FOD) en paciente geriátrico. Se 
propone como modelo un paciente anciano frágil que ingresa en una Unidad Geriátrica y que se 
orienta- siguiendo un patrón de búsqueda del foco infeccioso- en base a las opciones más 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 diagnóstica sobreañadida en el anciano. El 
antecedente cardiológico en este caso fue un punto clave para filiar su origen, por ello la endocarditis en 
pacientes geriátricos con fiebre y valvulopatía de base debe ser un diagnóstico a considerar.

PALABRAS CLAVE.
Síndrome febril, endocarditis, paciente geriátrico

INTRODUCCIÓN.
El síndrome febril es uno de los motivos de consulta más comunes en Geriatría. La dificultad en 

la anamnesis de muchos de nuestros pacientes plantea un problema adicional a su diagnóstico. 

Con esta presentación se plantea el diagnóstico diferencial de la fiebre de origen desconocido (FOD), 
(entendiendo  éste como proceso febril de más de tres semanas de evolución con Tª >38.3 y sin 
diagnóstico 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 
institucionalización. Además se une el hecho de que la sintomatología puede ser más inespecífica o 
estar ausente en la anamnesis de los mismos. El estudio de la FOD engloba tres grandes 
grupos:infeccioso, inflamatorio (incluidos procesos autoinmunes) y neoplásicos. En ancianos, un tercio 

.
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de las posibilidades son potencialmente tratables y dentro de ellas (la mayoría en contexto de procesos 
infecciosos):Abscesos intraabdominales, Endocarditis bacteriana, Tuberculosis, Osteomielitis oculta.
DESCRIPCIÓN DEL CASO:Paciente de 90 años con los antecedentes de deterioro cognitivo de perfil 
vascular (GDS 3-4), parkinsonismo mixto, prostatismo y síncopes de probable etiología cardiológica 
valvular(insuficiencia aórtica moderada, mitral y tricuspidea ligera).Presentaba la siguiente valoración 
geriátrica:

Funcional: dependiente para las actividades básicas de la vida diaria (ABVD).Alimentación oral con 
dieta triturada (disfagia a líquidos).Incontinencia urinaria. Se desplaza en silla de ruedas. Mental: 
deterioro cognitivo moderado. Social: vive en una residencia de ancianos.
Ingresa en Servicio de Geriatría por síndrome febril de más de dos semanas de evolución, habiendo sido 
tratado con varios antibióticos en mes previo en contexto de proceso infeccioso de vías urinarias (ITU) y 
habiendo precisado sondaje urinario, que mantenía en ese momento.Se le realizan pruebas 
complementarias, destacando entre sus hallazgos:hemograma con leucocitosis y predominio de 
neutrofilia, bioquímica sin alteraciones relevantes, salvo Proteina C reactiva elevada sistemático de 
orina con nitritos negativos y leucocitos escasos por lo que se solicitaron urocultivos, los cuales fueron 
negativos.Se realizó radiografía de tórax donde no se objetivaron imágenes de derrame ni de 
condensación.El paciente fue tratado inicialmente de forma empírica con antibióticos 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 ecografía de abdomen(en 
la que no se aprecia nada llamativo). Se reevalúa al enfermo y llama la atención un soplo sistólico 
plurifocal. Ello, unido al antecedente cardiológico de valvulopatía, nos hace sospechar la posibilidad de 
endocarditis infecciosa como causa del síndrome febril.Dicha sospecha fue confirmada mediante la 
prueba de imagen ecocardiográfica que se informó como verruga endocárdica sobre velo anterior de 
válvula mitral la cual provoca insuficiencia valvular en grado severo. Además se obtuvieron  
hemocultivos positivos para Estafilococo epidermidis.

Tras este estudio se llegó al diagnóstico etiológico del proceso: Endocarditis valvular mitral con 
insuficiencia mitral severa.
Pese a optimización del tratamiento, la evolución fue desfavorable, presentando situación de edema 
agudo de pulmón con insuficiencia respiratoria secundaria y siendo finalmente éxitus.

DISCUSIÓN.
Estamos ante un paciente geriátrico que ingresa por síndrome febril a estudio. Dentro de sus 

antecedentes conviene resaltar 3: demencia moderada; disfagia a líquidos; incontinencia urinaria y 
episodio de infección urinaria con manipulación urológica (sondaje vesical) el mes anterior.
En el proceso diagnóstico, en primer lugar se descartaron los procesos más frecuentes: infección 
urinaria  e infección respiratoria (como factor de riesgo, la disfagia a líquidos, que aumenta el riesgo de 
aspiración del contenido a las vías respiratorias).

La clave para llegar al diagnóstico final de endocarditis–ya que la anamnesis del enfermo era compleja-
fue revaloración de la exploración física, y la negatividad de los focos mencionados, que habían sido 
descartados.

La endocarditis infecciosa es una patología que a menudo está relacionada con degeneración valvular, 
prolapsos valvulares o prótesis. Los gérmenes vinculados mayoritariamente son los estreptococos y 
estafilococos, aunque enterococos y gram negativos también pueden estar presentes en los mayores 
(más que en los jóvenes).En España, los 2 grupos causales más frecuentes son los Estafilococos y 

, 
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Estreptococos (dos terceras partes del total).La indicación de intervención es individualizada y se 
recomienda antes de que tenga complicaciones graves que ensombrezcan el pronóstico. La mayoría 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 
mayores y algunos sin enfermedad valvular aparente. 

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

En este caso sólo se aisló en una muestra de hemocultivos, por lo que no podemos achacar la infección 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 inició tratamiento 
conservador con antibióticoterapia de amplio espectro (gentamicina y cefalosporina), además de 
optimización del tratamiento para insuficiencia cardiaca, pese a lo que evolucionó de forma desfavorable, 
siendo finalmente éxitus.

CONCLUSIÓN.
De todo lo dicho en este caso clínico destacar la dificultad en la anamnesis de pacientes geriátricos, 

lo que supone un obstáculo a la hora de diagnosticar y por tanto tratar patologíapotencialmente reversible. 
Asimismo, resaltar la FOD como uno de los síndromes que -aunque frecuentes -siguen constituyendo un 
reto en la práctica clínica diaria, más aún en el anciano.
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No sé porque estoy tan sedado

RESUMEN.
- Objetivo: resaltar la dificultad de realizar un correcto diagnóstico diferencial en un paciente 

drogodependiente con síntomas de depresión del Sistema Nervioso Central. Los pacientes que 
abusan de las sustancias no suelen resultar fáciles de reconocer ni de examinar.   Destacar la 
importancia de una correcta anamnesis y pruebas complementarias, ya que con frecuencia  van 
a negar o minimizar la ingesta de sustancias, así como su consecuente abuso.

- Método: se describe el caso de un paciente con diagnóstico de drogodependencia, Trastorno 
límite de la personalidad y Trastorno psicótico no especificado. Tras repetidas consultas en las 
que presentaba estado de sedación, marcha inestable, falta de coordinación, alteración en la 
atención  y la memoria, se diagnostica de intoxicación y dependencia a sedantes, hipnóticos y 
ansiolíticos.

- Conclusiones: las benzodiacepinas son los medicamentos con acción psicoactiva más 
extensamente prescritos. Causan una discapacidad importante en un porcentaje relativamente 
ato de la población.  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 relación 
beneficio/riesgo antes de prescribir este grupo de fármacos.

PALABRAS CLAVE.
Bradipsiquia, incoordinación motora, benzodiacepinas.

INTRODUCCIÓN.
La dependencia de ansiolíticos solo surge después de, como mínimo, varios meses de consumo diario, 
pero existe una amplia variación entre las distintas personas. Muchos pacientes de edad intermedia 



II Jornada de Divulgación Científica

92SELECCIONADOS

empiezan a tomar benzodiacepinas por insomnio o ansiedad, experimentan una dependencia y acaban 
acudiendo a varios médicos para que se las prescriban. Los sedantes-hipnóticos se utilizan de forma 
lícita por sus efectos eufóricos para aumentar las acciones de otros depresores centrales (por ejemplo 
opiáceos y alcohol) y para atemperar la excitación y ansiedad que generan los estimulantes.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

I- ANTECEDENTES Y ANAMNESIS
Varón de 44 años con antecedentes médicos de Infección por VIH conocida desde 1993, cirrosis por 
virus de la hepatitis C genotipo 1a y cólicos nefríticos de repetición en relación con en el tratamiento del 
VIH. Como factores de riesgo cardiovascular presenta diabetes mellitus insulinodependiente e 
hipertrigliceridemia. Entre los antecedentes psiquiátricos destaca el diagnóstico de Trastorno límite de 
la personalidad, Trastorno psicótico no especificado y politoxicomanía. 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 Endocrinología. 
En tratamiento con trazodona 100 mg: 0-0-2, risperidona 3 mg: 0-0-1, olanzapina 7,5 mg: 0-0-1, 
metasedin 5 mg: 1-0-0, insulina lantus 100 U/ml: 0-50U-0, insulina Apidra 100 U/ml: 10-10-10, 
metformina/sitagliptina 50 mg/1000 mg, fenofibrato/pravastatina sódica 40/160 mg: 0-1-0, ácidos 
grasos omega-3 1000 mg: 0-2-2, omeprazol 40 mg: 0-1-0, atripla: 0-0-1. En las últimas consultas en el 
CEDEX, presenta disartria, marcha inestable y disminución en los reflejos, así como disminución en la 
atención.  En la exploración, el paciente niega consumo de sustancias que no sea su medicación 
habitual. Tras acudir a la revisión programada en consulta de Salud Mental, presenta un estado de 
sedación que imposibilita la deambulación y muestra una disartria con lenguaje ininteligible. Al ser 
imposible la exploración psicopatológica, se contacta con el 112 para ser trasladado al SUH del Hospital 
Nuestra señora de la Montaña. Su madre refiere que desde hace unos diez días, el paciente ha perdido el 
control de la ingesta medicamentosa, con probable abuso de benzodiacepinas y tóxicos.

II- EXPLORACIÓN FÍSICA
Visita al SUH:
-- Exploración física:
Constantes vitales: Tensión arterial 150/80 mmHg. Frecuencia cardíaca 75 latidos/minuto. Saturación 
de oxígeno basal 93%. 
Consciente. Orientado en tiempo, persona y espacio. Lenguaje farfullante. Buena coloración de piel y 
mucosas. Bien hidratado y nutrido. Eupneico. La exploración de cabeza, cuello y abdomen resultó 
anodina. La auscultación pulmonar estaba dentro de la normalidad. Pares craneales normales. No 
nistagmus. Fuerzas normales. Hiporreflexia y ligera hipotonía. Dificultad en la marcha y la 
bipedestación. 

Ante la sintomatología presentada, se avisa a Psiquiatra de guardia para valoración.

--Exploración psicopatológica: consciente, orientado. No alteraciones evidentes en la memoria. 
Enlentecimiento psicomotor. Adecuado y parcialmente colaborador. Lenguaje con tasa y tono 
disminuidos. Habla disártrica. Pensamiento coherente y estructurado. No ideación delirante. 
Pensamientos de muerte sin ideación autolítica estructurada ni planificada.  No alteraciones en la esfera 
sensoperceptiva. Hipotimia. Disforia. Apatía. No anhedonia. Síntomas de ansiedad psíquica. No 
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labilidad emocional. No inquietud ni agitación psicomotriz. No alteraciones en el sueño ni en el hábito 
alimentario. Conciencia parcial de enfermedad. Juicio de realidad conservado. 

III- PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS
-Hemograma: Hematíes 3,96 mill/ml. Hemoglobina 11,7 g/dl. Hematocrito 34,1%. Volumen corpuscular 
medio 86,1 fl. Leucocitos 2,87 mill/ml. Neutrófilos% 58%. Neutrófilos 1,7 mil/mm3. Linfocitos % 27,5%. 
Linfocitos 0,8 mil/mm3. Monocitos % 12,5%. Monocitos 0,4 mil(mm3. Eosinófilos 1,7%. Eosinófilos 0,1 
mil/mm3. Basófilos % 0,3%. Basófilos 0 mil/mm3. Plaquetas 44 mil/mm3. Volumen plaquetar medio 
11,9 fl.

-Coagulación: actividad de protrombina 88%. Tiempo de Protrombina 12,7 seg. INR 1,088. Tiempo 
parcial de Tromboplastina activado (a PTT) 41,9 seg Ratio del aPTT 1,397. Fibrinógeno derivado 338 
mg/dl . 
-Bioquímica: Glucosa 135 mg/dl. Urea 20 mg/dl. Creatinina 0,55 mg/dl. Sodio 139 mEQ/L. Potasio 3,8 
mmol/L.

-Orina: Tóxicos en orina: positivo a metadona, benzodiacepinas, THC y antidepresivos tricíclicos.

-Radiografía de tórax: no se observan imágenes de condensación parenquimatosa.

IV- DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL EN URGENCIAS
Diagnóstico diferencial con procesos que cursen con signos neurológicos como alteración en el 
lenguaje, enlentecimiento psicomotriz, ataxia e incoordinación motora.

· Complicaciones neurológicas asociadas con el SIDA: trastornos causados directamente por el 
virus del VIH, por ciertos cánceres e infecciones oportunistas (enfermedades causadas por 
bacterias, hongos y otros virus que de otra manera no afectarían a las personas con sistemas 
inmunitarios sanos), o por efectos tóxicos de los medicamentos usados para tratar los síntomas.  

· Intoxicación medicamentosa.
· Intoxicación por drogas.
· Accidente cerebrovascular o ictus.
· Traumatismo craneoencefálico.
· Infecciones localizadas o difusas en el cerebro, como abceso cerebral o encefalitis.
· Tumores del Sistema Nervioso Central.

V- DIAGNÓSTICO FINAL
En base a la anamnesis, exploración clínica, entrevista con su familia y pruebas complementarias se 
diagnostica de intoxicación medicamentosa en paciente con politoxicomanía y Trastorno Límite de 
personalidad.

VI- TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
En la visita a urgencias, se instaura tratamiento a nivel orgánico con perfusión de flumazenilo, 
permaneciendo el paciente estable y sin disminución del nivel de conciencia. Tras 6 horas en el SUH se 
aceptó el ingreso en la Unidad de Hospitalización Breve (UHB) tras sobreingesta de benzodiacepinas sin 
finalidad autolítica aparente, para su correcta estabilización y desintoxicación. Durante su estancia en la 
unidad de Psiquiatría, refiere que en la mañana del ingreso  realiza de forma impulsiva  ingesta de unos 7 
comprimidos de alprazolam de 2 mg, con la finalidad de desinhibirse. Refiere que en las últimas semanas 



II Jornada de Divulgación Científica

94SELECCIONADOS

se ha encontrado más triste, sin ganas de relacionarse con los demás y permaneciendo mucho tiempo 
en el domicilio. Afirma que el último mes ha vuelto a consumir tóxicos y presenta además un patrón de 
abuso de alprazolam que no es capaz de controlar. Tras ajustar el tratamiento, y tras 13 días de ingreso, el 
paciente presenta una mejoría en el estado de ánimo. No insomnio.  No presenta síntomas de 
abstinencia a benzodiacepinas ni otros tóxicos. Al alta médica no presenta ideación autolítica. Acepta 
continuar el tratamiento a nivel ambulatorio en CEDEX y en el ESM. La medicación al Alta fue trazodona 
100 mg: 0-0-2, risperidona 3 mg: 0-0-1, olanzapina 5 mg: 0-0-1, metasedin 5 mg: 1-0-0, insulina lantus 
100 U/ml: 0-50U-0, insulina Apidra 100 U/ml: 10-10-10, fenofibrato/pravastatina sódica 40/160 mg: 0-
1-0, ácidos grasos omega-3: 0-2-2, omeprazol 40 mg: 0-1-0, atripla: 0-0-1

DISCUSIÓN
En relación con las intoxicaciones medicamentosas, es importante valorar la motivación para la 
intoxicación (¿se trataba de un acto suicida?). En el caso de abuso de sustancias, se debe tener presente 
el comienzo y la identificación de la sustancia. La intoxicación puede estar producida por un gran 
número de tóxicos y acompañarse de sintomatología variada, desde el coma hasta síntomas psicóticos y 
agitación psicomotriz. Es muy importante la información que puedan proporcionar familiares y amigos. 
En muchas ocasiones, se desconoce la sustancia consumida y es conveniente guiarse por los síntomas 
físicos que presenta el paciente.

En este caso, el paciente es drogodependiente. En estos, además de la atención psiquiátrica 
especializada por la psicopatología que se presenta tanto por el consumo como por la abstinencia de las 
diferentes sustancias, es frecuente la asistencia por descompensación de las enfermedades médicas 
que los pacientes suelen tener asociadas por lesiones o traumatismos.

Ya que el paciente es consumidor de opiáceos y se encuentra en un Programa de Mantenimiento con 
Metadona, debemos descartar una intoxicación aguda por opiáceos. Los síntomas que nos hacen 
sospechar una posible intoxicación son los siguientes: miosis puntiforme, depresión respiratoria, 
edema agudo de pulmón, bradicardia, hipotensión, hipotermia, hipo o hiperreflexia, convulsiones y 
disminución del nivel de conciencia.

Puede precipitarse por la asociación con otras drogas (alcohol o benzodiacepinas) y es frecuente que 
ocurra en consumidores no habituales o tras un periodo de abstinencia. En caso de intoxicación grave 
debe tratarse en una sala de reanimación o unidad de cuidados intensivos (UCI).

En el caso de las benzodiacepinas, estas pueden consumirse como sustancias de abuso, asociándose 
generalmente a consumo de opiáceos. Es frecuente su presencia en intoxicaciones medicamentosas 
con fines suicidas en pacientes que las están tomando por prescripción médica.

En la intoxicación por benzodiacepinas, si esta no es demasiado intensa, el sujeto puede experimentar 
apatía, sequedad de boca, disminución del tono muscular y afectación neurológica con disartria, ataxia, 
incoordinación, nistagmo y afectación de conciencia (obnubilación y somnolencia). Si la intoxicación 
progresa, los signos se intensifican, pudiendo llegar al coma y a la depresión respiratoria.

Respecto al tratamiento:
Evaluar las constantes vitales, la función respiratoria y el nivel de conciencia.
El lavado gástrico puede ser eficaz si ha pasado poco tiempo.
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En caso de compromiso de la función respiratoria, intensa sedación o con utilidad diagnóstica puede 
recurrirse al empleo de un antagonista, administrando 0,2 mg de flumacenil o por vía intravenosa 
(media ampolla de Anexate) que puede repetirse si no existe respuesta. Además, se administrará 
oxigenoterapia y se mantendrá la permeabilidad de la vía respiratoria.

En caso de pacientes ancianos deben extremarse las precauciones por la tendencia que tienen a la 
acumulación del fármaco y por la existencia de enfermedad orgánica previa.
Debe mantenerse al paciente en observación hasta que desaparezcan los síntomas de la intoxicación.



BIBLIOGRAFÍA.

1.- Sadock, Benjamin J, Sadock, Virginia A. Kaplan & Sadock. Sinopsis de Psiquiatría. Baltimore: 
Lippincott William & Wilkins. 10ª ed. 2009. 

2.- Lader M. Benzodiazepines revisited-will we ever learn?. Addiction. 2011 Dec; 106 (12): 2086-
109. Epub 2011 Oct 17.

II Jornada de Divulgación Científica

96SELECCIONADOS



II Jornada de Divulgación Científica

97 SELECCIONADOS

M. Cañete Domínguez*; C. García Recio*; R. Maoued El Maoued*; D. C Laguado Bulgheroni*; C. 
Salazar Cabrera*; D. P. Rodríguez López**.

*Servicio de Otorrinolaringología del Complejo Hospitalario de Cáceres.
**Servicio de Neumología del Complejo Hospitalario de Cáceres.

Presentación atípica del Síndrome de Rendu- Osler- 
Weber

RESUMEN.
El síndrome de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia hemorrágica hereditaria (HHT), es una 

enfermedad genética con transmisión autosómica dominante caracterizada por la presencia de 
múltiples telangiectasias en piel y mucosas asociadas a malformaciones arteriovenosas (MAV) 
viscerales. Estas lesiones son las responsables de sus manifestaciones clínicas, siendo la epistaxis el 
síntoma más temprano y frecuente, y constituyen la base de los criterios de Curaçao, con los que se 
realiza el diagnóstico. Además, 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 
lo que el manejo debe ser individualizado. 

En este artículo presentamos el caso clínico de un varón de 19 años diagnosticado de HHT con 
presentación atípica.

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

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia hemorrágica hereditaria (HHT), es una 

enfermedad genética con transmisión autosómica dominante, penetrancia relacionada con la edad y 
una importante variabilidad en las manifestaciones clínicas entre los individuos afectados, incluso entre 
pacientes de una misma familia. 

En su patogénesis están 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 mayoría de los laboratorios, el porcentaje de hallazgo de estas mutaciones en 
pacientes con HHT oscila entre el 80-90%. No obstante, la existencia de grupos familiares con criterios 
clínicos de la enfermedad pero sin las mutaciones genéticas descritas anteriormente, sugiere que otro 
gen, aún no identificado, podría ser la causa de HHT en estos casos.

Descrita por primera vez por Sutton en 1864, es Rendu en 1896 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 caucásica con independencia del sexo, comenzando más 
frecuentemente entre los 20-40 años. Su prevalencia se estima en un caso por cada 5-8.000 habitantes, 
siendo mayor en algunas áreas geográficas, como en las Antillas Holandesas, la isla danesa de Fyn y la 
región francesa de Ain.

La epistaxis es el síntoma más temprano (puede comenzar a partir de los 10 años) y frecuente (hasta un 
90-95% de los pacientes afectados presenta epistaxis recurrente). Las manifestaciones clínicas de esta 
enfermedad están causadas por anomalías 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 pequeños vasos sanguíneos superficiales, muy frágiles, 
que suelen aparecer en piel y mucosas a los 5-20 años del inicio de las epistaxis, especialmente en 
labios, lengua, cara, palmas de las manos y lecho ungueal. Las MAV se localizan, principalmente, en 
pulmón, cerebro, hígado y aparato digestivo, y pueden producir importantes complicaciones como 
trombosis o embolias. En la HHT1 las MAV pulmonares son más frecuentes y presentan cuadros clínicos 
más graves que en la HHT2. 

Un comité de expertos se reunió en el año 1.999 en la isla de Curaçao y definió los criterios diagnósticos 
de la HHT, actualmente vigentes, conocidos como criterios de Curaçao (tabla 1).

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 17 años, fumador, intervenido de varicocele y fimosis con hematoma banal 

postquirúrgico a las 24 horas, que fue derivado a las consultas de Otorrinolaringología por episodios 
recurrentes de sangrado oral, a veces con vómitos, de un año de evolución. No existía historia familiar 
hemorrágica ni consanguinidad. El paciente asociaba dichos episodios a situaciones de estrés. Además, 
refería también un episodio autolimitado de otorragia. En dos ocasiones se le había realizado una 
endoscopia digestiva alta sin apreciarse restos hemáticos ni lesiones sangrantes, y un TC nasosinusal 
para descartar patología oculta en senos paranasales que resultó ser normal. Debido a los diferentes 
sangrados estaba en estudio por el servicio de Hematología con alta sospecha de trastorno de la 
hemostasia. En la exploración ORL únicamente se apreciaba una mucosa nasal friable. El resto de la 
exploración era estrictamente normal.

Cuatro meses después acude nuevamente a nuestras consultas para reexploración ya que durante ese 
tiempo había continuado con los episodios recurrentes de sangrado oral, de los que aportaba 
diferentes fotografías (figura 1), sin repercusión hemodinámica y de origen desconocido tras haberle 
realizado otras dos endoscopias digestivas altas, una ecografía abdominal y una broncoscopia, todo ello 
sin hallazgos patológicos. El estudio completo por parte de Hematología (hemograma con frotis, 
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dosificación de factores, screening de hemostasia primaria y defectos del fibrinógeno y la fibrinolisis) 
estaba dentro de la normalidad. De nuevo, en la exploración ORL únicamente se apreciaba una mucosa 
nasal friable, sangrante al roce con el fibroscopio, e hipervascularizada con patrón en empedrado 
sugerente de enfermedad telangiectásica familiar en fase muy incipiente (figura 2), a pesar de que el 
paciente negaba episodios previos de epistaxis espontánea y de no haber antecedentes familiares. Por 
ello, se contactó con el servicio de Hematología para reconsiderar nuevo estudio.

Un mes más 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 año y medio después el paciente acude a consulta de Hematología para los resultados del estudio 
genético. Durante ese tiempo había continuado presentando sangrados orales a razón de 1-2 al mes, un 
nuevo episodio de otorragia durante la noche y un primer episodio de epistaxis espontánea (figura 3). El 
estudio genético identificó cuatro variantes intrónicas en heterocigosis en el gen ALK1, confirmando la 
sospecha de HHT (tipo 2) a pesar de la presencia de un único criterio de Curaçao (probables 
telangiectasias nasales).

Actualmente el paciente sigue revisiones periódicas por parte del servicio de Hematología. Sus padres y 
hermanos se encuentran pendientes del estudio genético. 

DISCUSIÓN.
La HHT es una enfermedad genética con transmisión autosómica dominante y una penetrancia 

del 97-100%. Ocasionalmente no hay historia familiar de HHT, como ocurre en nuestro caso, lo que 
podría ser explicado por una mutación espontánea, 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 sintomatología alguna.

La epistaxis espontánea es el síntoma más frecuente ya que lo refiere hasta un 90-95% de los pacientes. 
También es el síntoma más temprano: el 46% se inicia a los 10 años, el 70% a los 20 y el 100% a los 40 
años. Nuestro paciente refería un único episodio aislado de epistaxis espontánea a los 18 años. Llama la 
atención la no recurrencia de este sangrado, por lo que no sería criterio diagnóstico de HHT. Además, 
hay que reseñar que el inicio de su sintomatología y el motivo de consulta en tantas ocasiones fueron los 
sangrados orales, que se iniciaron a los 16 años. Es cierto que estos pacientes pueden presentar 
hemorragia digestiva, pero ocurre en un porcentaje mucho menor que la epistaxis (10-40%) y, 
generalmente, no antes de los 55 años de edad.

Por otra parte, la piel y superficie mucosas presentan telangiectasias hasta en el 89% de los pacientes. 
En nuestro caso no se objetivaron dichas lesiones, aunque en la mucosa nasal había dudas a posteriori 
de si podía haber alguna telangiectasia lineal. Como suelen aumentar en número con la edad, es posible 
que dentro de unos años el paciente comience a desarrollarlas con más claridad.

El pronóstico de la HHT es incierto. Pese a que los pacientes se ven afectados por sangrados recurrentes 
y otras complicaciones, con un diagnóstico y tratamiento precoces es posible mejorar la calidad de vida 
del paciente y lograr una expectativa de vida similar a la de la población general. Dado que la severidad y 
las alteraciones presentes en cada paciente son tan variables, el manejo debe ser individualizado. 



II Jornada de Divulgación Científica

100SELECCIONADOS

Los pacientes con HHT deben recibir consejo genético y advertencias sobre la historia natural y las 
consecuencias de esta enfermedad. Además, deben ser advertidos sobre los riesgos del consumo de 
aspirina y otros fármacos que alteren la hemostasia y/o favorezcan el desarrollo de las telangiectasias. 
Hay que hacer hincapié en el efecto del alcohol sobre esto último, por lo que sería más que 
recomendable su abandono.

CONCLUSIONES.

El síndrome de Rendu-Osler-Weber es una enfermedad sistémica con un amplio espectro clínico y un 
riesgo importante de desarrollar complicaciones. Por ello, estos pacientes consultan a diferentes 
especialistas: otorrinolaringólogos, hematólogos, digestólogos, internistas, neumólogos, neurólogos, 
etc. 

Con frecuencia, los médicos se inhiben ante enfermedades que no conocen bien y la HHT puede ser un 
buen ejemplo de ello. Pero esto no debería de ser así y más aún cuando se trata de enfermedades que, 
como en este caso, con un diagnóstico y tratamiento precoces es posible mejorar la calidad de vida del 
paciente y lograr una expectativa de vida similar a la de la población general. Por tanto, es importante 
que todos los clínicos reconozcan esta enfermedad y sus consecuencias y sepan buscar la mejor 
solución para estos pacientes a través de un abordaje multidisciplinar.

CRITERIOS DE CURAÇAO 

1. Epistaxis, que deben ser espontáneas y recurrentes. 
2. Telangiectasias, múltiples y en sitios característicos: labios, cavidad oral, nariz, dedos. 
3. Lesiones viscerales características: 
     Telangiectasias gastrointestinales (con o sin sangrado). 
     Malformaciones arteriovenosas pulmonares. 
     Malformaciones arteriovenosas hepáticas. 
     Malformaciones arteriovenosas cerebrales. 
     Malformaciones arteriovenosas espinales. 
4. Historia familiar, con un descendente de primer grado diagnosticado de HHT de acuerdo con 

estos criterios. 
 
El diagnóstico de HHT es: 
- Definitivo, si se cumplen 3 o más criterios. 
- Posible, si se cumplen 2 criterios. 
- Poco probable, si se cumplen menos de 2 criterios. 

 Tabla 1. Criterios de Curaçao para el diagnóstico de HHT.
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Figura 1. Episodios de sangrado oral espontáneo.

Figura 2. Mucosa nasal con patrón en empedrado sugerente de enfermedad telangiectásica familiar.
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Figura 3. Epistaxis espontánea
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RESUMEN.

Presentamos un caso de rotura vesical espontánea en el contexto de un cuadro de abdomen 
agudo en un varón de 72 años diagnosticado de carcinoma  transicional de alto grado que invade capa 
muscular al que se habia realizado tratamiento radioterápico tras descartarse tratamiento quirúrgico.

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 evolución. Se optó por realizar TAC abdominal en 
puerta de Urgencias, que no fue diagnóstico por lo que se decidió laparotomía exploradora para llegar al 
diagnóstico definitivo. El tratamiento aplicado se basó en el cierre quirúrgico del defecto vesical.

PALABRAS CLAVE.

Abdomen agudo, Perforación vesical espontánea.

INTRODUCCIÓN.

El abdomen agudo constituye uno de los motivos más frecuentes de consulta en Urgencias y su 
manejo exige experiencia y capacidad de decisión ya que sintomatología muy sutil puede enmascarar 
patologia de elevada mortalidad. Su valoración es aun más difícil en el paciente anciano ya que las 
respuestas fisiológicas no son las mismas del adulto joven y la presentación es, por ello, bastante 
atípica.Está claro que para un adecuado abordaje de este síndrome es clave una buena anamnesis 
incluyendo una exploración, revisión y recogida de antecedentes minuciosa.

La perforación vesical espontánea que se define como una rotura de la pared de la vejiga en ausencia de 
traumatismo o maniobras iatrogénicas es una causa muy poco común de abdómen agudo y de difícil 
sospecha diagnóstica.
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Así, con este caso clínico buscamos  evidenciar las mil y una presentaciones del abdomen agudo: su 
sintomatología diversa como también el gran número de causas que pueden estar por detrás de este 
síndrome y que no se suelen considerar a la hora del diagnóstico diferencial, como puede ser la 
perforación vesical espontánea.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Paciente varón pluripatológico de 72 años que acude al Servicio de Urgencias de nuestro centro por 
dolor en hipogastrio de 3 horas de evolución que le despertó por su intensidad, tipo contínuo y que se 
irradia a periné. El dolor no se acompaña de nauseas o vómitos, el paciente niega cambios del hábito 
intestinal (ultima deposición hace un dia, sin produtos patológicos). Refiere en los ultimos 3 dias disuria 
acompañada de polaquiuria.Niega traumatismos previos. 

Como antecedentes destacan:

- Alergia a penicilina.
- Ingreso en Septiembre de 2014 por Síndrome coronário agudo sin elevación de segme to ST ( 

SCASEST ). Diagnosticado de enfermedad coronária severa de 3 vasos por lo que se decide colocación de 
2 stents metálicos en arterias Circunfleja y Descendente anterior.

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

- Polipectomia endoscópica por adenoma velloso en 2006, pólipos adenomatosos tubulares en 
deciembre de 2014.

- Resección transuretral de vejiga por tumor vesical  en 2014 con Anatomia Patológica de 
Carcinoma transicional de alto grado con metaplasia escamosa que invade capa muscular con 
componente de carcinoma transicional in situ. Se derivó a Oncología para tratamiento neoadyuvante 
con Cisplatino + Gemcitabina hasta agosto de 2014. Posteriormente se desestimó cistectomia radical 
por SCASEST reciente con ingreso en UCI por lo que se pasó paciente a cargo de Oncología para 
tratamento quimio y radioterápico.

A la exploración física está afebril y estable hemodinámicamente, presenta dolor a la palpación 
superficial en todos cuadrantes del abdomen, más acentuado en hipogastrio, con clara defensa 
abdominal. No se palpan masas o hernias con signos de sufrimiento.

En la analítica sanguínea destaca leucopenia de 2200, plaquetopenia de 35000, glucosa de 228, 
creatinina normal y PCR de 6,1. El análisis de orina presenta abundantes leucocitos con 60 hematies por 
microlitro, nitritos negativos.  En Urgencias se decide sondaje vesical con salida de 200 cc de orina clara.

 Se realizó TC abdominal: se objetiva buen flujo de contraste en artéria mesentérica; se descarta 
isquemia aguda mesentérica, neumoperitoneo, apendicitis aguda u obstrucción intestinal.
Se visualiza mínima cantidad de líquido libre en Fosa íliaca derecha y un pequeño segmento de íleon con 
la pared más engrosada y captante que el resto del trayecto ileal que, por lo tanto, podrían considerarse 
como cambios inflamatórios en dicha asa. 
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Persiste pequeña 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 líquido seropurulento secundário a perforación 
vesical. En colaboración con Urología se decide cierre en dos planos de perforación en cúpula vesical.

 

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

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL EN URGENCIAS.
En una primera evaluación del paciente consideramos como poco probable el diagnóstico de 

apendicitis aguda (causa común de abdómen agudo), tanto por la edad de presentación como por las 
características del dolor ( aunque la apendicitis tenga presentaciones bastante más raras que el típico 
dolor localizado en FID). Planteamos también el diagnóstico de obstrucción intestinal pero nos pareció 
improbable por la inexistencia de alteración clara en el hábito intestinal del paciente (ultima deposición 
el dia anterior ); tampoco existian masas sugerentes de hernias en sufrimiento por lo que nos pareció 
poco probable el diagnóstico de hernia estrangulada. Ahora bien, planteamos también la posibilidad de 
perforación intestinal secundaria a proceso neoformativo intestinal o diverticulitis complicada dado la 
exploración abdominal con claros signos de peritonismo (asociado a antecedente de pólipos 
intestinales) aunque ultima exploración 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 exploración van en contra de dicho 
diagnóstico (el paciente presentaba aumento claro de los ruidos hidroaéreos, esta patología suele 
cursar justo con el contrario, abolición o disminución de este signo; Dímeros 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 
diagnóstica ( en ningun momento refirió dolor abdominal intenso tras la ingesta de comida, típico de 
una isquemia crónica de artéria mesentérica )

Analizando las características del dolor, la analítica de orina y sus antecedentes Urológicos planteamos 
la posibilidad de una Infección del tracto urinário con importante dolor asociado (orina claramente 
patológica) pero el diagnóstico de abdomen agudo de origen urológico no fue una posibilidad que 
consideramos . Sin embargo, teníamos 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 aportó poca información por lo que decidimos realizar una laparotomia exploradora diagnóstica 
en quirófano previa consulta con familiares y tras explicar elevado riesgo anestésico dado antecedentes 
del paciente.

DIAGNÓSTICO FINAL.

Tras apertura por planos y revisión de asas de delgado y colon se halla peritonitis fibrinosa con 
líquido seropurulento escaso secundaria a perforación vesical intraperitoneal espontánea. Se decide 
cierre primário de perforación en cúpula vesical secundária a tumor vesical.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN.
En el postoperatório inmediato paciente ingresa en Unidad de Reanimación para control. Se 

decide pautar tratamento antibiótico con Tigeciclina y Amikacina y se transfunden 2 concentrados de 
hematies por descenso de Hemoglobina. Se pasa paciente a planta de Urología manteniendose terapia 
antibiótica hasta resultado de Urocultivo ( sensible a Ciprofloxacino ) por lo que se cambia de terapia.
 Durante estancia en planta la herida quirúrgica se complica con seroma, la analítica que presentaba 
leuco y plaquetopenia se normaliza. En el 17º dia postoperatório paciente presenta episodio de dolor 
torácico atípico estudiado por Medicina interna que descarta patologia cardíaca aguda y decide nueva 
transfusión. Se decide alta al 19º dia postoperatório com medicación domiciliária habitual, se presenta 
en sesión Uro-Oncológica donde se decide solicitar UroTC y cistoscopia para control y estudio de 
extensión.

CONCLUSIONES.
El abdomen agudo es un síndrome con elevada expresión en Urgencias de nuestros hospitales; 

su sintomatología tiene por base un elevado número de patologías de distintas etiologías y por ello, 
difíciles de identificar. Así, es clave una buena anamnesis incluyendo una exploración adecuada y una 
revisión 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, importantísimo de cara al 
diagnóstico) para su diagnóstico.

Por otro lado, en el paciente pluripatológico 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, neumonía basal, aplastamientos vertebrales, etc. 

La perforación vesical espontánea que se define como una rotura de la pared vesical en ausencia de 
traumatismo o maniobras iatrogénicas es una causa muy poco común de abdomen agudo y de difícil 
sospecha diagnóstica. Se debe considerar en pacientes con síntomas del tracto urinario y con 
antecedentes de manipulación urológica o tumores del tracto urinario.
Así con este trabajo pretendemos alertar para la necesidad de conocer las causas menos comunes de 
este síndrome ya que solo podemos sospechar la patología que conocemos en profundidad, siendo 
cierto que muchas veces la realidad supera la ficción.
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Mucocele apendicular: ¿apendicectomía 
laparoscópica?

RESUMEN.
Los mucoceles apendiculares son entidades poco frecuentes que representan un 8% de los 

tumores apendiculares y suponen un 0.25% de las apendicectomías realizadas. 

El tratamiento de elección en la mayoría de los casos es la apendicectomía, salvo en determinadas 
excepciones donde está indicada la hemicolectomía derecha o en casos de progresión a pseudomixoma 
peritoneal, que requerirá un manejo terapéutico más complejo.
Aunque clásicamente se desaconsejaba la apendicectomía laparoscópica en el tratamiento de estos 
tumores, con los avances actuales tanto técnicos como en experiencia de los cirujanos, se considera una 
técnica adecuada y segura.

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

PALABRAS CLAVE.
Mucocele apendicular, apendicectomía, laparoscopia.

INTRODUCCIÓN.
Los tumores apendiculares son entidades infrecuentes que suponen un 0.4-1% de los tumores 

1gastrointestinales .
El tumor carcinoide es el más frecuente: hasta un 50% de los mismos. 

Los mucoceles apendiculares representan un 8% de todos los tumores apendiculares y un 0.25% de las 
1apendicectomías realizadas .
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Más de la mitad de los casos se presentan como un cuadro clínico similar al de la apendicitis aguda, 
aunque casi un 40% se presentan como hallazgo incidental.
En el diagnóstico son fundamentales la ecografía abdominal y el TAC abdominal, éste último de gran 
importancia para determinar el tamaño del tumor y relación con estructuras vecinas; así como 
colonoscopia para descartar tumores colorrectales sincrónicos, como se expondrá más adelante.

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

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente mujer de 78 años con antecedentes personales de hipertensión arterial, 

hipercolesterolemia y cólicos renoureterales.
En ecografía de control se encuentra como hallazgo incidental una imagen de morfología tubular 
quística, de unos 8 x 2.7 cm aproximadamente, compatible con mucocele apendicular.

Se solicita TAC abdominal que confirma el hallazgo ecográfico (Figura 1) y aporta información sobre el 
tamaño del mucocele y su relación con estructuras vecinas, así como extensión de la enfermedad.

 

 

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

Se solicita colonoscopia, con la cual se descarta la existencia de tumores colorrectales sincrónicos.
Una vez completado el estudio se decide tratamiento quirúrgico: apendicectomía laparoscópica   
(Figura 2).
Se confirman los hallazgos del TC abdominopélvico y se realiza satisfactoriamente, sin complicaciones. 
La paciente fue dada de alta al tercer día postoperatorio.

El diagnóstico anatomopatológico de la pieza quirúrgica fue de Neoplasia Mucinosa Apendicular de Bajo 
Grado, con borde quirúrgico respetado.

Figura 2: Detalles de la apendicectomía laparoscópica: sección de la base apendicular con endograpadora y extracción de la 
pieza mediante bolsa.

DISCUSIÓN.

EL mucocele apendicular, descrito por Rokitansky en 1842, consiste en la distensión del apéndice por 
2,3

obstrucción de su luz debido al acúmulo de contenido mucoide .
Puede deberse tanto a procesos benignos como malignos (hiperplasia mucosa, cistoadenoma 
mucinoso y cistoadenocarcinoma mucinoso) y la distinción entre ambos en una clasificación es 

4
controvertida , por lo que muchos autores evitan el término macroscópico mucocele y se remiten a la 

1,5nueva clasificación anatomopatológica de Neoplasias Mucinosas del Apéndice de bajo o alto grado .
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Según su estirpe histológica, existen tumores apendiculares epiteliales (mucoceles o Neoplasias 
Mucinosas Apendiculares, pólipos hiperplásicos, adenomatosos o serrados) y no epiteliales (tumor 
carcinoide, adenocarcinoide, tumores mesenquimales como sarcomas, linfomas...).

EPITELIALES NO EPITELIALES 
Neoplasia Mucinosa de bajo 
grado  

Tumor Carcinoide  

Neoplasia Mucinosa de alto 
grado / Cistoadenocarcinoma 
Mucinoso 

Adenocarcinoide 

Pólipos Tumores Mesenquimales 

    Tabla 1: Tipos de tumores apendiculares según estirpe.

6Dentro de estos tumores, el más frecuente es el tumor carcinoide, que supone el 50% de los mismos . 

Los mucoceles apendiculares son más frecuentes en mujeres en edad media de la vida y representan el  
8% de los tumores apendiculares. Sin embargo, en los últimos años existen datos de un aumento de este 

7porcentaje dentro del total de tumores apendiculares .
Dentro de éstos, son más frecuentes las Neoplasias Mucinosas de Bajo Grado (hasta un 63% 

3corresponde al clásicamente denominado cistoadenoma mucinoso) .

La presentación clínica más frecuente es dolor abdominal en fosa ilíaca derecha y signos de irritación 
peritoneal, simulando un cuadro de apendicitis aguda, pero también pueden diagnosticarse como 
hallazgo incidental en exploraciones radiológicas (ecografía abdominal, TAC) o laparotomías o 
laparoscopias realizadas por otro motivo.
Como formas de presentación excepcionales, se han descrito la hemorragia digestiva, la invaginación 

1
intestinal o la obstrucción intestinal .

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

1adelante . 
Es importante en el diagnóstico la realización de TAC abdominopélvico para comprobar la relación del 
mucocele con estructuras vecinas, evaluar el tamaño del mismo y la extensión de la enfermedad, para 
una adecuada planificación de la cirugía.

Estos tumores se han relacionado con un aumento en la incidencia de otras neoplasias, 
5

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, mama y riñón. 
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En cuanto al manejo terapéutico, es de elección en la mayoría de los casos la apendicectomía con 
exéresis total del mesoapéndice.

Clásicamente, muchos autores desaconsejaban la laparoscopia en el tratamiento de estos tumores por 
el riesgo de rotura del apéndice y diseminación del material mucoide hacia cavidad abdominal.

Actualmente, con los avances técnicos en laparoscopia así como la mayor experiencia de los cirujanos 
con la misma, la apendicectomía laparosópica es una técnica segura que permite la extracción de la 
pieza quirúrgica sin complicaciones en manos de cirujanos experimentados, con los beneficios añadidos 
de la cirugía mínimamente invasiva, como disminución del dolor postoperatorio, de tasas de infección 

5de herida quirúrgica y de días de hospitalización .

En los casos de confirmación anatomopatológica de malignidad o afectación ganglionar regional, está 
5,6indicada la hemicolectomía derecha .

Algunos autores recomiendan también la hemicolectomía derecha en caso de afectación de la base 
cecal, aunque otros incluso abogan en estos casos por la resección en cuña de la base del mismo hasta 

4bordes sanos .

En caso de pseudomixoma peritoneal, si se confirma analíticamente la existencia de células epiteliales 
en cavidad abdominal, están indicadas la cirugía citorreductora y quimioterapia intraperitoneal, con un 

1, 4
manejo temprano en centros de referencia .
Se recomienda siempre el seguimiento postoperatorio periódico para descartar recidivas o tumores 

1,5
colorrectales metacrónicos .

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 quirúrgico de elección en la mayoría de los casos es la apendicectomía, supeditada 
siempre a los resultados de la anatomía patológica, que determinarán si es necesaria hemicolectomía 
derecha.

La apendicectomía laparoscópica es una técnica segura, que permite una confirmación diagnóstica y 
presenta beneficios postoperatorios para el paciente en cuanto a disminución del dolor, de incidencia 
de infección de herida quirúrgica, de días de hospitalización... propios de una cirugía mínimamente 
invasiva, que hoy en día todos conocemos.

La hemicolectomía derecha estará indicada en casos de afectación ganglionar, confirmación de 
malignidad o invasión del borde quirúrgico, aunque creemos conveniente estudiar cada caso en 
particular antes de tomar esta decisión.

Es fundamental el abordaje multidisciplinar entre cirujanos, especialistas del aparato digestivo, 
oncólogos y radiólogos, para elaborar un plan terapéutico adecuado, tal y como se entiende la cirugía de 
hoy en día, con unidades específicas coordinadas con otras especialidades médicas.
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La diplopia del neumólogo
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A. Bellido Maldonado*; M. Cañete Domínguez** 
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**Servicio de Otorrinolaringologia, Hospital San Pedro Alcántara. Cáceres. 

RESUMEN.

Mujer de 57 años con cuadro de multineuritis craneal que debuta con diplopia horizontal. En el 
estudio etiológico, tras múltiples pruebas, se realiza TC toracico que muestra una lesión subcarinal. Se 
obtiene biopsia mediante fibrobroncoscopia en la que se aislan granulomas no necrotizantes, siendo 
diagnosticada de neurosarcoidosis. 

Se inicia tratamiento precoz con corticoides orales con mejoría de su sintomatología. 

PALABRAS CLAVE.

Diplopia. Multineuritis craneal. Sarcoidosis. Neurosarcoidosis. Enfermedad granulomatosa 

INTRODUCCIÓN.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiología desconocida que se ha 
. 1

relacionado con factores infecciosos, ambientales y genéticos  

Su prevalencia es de 40 casos por cada 100.000 habitantes; Es más frecuente en mujeres entre los 30 - 40 
años y se caracteriza por la acumulación en los tejidos de linfocitos CD4 positivos y monocitos, así como 
por la presencia de granulomas no caseificantes y la alteración de la estructura normal de los tejidos.  

Los órganos afectados con mayor frecuencia son los ganglios linfáticos, pulmón, piel, ojos, hígado y 
bazo. La forma de presentación más frecuente es el hallazgo casual en la radiografía de tórax de 

 
adenopatías hiliares bilaterales con o sin infiltrados pulmonares.  

El diagnóstico se establece ante un cuadro clinico - radiológico compatible, con la demostración de 
granulomas epiteliales no caseificantes y/o por una prueba de Kveim- Siltzbach positiva .  

1

2

2
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manifestaciones neurológicas son diversas dependiendo de la localización 

3,4
de las lesiones.  

 

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 

Mujer de 57 años de edad sin hábitos tóxicos, con antecedentes de HTA y DLP que acude a 
urgencias por cuadro de visión doble de instauración brusca, asociada a cefalea pulsátil en región 
periorbitaria izquierda y parálisis facial. 

En la exploración neurológica destaca diplopia binocular en todas las posiciones de la mirada excepto en 
la mirada superior, extrema e inferior derecha con parálisis de la abducción del ojo izquierdo así como de 
la mirada superoexterna. Asimetría facial derecha e hipoestesia en primera y segunda rama del 
trigémino izquierdo. 

Se realiza estudio analítico completo: Hemograma, coagulación, bioquímica con marcadores tumorales, 
serología, autoinmunidad incluido proteinograma; Todo ello es compatible con la normalidad. Se 
obtiene LCR tras punción lumbar (x3) con citología normal y microbiología negativa. 

Como pruebas de imagen se realiza mamogafia y TC craneal sin hallazgos de interés. Posteriormente se 
solicita resonancia magnética donde no se visualiza patología.

El estudio neurofisiológico, incluido los potenciales evocados visuales,se encuentra dentro de los 
parámetro normales. La valoración oftalmológica no demuestra alteraciones en el fondo de ojo. 

Ante la ausencia de hallazgos diagnósticos se amplia el estudio con un TC toraco - abdominal en el que 
llama la atención la existencia de una lesión subcarinal de 31 x 35 mm, heterogénea, con densidad de 
partes blandas. 

Se llevó a cabo una broncoscopia para análisis del LBA y citología. El resultado de la misma no fue 
concluyente motivo por el que se solicitó PET-TC que muestra que la lesión subcarinal es 
metabólicamente positiva y sugestiva de malignidad. 

Ante este hallazgo se repitió la broncoscopia y obtenemos biopsia con aguja histológica de la lesión 
subcarinal. En el estudio anatomopatológico se observan granulomas aislados no necrotizantes sin 
evidencia de microorganismos ácido alcohol resistentes con la tinción de Ziehl-Neelsen. 

Con el diagnóstico de neurosarcoidosis se procede a realizar tratamiento precoz con corticoides vía oral 
(Prednisona 50 mg cada 24 horas) con mejoría clínica inicial y se pauta seguimiento para control de su 
evolución. 

DISCUSIÓN. 

La neurosarcoidosis como forma de presentación de la enfermedad granulomatosa es poco 
1común (menos del 10% de los casos) y como manifestación única, es aún más infrecuente.   

La neurosarcoidosis supone una grave complicación de la sarcoidosis que tan solo se presenta entre el 5 
a 26 % de los pacientes. Las 

Los criterios establecidos para su diagnóstico definitivo son: Presentación clínica sugestiva de 
neurosarcoidosis, exclusión de otros posibles diagnósticos, evidencia patológica de sarcoidosis 

5
sistémica y respuesta al tratamiento con corticosteroides durante más de dos años de seguimiento.

La clínica neurológica es muy variada: Neuropatía craneal (50 a 75 %), enfermedad parenquimatosa (50 
%), enfermedad meníngea (10 a 20 %), compromiso medular y polineuropatía periférica (15 %), 
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miopatías (15 %), hidrocefalia (10 %), endocrinopatía (10 a 15 %), lesión tumoral (5 a 10 %), 
6,7

encefalopatía/ vasculopatía (5 a 10 %) y crisis epilépticas (5 a 10 %). 

La parálisis facial periférica que padece la enferma se presenta en el 50 % de los pacientes con 
neurosarcoidosis, aparece uni o bilateralmente, en forma simultánea y recurrente. Puede ser el signo de 

8
presentación inicial, acompañada o no de meningitis, y constituir la única manifestación neurológica. 

La sospecha de neurosarcoidosis puede ser difícil debido a la variedad de presentaciones clínicas. El 
hallazgo de la lesión subcarinal supuso un punto de inflexión en el proceso diagnóstico, ya que amplió el 
diagnóstico diferencia a un posible origen neoplásico (Tumor neural, timoma ectópico), quiste de 
duplicación complicado, enfermedad granulomatosa, etc.

Nuestra paciente reúne los criterios establecidos para el diagnóstico definitivo: Presentación clínica 
sugestiva de neurosarcoidosis, exclusión de otros posibles diagnósticos mediante múltiples pruebas 
complementarias, evidencia patológica de sarcoidosis sistémica y respuesta al tratamiento con 

5corticosteroides.  (Objetivda inicialmente, aunque debido a lo reciente del caso, es preciso demostrar la 
mejoría durante de dos años de observación).

e han reportado casos en los que la radioterapia ha mejorado la 
11,12

sintomatología. 

 

 

Aunque la disfunción de las vías visuales anteriores (nervio óptico y quiasma) es poco común (1-5%), es 
una de las manifestaciones neuroftalmológicas más frecuentes de 

 9,10 la neurosarcoidosis y puede manifestarse con diplopia y alteraciones en el campo visual.

 

 

En pacientes refractarios a corticoides, que presentan intolerancia o en los que existe alguna 
contraindicación, puede ser necesario el tratamiento con inmunosupresores como metotrexato, 

9,10azatioprina o ciclosporina.  También s
 

 

CONCLUSIONES.

La neurosarcoidosis es un cuadro muy poco frecuente cuyo diagnóstico y tratamiento son 
fundamentales para preservar la función visual. 

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

Partiendo de una clínica de afectación neurológica (Diplopia y parálisis facial) mediante la realización de 
un estudio amplio, fué posible llegar al diagnóstico gracias a una técnica, tan alejada de la neurología, 
como la broncoscopia con toma de biopsia. 
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corte coronal y axial tc torácico. lesión subcarinal.
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PET-TC . Hipermetabolismo de lesión subcarinal.
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Liposucción para el corazón...

RESUMEN DEL CASO.
Se presenta el caso de un varón de 25 años, deportista, con antecedentes de taquicardia 

ventricular monomorfa sostenida (TVMS) en la edad pediátrica y diagnosticado años después de lipoma 
cardiaco gigante con afectación subepicárdica y biventricular.
Palabras claves: tumores cardiacos, lipoma ventricular, taquicardia ventricular monomorfa sostenida, 
arritmias pediatría.

INTRODUCCIÓN Y RELEVANCIA DEL CASO.
La afectación tumoral del corazón suele ser metastásica. Los tumores cardiacos benignos son 

extremadamente raros siendo el lipoma cardiaco el segundo tumor más frecuente tras el mixoma. A 
pesar de ser infrecuentes existen múltiples tipos histológicos, la mayoría de ellos son tumores 
mesenquimatosos, a excepción de los mesoteliomas y los teratomas, con el mismo espectro de 
diferenciación observado en las partes blandas.

Los lipomas cardiacos no tienen predilección por el sexo ni por la edad, se localizan más frecuentemente 
en subendocardio y subepicardio, aunque también pueden ser  intramiocárdico  sin preferencia por 

1
cavidad .  Los tumores lipomatosos benignos se dividen en 2 grupos según el grado encapsulación: 
lipomas e  hipertrofia lipomatosa del tabique auricular. Los lipomas son tumores bien encapsulados 

2
formados por células maduras de grasa y tejido fibroso  . La hipertrofia lipomatosa del tabique auricular 
es un pseudotumor producido por un crecimiento anómalo del tejido adiposo a nivel de la fosa oval, 
más  frecuentes en ancianos, obesos y varones que cursa la gran mayoría de las veces asintomático 

3
aunque se ha relacionado  con enfermedad de arterias coronarias . 
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El diagnóstico del lipoma suele se incidental aunque pueden infiltrar miocardio y debutar como 
arritmias, trastornos de la conducción y muerte súbita. La ecocardiografía y la resonancia magnética 
cardiaca (CRM) con supresión de grasa permiten caracterizar la naturaleza lipomatosa, aunque el 
diagnóstico definitivo lo dará la anatomía patológica 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 sintomatología muy esporádica y en 
aquellos casos en los que además el abordaje quirúrgico resulta más complejo.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 25 años, deportista, con antecedentes personales (AP) de TVMS (fig. 1) con episodio de 

insuficiencia cardiaca (IC) aguda (fig. 2) a los 4 años de edad cardiovertida eléctricamente con éxito a 
ritmo sinusal. Se derivó a hospital de referencia en cardiología pediátrica y en el estudio 
ecocardiográfico del seguimiento posterior cuando el paciente ya tenía 17 años se objetiva masa apical 
en ventrículo izquierdo (VI), es seguido en dicho centro hasta los 25 años de edad que vuelve de nuevo a 
tener domicilio en nuestra comunidad autónoma. Otros AP fueron sinus pilonidal, rinoconjuntivitis 
alérgica, asma bronquial alérgico. Sin factores de riesgo cardiovascular, no hábitos tóxicos, no realiza 
ningún tratamiento.

 Solicita seguimiento en nuestro hospital tras cambio de domicilio, la última revisión fue hace 3 años por 
pérdida de seguimiento. El paciente ha permanecido asintomático desde los 4 años de edad sin 
recurrencia de la taquicardia. Se encuentra bien. Realiza actividad física intensa encontrándose en clase 
funcional I (estudia ciencias del deporte). 

En la exploración física presentaba buena cifra tensional (130/70mmHg) y de frecuencia cardiaca 
(60lpm) sin auscultase soplos ni extratonos cardiacos ni ruidos patológicos añadidos pulmonares.

En estudio con pruebas complemenarias destacan: 

- Hemograma, coagulación y bioquímica normales.
 - En electrocardiograma muestra ritmo sinusal a 60 lpm con alteraciones de la repolarización: 
onda T negativa en I, aVL, V5-V6.

- El ecocardiograma muestra masa apical en VI de 30 mm, VI no dilatado (55mm), paredes no 
hipertrofiadas, sin alteraciones segmentarias con función sistólica global conservada. Fracción de 
eyección (FE) 70%. Sin valvulopatías significativas.

 - Holter de arritmias con extrasístoles ventriculares aisladas (EV) y sin arritmias significativas. 
-Para completar estudio y definir precisamente el tamaño y ubicación de la masa ventricular se 

realiza CRM (fig. 3 y 4) donde se aprecia tumoración encapsulada con señal grasa homogénea en todas 
las secuencias, con septos fibrosos cortos internos, subepicárdica con crecimiento exofítico y 
expandiéndose al espacio pericárdico, que  nace del ápex de VI e impronta sobre éste y sobre el ápex del 
ventrículo derecho (VD) de 7,2 x 4cm sin componente endocavitario. 

Ante la ausencia de clínica y presentar buena capacidad funcional se decide actitud expectante con 
revisiones periódicas anuales barajando la opción de terapia quirúrgica próximamente. 
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Segunda revisión: 
- Continúa asintomático.Sin cambios en el EKG, holter de arritmias y análisis normales. - En 

ecocardiografía se apreciaba masa subepicárdica apical del VI de 4 cm, sin dilatación de cavidades, sin 
alteraciones de la contractilidad global ni segmentaria, resto del estudio similar al previo.

- A los 2 años se solicita nueva CRM (fig. 5) donde continúa visualizándose lipoma en VI con 
componente interventricular de aproximadamente 8,6 x 3,5cm, sin cambios respecto al previo en señal 
ni semiología, discreto crecimiento de la masa ventricular, comprime y deforma el ápex de VI y VD, sin 
cambios en los diámetros de las cavidades cardiacas, el estudio funcional también estaba dentro de la 
normalidad, no realce patológico, pericardio de tamaño y señal normales, sin derrame. Sin dilatación de 
cavidades cardiacas. FE 70%.
En estos momentos se replantea la actitud terapéutica expectante versus quirúrgica: dado que se trata 
de un varón de 27 años con AP de TVMS a los 4 años asintomático desde entonces, que realiza 
habitualmente ejercicio intenso y presenta lipoma apical subepicárdico gigante con crecimiento en 
controles sucesivos se opta por la opción quirúrgica.

Se procede a la exéresis del mismo donde macroscópicamente se observa tumor de características 
lipomatosas de unos 10 cm en cara anterolateral y ápex, en la región de la descendente anterior  de 
unos 2 cm de espesor. Se decide dejar mínima parte del lipoma en ápex dado que su manipulación 
produce inestabilidad hemodinámica. Se confirma diagnóstico de lipoma en la anatomía patológica. En 
la ecocardiografía post-quirúrgica (figura 6) se aprecia parte del lipoma parcialmente resecado en ápex, 
con diámetro máximo de 26mm que oblitera parcialmente el ápex del VD y VI, resto del estudio dentro 
de la normalidad. Se realiza también CRM de control post-quirúrgica (fig. 7 y 8) con resultado de lipoma 
de hasta 22mm en cara anterior de VI (sobre todo)  y VD, produciendo estrechamiento de ápex de VI, sin 
alteraciones en el espesor e intensidad del miocardio, diámetro y movilidad de las cavidades cardiacas 
sin alteraciones, sin flujos turbulentos transvalvulares, FE 70% y pericardio normal.

 Un año después de la intervención el paciente continúa asintomático y realizando actividad física 
intensa. Diagnóstico: Lipoma subepicárdico de 10 cm resecado. 

DISCUSIÓN.
Queda establecido que el tratamiento de los lipomas cardiacos sintomáticos es la 1 resección 

quirúrgica y el pronóstico del postoperatorio es excelente.
 La discusión del caso se centra principalmente en la actitud terapéutica a adoptar ante el hallazgo de  
lipoma en un paciente que ha permanecido asintomático durante 20 años. En nuestro caso el paciente 
se encontraba asintomático y a pesar de que el debut de TVMS fue a los 4 años, el diagnóstico de masa 
ventricular no se estableció hasta los 17, lo cual retrasó el planteamiento terapéutico. En nuestro caso 
inicialmente se optó por actitud conservadora dada la ausencia de síntomas durante más de 20 años y la 
complejidad técnica desde el punto de vista quirúrgico por la extensión biventricular. Durante el 
seguimiento de 10 años el tumor había aumentado discretamente respecto al tamaño inicial. 

La elección del tratamiento quirúrgico en estos casos requiere de un análisis profundo de los posibles 
beneficios y riesgos frente al manejo conservador ya que la experiencia en la evolución clínica natural de 
los lipomas es limitada. Un lipoma gigante o un crecimiento del mismo durante el seguimiento serían 
indicaciones para cirugía. 
El tamaño 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 múltiples se han relacionados con la esclerosis tuberosa (ET). 
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Su ubicación más frecuente es el ventrículo sobre todo el VI, aunque también puede aparecer en 
aurículas. Dependiendo de la situación del lipoma la clínica puede ser diferente: los lipomas 
subendocárdicos  con componente intracavitario pueden provocar síntomas de IC; los subepicárdicos 
son habitualmente asintomáticos, pero pueden comprimir el corazón y provocar derrame pericárdico; 
los intramiocárdicos provocan arritmias por alteración en la conducción eléctrica. 

Para el diagnóstico podemos apoyarnos en la ecografía transesofágica preferiblemente a la 
transtorácica aunque presenta limitaciones ya que a veces no permite discernir el tipo de tejido porque 
estos tienen un aspecto inespecífico en la ecocardiografía. La tomografía computerizada define mejor el 
tejido porque estos tumores presentan una atenuación baja de la señal, similar a grasa subcutánea o 
mediastínica. La CRM es  mejor prueba que las anteriores porque además de mejor precisión de la 
localización con vistas a la cirugía, nos da información acerca de la infiltración del miocardio o 5 
pericardio y la relación entre el tumor y la anatomía coronaria, es característico del lipoma en la CRM 
una lesión con intensidad de señal alta y bien circunscrita que muestra una supresión completa de la 
señal utilizando las técnicas de saturación de la grasa. 

Los tumores cardiacos más frecuentes en adultos y en niños son las metástasis, en adultos son 
secundarias a cáncer de mama y de pulmón principalmente; en niños 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 más común es el sarcoma. El primario típico en el 
niño es el rabdomioma que se asocia en más de un 50%  a ET siendo el lipoma extremadamente raro, el 
maligno más común es el rabdomiosarcoma. 

CONCLUSIÓN.
Creemos que es importante considerar los tumores cardiacos en el estudio etiológico de 

pacientes con TV en los que la etiología inicial no está claramente definida, fundamentalmente en la 
edad pediátrica. En nuestro paciente, probablemente la masa ventricular estuviera presente en el 
momento de la presentación de la arritmia ventricular, pero con ecocardiografía convencional no se 
llegó al diagnóstico y hace más de 20 años la CRM no era una técnica fácilmente accesible en todos los 
centros. Una vez sospechado el diagnóstico la CRM es la modalidad de imagen de elección, 
identificando de manera muy fiable lipomas ventriculares. El tratamiento quirúrgico se considera la 
primera opción  en este tipo de tumores, aunque se recomienda individualizar el caso en función del 
tamaño, sintomatología, localización y accesibilidad quirúrgica.
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Fig. 1. Taquicardia rítmica de QRS ancho a 270 lpm compatible con TV, precisó cardioversión eléctrica.
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Fig. 2. Radiografía de tórax con signos de IC en el contexto de la TV.
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Fig. 3: Muestra cortes axiales con secuencia potencialdas en 
T1  que muestra tumoración encapsulada con señal 

hiperintensa.

Fig. 4: Secuencias SSFP que muestra tumoración 
isointensa, homogénea, con septos fibrosos cortos 
internos, subepicárdica con crecimiento exofítico y 

expandiéndose al espacio pericárdico, que  nace del ápex 
de VI e impronta sobre éste y sobre el ápex del ventrículo 
derecho (VD) de 7,2 x 4cm sin componente endocavitario.

Fig. 5. CRM segunda revisión. Cortes axiales con secuencia 

potenciadas en T1  que muestra tumoración encapsulada con 

señal hiperintensa. Lipoma en VI con componente 

interventricular de aproximadamente 8,6 x 3,5cm, discreto 

crecimiento de la masa ventricular, comprime y deforma el 

ápex de VI y VD.
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Fig. 6. Ecocardio transtorácico. Plano apical 5 cámaras. Lipoma cardiaco parcialmente resecado con diámetro ántero-
posterior residual de 26mm en ápex.

Fig. 7. CRM postcirugía. Secuencias SSFP que 
muestras tumoración isointensa de hasta 

22mm en cara anterior de VI (sobre todo)  y 
VD, produciendo estrechamiento de ápex de VI

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

RESUMEN.
El dolor abdominal es un motivo de consulta relativamente frecuente en las consultas de 

Pediatría así 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, llegando a hacer inecesaria la 
realización de determinadas pruebas complementarias que conllevan riesgos asociados.

PALABRAS CLAVE.
Dolor abdominal; impactación fecal; actitud retentiva.

INTRODUCCIÓN.
Acude a nuestro servicio de Urgencias un niño de 12 años que presenta dolor abdominal desde 

hace 3 días, diarrea y febrícula. Ha sido derivado por otro servicio de Urgencias tras la realización de una 
analítica, ecografía abdominal  y un TAC abdominal.

Dolor abdominal, diarrea y febrícula.

Embarazo, parto y periodo neonatal dentro de la normalidad, con expulsión de meconio en las primeras 
horas de vida. Desarrollo ponderoestatural normal. No alergias conocidas. Vacunación correcta.
Obesidad en tratamiento con dieta hipocalórica.

Madre con colitis ulcerosa.

Motivo de consulta

Antecedentes Personales

Antecedentes familiares
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DESCRIPCIÓN.
Niño de 12 años que acude a su Centro de Salud por presentar desde hace 3 días dolor 

abdominal difuso, tipo cólico, asociado a febrícula, deposiciones diarreicas sin productos patológicos, 
vómitos acuosos con restos oscuros y clínica catarral.
A la exploración física 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 
TAC abdominal y se deriva al Servicio de Urgencias de referencia.

Al realizar la anamnesis, refieren que desde hace 4 meses presenta episodios de deposiciones diarreicas 
en número 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 más triste y apático. Hábito intestinal previo estreñido, con empeoramiento 
hace 5 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 retentivas y le tienen 
que obligar a ir a deponer.

Exploración física:
Temperatura 37.6ºC TA 130/46mmHg. Peso 71.5 y talla 1.59
Buen estado general, bien hidratado y perfundido. No aspecto séptico, no exantemas ni petequias. No 
presenta dificultad respiratoria
Cabeza y cuello: No adenopatías, orofaringe con mucosidad en cavum
Auscultación cardiaca rítmica sin soplos
Auscultación pulmonar con murmullo vesicular conservado
Abdomen: masa dura en hipogastrio, mesogastrio y flanco derecho, ligeramente dolorosa a la 
palpación, ruidos hidroaéreos disminuidos. No signos de irritación peritoneal.
Tacto rectal: Esfínter hipertónico. Exploración difícil y dolorosa. Presencia de heces en ampolla rectal de 
consistencia dura.

Analítica: Hemograma, bioquímica, PCR y coagulación dentro de la normalidad.

TAC de abdomen con contraste: Hígado de tamaño normal sin lesiones nodulares. Vía biliar de calibre 
normal. Vesícula, bazo y páncreas sin hallazgos. Riñones con cortical conservada y captación 
homogénea. Grandes vasos sin dilataciones. No se aprecian adenopatías de tamaño significativo.

Gran fecaloma en recto y colon sigmoide que comprime y desplaza la vejiga. No se aprecia líquido libre o 
neumoperitoneo.
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Diagnóstico diferencial
- Gastroenteritis aguda
- Estreñimiento con encopresis
- Enfermedad inflamatoria Intestinal
- Parasitosis
- Obstrucción intestinal de origen tumoral
- Fibrosis quística
- Hipotiroidismo
- Enfermedad celiaca

Diagnóstico:
Estreñimiento crónico con actitudes retentivas e impactación fecal.

Tratamiento y evolución:
Se ingresa al paciente, manteniéndolo con dieta líquida pobre en residuos. Durante el ingreso se 
realizan pruebas analíticas orientadas para descartar patología orgánica como el hipotiroidismo o la 
fibrosis quística, resultando negativas.

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

Actualmente exploración física y hábito intestinal normal, sin precisar medicación.

DISCUSIÓN.
El estreñimiento se define como retraso o dificultad para la defecación, presente al menos dos semanas 
y con intensidad suficiente para provocar un malestar al paciente.  Es una patología frecuente en la 
infancia. Se estima que supone un 3-5% de las consultas de Pediatría de Atención Primaria. La etiología 
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es muy variada. Más del 90% de los casos tienen una causa idiopática o funcional. En muchas ocasiones 
hay un desencadenante que produce una defecación dolorosa, causando retención voluntaria de las 
heces. Disminuye la cantidad de agua de estas lo que dificulta su expulsión y puede producirse 
incontinencia. Todo esto conduce de nuevo a la retención voluntaria por miedo a una defecación 
dolorosa.

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

En cuanto a la exploración debe incluir la inspección y palpación abdominal y anal, descatar  la 
existencia de fístulas lumbares o malformaciones, alteraciones neurológicas o respiratorias. Una 
adecuada anamnesis y exploración física suelen ser suficientes para llegar al diagnóstico, no estando 
indicadas de rutina las pruebas complementarias (ni siquiera la radiografía 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 niño y la familia, explicando los factores que desencadenan 
y mantienen el estreñimiento. La desimpactación fecal puede tener una duración entre 3-7 días y se 
puede realizar de forma rectal, oral o combinada. Se recomienda polietilenglicol 1-2 g/kg al día en dos 
tomas vía oral, aumentando las dosis hasta 75g/día si fuera preciso. El tratamiento vía rectal se realiza 
con enemas de suero fisiológico o supositorios de glicerina en menores de 1 año. Una vez resuelta la 
desimpactación, se debe seguir un tratamiento de mantenimiento con medidas dietéticas, 
modificaciones de conducta y laxantes osmóticos durante unos meses, hasta conseguir un hábito 
defecatorio normal. Se debe aumentar la cantidad de fibra en la dieta y la ingesta de líquidos tras la 
desimpactación. Hay que insistir en los cambios conductuales, involucrando a los padres y 
recomendando que el niño se siente en el servicio unos 5-10 min después de las comidas, incluyendo 
refuerzos positivos y recompensas. Entre los tratamientos farmacológicos más extendidos está el 
polietilenglicol (PEG), laxante osmótico no absorbible, iniciándolo a una dosis de 0,25-1,5g/kg 1 vez al 
día con ajuste de dosis y uso durante 3-6 meses, reduciendo la dosis progresivamente tras 2 meses de 
hábito regular.

CONCLUSIÓN.
En el caso que nos ocupa la anamnesis realizada se centraba en el episodio de dolor abdominal y diarrea 
aguda, sin analizar el hábito deposicional habitual del niño, lo cual, junto con la exploración física, habría 
evitado la realización de pruebas invasivas como la analítica o el TAC abdominal, con los efectos 
secundarios asociados que conllevan. Insistimos por tanto en la importancia de la anamnesis detallada, 
que en numerosas ocasiones permite el diagnóstico sin precisar estudios complementarios, con la 
disminución de la demora diagnóstica y el coste ecónomico asociados.
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Un escroto gaseoso

RESUMEN.
Presentamos el caso de un varón de 77 años que consultó por cuadro de dolor e inflamación en 

hemiescroto derecho de cuatro días de evolución. Había sido tratado por su médico de cabecera como 
cuadro de orquiepididimitis con empeoramiento progresivo, en quien se diagnosticó de Gangrena de 
Fournier. 

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

INTRODUCCIÓN.
El término gangrena deriva del latín gangraena, y este a su vez del griego gángraina, que significa 

putrefacción, es un término que en medicina humana y veterinaria se refiere a la muerte de las células 
de la piel acompañada de una decoloración característica y pérdida irreversible de este tejido. 

En los años previos a los antibióticos, comúnmente se usaban gusanos (larvas) de mosca para tratar 
heridas o úlceras y prevenir o detener la expansión de la necrosis, sin afectar al tejido vivo circundante. 
 
Existen distintos tipos de gangrena, la causada por una seria infección bacteriana en una herida, 
principalmente en tejidos y órganos naturalmente húmedos como la boca, intestino, pulmones, cérvix, 
vulva así como las ulceras por presión en sacro, glúteos, talones, es la llamada gangrena húmeda. La 
gangrena causada por falta de circulación en una herida o área 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 rápidamente 
expansiva es considerada una emergencia médica. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO
Varón de 77 años que acude al Servicio de Urgencias por cuadro de dolor e inflamación en hemiescroto 
derecho de cuatro días de evolución irradiado a fosa ilíaca derecha y zona perianal; tratado por su 
médico de cabecera como cuadro de orquiepididimitis aguda con ciprofloxacino 500 cada 12 horas dos 
días previos a su consulta con empeoramiento progresivo. No refería sintomatología miccional ni 
vegetativa acompañante. 

Entre sus antecedentes personales destacaba Gammapatía monoclonal IgA, Mieloma múltiple en 
tratamiento con ciclos de quimioterapia, artritis reumatoide y síndrome de Sjögren. 
Como tratamiento habitual tomaba alopurinol, aciclovir, calcio, leflunomida, omeprazol, deflazacort e 
hidroxicloroquina.     
                                  . 
A su llegada al servicio de urgencias se encontraba afebril, con hipertensión sistólica y taquicardico, 
eupneico en reposo y presentando regular estado general. No refería sintomatología miccional ni 
vegetativa acompañante. Consciente, orientado y colaborador. Buena hidratación de piel y mucosas. 
Auscultación cardiopulmonar sin hallazgos patológicos. Abdomen blando, depresible, no doloroso, no 
se palpaban masas ni organomegalias, ruidos hidroaéreos normales, sin signos de irritación peritoneal, 
crepitación a lo largo de flanco derecho. 

A la exploración genital presentaba hemiescroto derecho caliente, aumentado de tamaño, indurado, 
eritematoso, muy doloroso a la palpación que se continuaba con la región inguinal ipsilateral además de 
crepitación en región inguinal y flanco derecho. Hemiescroto izquierdo y pene sin hallazgos de interés. 

Pruebas complementarias: 

Analítica: Hematimetría: Leucocitosis 14.2 mil/mm3, Neutrófilos% 90.9%, Hemoglobina 
9.1g/dl, Hematocrito 27.5%, Plaquetas 175 mil/mm3. 

Estudio de coagulación: TTPA 22.1 seg, Actividad de Protrombina 73%, Tiempo de Protrombina 
14.1 seg, fibrinógeno 9.7g/L, INR 1.24. 

Bioquímica: Glucosa 165 mg/dl, Urea 59 mg/dl, Creatinina 1.07 mg/dl, Sodio 137 mmol/L, 
Potasio 4.66 mmol/L, Proteína C reactiva 192.2 mg/L. 

Radiografía de tórax anteroposterior y lateral: Sin hallazgos patológicos. 
Radiografía de abdomen: Presencia de gas y heces en marco cólico y gas a nivel de pared 

abdominal derecha.
Radiografía de escroto anteroposterior y lateral: Gas en escroto que diseca hacia ingle derecha 

(Figuras 1 y 2).  
Ecografía escrotal: Aumento de volumen de teste y epidídimo derecho con alteración 

generalizada de la ecogenicidad e importante aumento de la vascularización como signos de 
orquiepididimitis. Se acompaña de engrosamiento de las cubiertas del escroto con mala transmisión del 
sonido que sugieran la presencia de gas. Pequeñas formaciones quísticas en cabeza de epidídimo 
izquierdo que se corresponden con espermatocele – quistes epididimarios. 

TAC de abdomen desde cúpulas diafragmáticas 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. 
Conclusión: Orquiepididimitis derecha complicada con absceso escrotal y gangrena de Fournier                
(Figura 3).
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Diagnóstico diferencial: Debe establecerse con patologías anorectales que producen dolor, 
edema y eritema, como: celulitis, hernia estrangulada, absceso escrotal, fascitis necrotizante 
estreptocócica, síndrome de oclusión vascular, gangrena piodérmica, vasculitis alérgica, eritema 
migratorio necrolítico y eritema gangrenoso por Pseudomona. 

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

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

Se realizó de urgencias desbridamiento de esfacelos y tejido necrótico de pared escrotal con limpieza y 
colocación de drenajes en hemiescroto derecho y se inició antibioterapia. 

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

infeccioso, que produce gangrena de piel en región genital, perineal o perianal. Su mayor frecuencia se 
observa especialmente en pacientes varones de 50-70 años con una alta morbimortalidad. 
De etiología original idiopática en la actualidad en más del 90% de los casos se identifica una causa 
desencadenante; las etiologías más frecuentes son patología perianal, enfermedades genitourinarias 
que no han sido tratadas correctamente, intervenciones o instrumentación urogenital y traumatismos. 
Hay enfermedades subyacentes como diabetes mellitus, alcoholismo crónico, enfermedad de Crohn, 
leucemia, pacientes inmunodeprimidos, VIH. 

La etiopatogenia no está bien definida: infección, isquemia local y reducción de los mecanismos de 
defensa del huésped. Tras producirse la infección se produce una celulitis subcutánea 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, cutánea e intraabdominal. 

Respecto a la microbiología, la flora es la típica de la piel, de uretra y recto. Es una infección 
polimicrobiana, en la que predominan los gérmenes anaerobios de la flora intestinal y genital como 
Peptrostreptococcus, Clostridium y Bacteroides. Según la vía de entrada los gérmenes varían, si el foco 
es anorectal se aíslan Clostridium y formadores de gas; si es urinario se aíslan gramnegativos, 
Streptococcus y Staphylococcus, y si es cutáneo se cultiva Staphylococcus. El germen, en conjunto, más 
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 aerogenes y Bacteroides. 

El diagnóstico es básicamente clínico, con la anamnesis y la exploración física, ayudado por las pruebas 
complementarias siendo la TAC el método más idóneo para el diagnóstico, extensión y valoración de la 
evolución. 

El tratamiento debe ser multidisciplinar y urgente, combinando tratamiento médico, quirúrgico y 
soporte vital de mantenimiento: antibioterapia, desbridamiento quirúrgico agresivo (excepto en niños)  
e ingreso en UCI por alto riesgo de sepsis.
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Fig. 1 y 2

Fig.3
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G. J Rodríguez Mazón; G. Martín Gómez; J. Alcázar Rubio. 

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

Tuberculosis: diagnóstico y seguimiento de casos

RESUMEN.
Presentamos un caso de tuberculosis cuya sospecha diagnostica se realizó en atención primaria 

y cuál es el seguimiento y tratamiento de los posibles nuevos casos.

PALABRAS CLAVE.
Tuberculosis; Contactos.

INTRODUCCIÓN.
La tuberculosis continúa siendo una patología a tener en cuenta en nuestros días. 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 1.5 millones 
murieron por dicha enfermedad (95% en países con ingresos bajos y medios). A pesar de todos estos 
datos negativos, gracias al diagnóstico y tratamiento, la tasa de mortalidad por tuberculosis 
disminuyó un 45% entre 1990 y 2013.

Presentamos en esta ocasión el caso de una paciente diagnosticada recientemente, que debido a su 
movilidad por estudios y al largo tiempo que dejó pasar entre el inicio de los síntomas y consultar por 
primera vez por ellos, ha requerido de un estudio amplio de contactos.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 22 años que acude a nuestra consulta por cuadro progresivo de tres meses de 

malestar general, tos con esputos hemoptoicos, febrícula y sudoración principalmente nocturnas y 
dolor torácico ocasional que empeoraba con la respiración. La clínica había comenzado hacía tres meses 
pero la paciente había pospuesto consultar por ello por diversos motivos.
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No presentaba ningún antecedente personal de interés. Como antecedente familiar, su madre había 
sido diagnosticada y tratada de tuberculosis pulmonar 7 años atrás en Perú.

A su llegada la paciente presenta un aceptable estado general con ligera palidez cutánea. Se encuentra 
eupneica en reposo. A la exploración física no presenta adenopatías cervicales ni axilares. La 
auscultación cardiaca es rítmica sin soplos añadidos. A la auscultación pulmonar percibimos crepitantes 
en ambos ápices pulmonares con ruido de roce, siendo más intenso en el ápice izquierdo.
Ante la sospecha de enfermedad tuberculosa se procedió a la realización de mantoux y radiografía de 
tórax, así como de analítica sanguínea.

 Posteriormente se observó en la radiografía (fig. 1) un infiltrado parenquimatoso bilateral en ambos 
ápices pulmonares, compuesto por múltiples imágenes compatibles con cavernomas. No se 
objetivaron derrame pleural, signos de cardiomegalia ni de otras condensaciones parenquimatosas.
Se llevó a cabo el aislamiento respiratorio de la paciente mediante mascarilla quirúrgica y su derivación 
a urgencias hospitalarias para valoración y tratamiento, iniciándose en ese momento el estudio de 
contactos de la paciente y procediendo a la declaración del caso. 

Tras el ingreso hospitalario la paciente fue dada de alta a su domicilio en aislamiento aéreo durante 2 
semanas con diagnóstico confirmado de tuberculosis bacilífera. Se mantuvo tratamiento con cuádruple 
terapia (Isoniazida, Rifampizina, Metronidazol y Etambutol) con controles periódicos de la función renal 
y hepática.

La analítica realizada en el centro de salud mostraba una anemia microcítica hipocrómica, sin 
leucocitosis y un aumento de los reactantes de fase aguda (Hematies 4.100.00, hemoglobina 8.6 g/dL, 
hematocrito 28.3%,  volumen corpuscular medio 69, hemoglobina corpuscular media 21 pg, leucocitos 

38.700/mm , neutrófilos 74.5%. Velocidad de sedimentación glomerular 94 y proteína C reactiva 77  
mg/L)

Se descartó en su ingreso infección concomitante con Legionella y VIH.
En el cultivo de esputo realizado a la paciente se aisló Mycobacterium Tuberculosis, habiendo sido 
positivo en primer lugar la tinción de auramina y habiéndose observado más de 50 bacilos ácido alcohol 
resistentes por línea.

Se extrajeron también dos hemocultivos siendo ambos negativos.

Tras la recopilación de información se realizó cribado a 3 familiares con los que convivía habitualmente 
la paciente, siguiendo el protocolo mediante prueba de mantoux y radiografía de tórax. Posteriormente 
se localizó y contactó con otros 4 compañeros de piso con los que convivía  en otra ciudad durante el 
periodo académico para realizar 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 
radiografías de tórax por lo que se inició profilaxis de 6 meses con Isoniazida.

Tras dos semanas de tratamiento la paciente objetivó significativa mejoría en su sintomatología 
remitiendo los síntomas por los que había consultado aunque persistiendo de forma leve las molestias 
torácicas.
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DISCUSIÓN.

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 
transmisión nosocomial de la tuberculosis. 

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

En nuestro caso, siguiendo el protocolo de actuación en tuberculosis de la comunidad de Extremadura, 
ya en el momento de tener una sospecha de caso de tuberculosis se procedió a declararlo.
Consideramos como lo fundamental en este caso el pronto aislamiento y tratamiento de la paciente 
para evitar la propagación de su patología ya que en este caso concreto se trataba cuando acudió a 
nosotros de una tuberculosis en fase contagiosa.

Fig. 1
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De los errores se aprende 

RESUMEN.
Las metástasis óseas pueden ser frecuentes en caso de cáncer de mama en estadío avanzado. 

Sin embargo, dichas lesiones pueden manifestarse clínicamente de forma muy diversa.  A continuación 
se presenta el caso de una paciente con diagnóstico de cáncer de mama de estadío avanzado con 
metástasis óseas que debutó con paraparesia e hipoestesia de miembros inferiores.

PALABRAS CLAVE.
Cáncer de mama, metástasis óseas, compresión medular.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de una mujer de 69 años de edad sin alergias medicamentosas y con antecedentes 

personales de hipotiroidismo, osteoporosis, hipertensión y depresión en tratamiento.

La paciente acude a nuestra consulta del Centro de Salud por referir desde hace semanas dolor 
escapular izquierdo de características mecánicas, no irradiado y con una exploración física normal. Por 
tanto, se solicitó una radiografía (que fue normal) y se pautó medicación analgésica. 

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

Fue valorada tanto por traumatólogos privados como posteriormente por el servicio de Traumatología 
del Hospital, siendo diagnosticada de espondiloartritis vertebral y osteopenia con seguimiento cada 
seis meses. 
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Cinco días después de acudir a la consulta de Traumatología la paciente viene al Centro de Salud por 
referir desde hace 24-48 horas pérdida de movilidad progresiva de miembros inferiores que le impedían 
la deambulación por sí misma asociada a pérdida de sensibilidad en las piernas y región perineal.

A la exploración física se objetivaba  paresia 1/5 en miembro inferior izquierdo (MII) y paresia 2-3/5 en 
miembro inferior derecho (MID) con pérdida de movilidad de falanges distales. También llamaba la 
atención 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 
región dorsal, en torno a vértebra torácica T4-T5.
Ante estos hallazgos, la paciente fue derivada al servicio de Urgencias, donde fue valorada por 
Neurocirugía que corroboró los hallazgos de la exploración física y decidió la realización de Resonancia 
Magnética (RM) urgente.

En la RM se apreciaba una importante afectación tumoral vertebral desde T3 a T7 con extensión a 
tejidos paravertebrales y costillas adyacentes. También existía una fractura patológica en T4 con cifosis y 
compresión medular secundaria a la misma; y derrame pleural asociado a la lesión.

Por tanto, ante el resultado de la prueba, el mal pronóstico funcional y la extensión de la infiltración 
tumoral, se decidió ingreso en el servicio de Neurocirugía para valoración de tratamiento quirúrgico.
Una vez ingresada la paciente, se plantea a la familia la complejidad del caso y se decide realizar 
descompresión y estabilización instrumentada de la columna de manera urgente. Se completa con una 
laminectomía T4-T5 amplia y fijación con tornillos pediculares  T2-T3-T7-T8 (en lado izquierdo no se 
hizo a T7 por infiltración tumoral). Posteriormente se reintervino a los dos días para recolocación de 
tornillos por mala posición observados en el TAC de columna de control.

Tras las intervenciones la paciente presentó buena evolución con mejoría de la hipoestesia, 
recuperando hasta 4/5 en MID y 2-3/5 en MII.
Posteriormente se realizó un estudio de extensión con TAC toraco-abdominal que confirmó la 
afectación ya conocida en la columna y región paraverterbral. Además se apreció una imagen nodular 
hipercaptante de unos 2,5 cm en mama derecha (Figura 1) que podría corresponder al origen primario 
de la lesión tumoral, por lo que se realizó una punción por aguja guiada por ecografía del nódulo (Figura 
2) tomándose muestras para analizar en Anatomía Patológica, y obteniéndose como resultado un 
carcinoma ductal infiltrante e in situ moderadamente diferenciado con receptores de estrógenos 
positivos y receptores de progesterona negativos. La biopsia de tejidos blandos y hueso dio como 
resultado metástasis de carcinoma con receptores estrogénicos positivos.

Un año antes la paciente se había realizado una mamografía como parte del programa de screening, 
cuyo resultado fue normal.

La gammagrafía ósea detectaba múltiples depósitos patológicos en columna dorsal, cresta ilíaca y 
articulación sacroilíaca compatibles con metástasis osteoblásticas secundarias a su proceso de base.
Una vez obtenidas las pruebas complementarias, se derivó a la paciente al servicio de Oncología. En 
Oncología se solicitaron marcadores tumorales, obteniéndose un Ca 15.3 (antígeno carbohidrato 15:3) 
de 139 y CEA (antígeno carcinoembrionario) de 232. Se inició tratamiento con inhibidor de la aromatasa 
(Letrozol), comentándose el caso en el Comité de Tumores y decidiendo también Radioterapia paliativa. 
Tras iniciar tratamiento rehabilitador, radioterapia y hormonoterapia  la paciente se encuentra estable, 
con buena tolerancia a estos y refiriendo mejoría de su clínica, siendo seguida y revisada 
periódicamente en Consultas Externas de Oncología.
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DISCUSIÓN.
El cáncer 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 metástasis a distancia son la forma más común de 
recurrencia tumoral y se asocia a un peor pronóstico que las recurrencias loco-regionales o 
contralaterales.

El grado histológico se relaciona con el intervalo libre de metástasis y el sitio de aparición, de tal forma 
que los pacientes con neoplasias de alto grado presentan un intervalo libre de diseminación más corto y 

1manifiestan con mayor frecuencia metástasis óseas .

El sitio de metástasis se relaciona con el pronóstico, ya que varios autores han demostrado que las 
pacientes con afectaciones óseas tienen mejor pronóstico que aquellas con metástasis pulmonares o 

2
hepáticas .

La compresión medular se define como la invasión del canal medular por un tumor localmente 
3

avanzado que produce compresión o desplazamiento de la médula espinal . Se trata de la segunda 
complicación neurológica más frecuente en los pacientes con enfermedad metastásica después de las 
metástasis cerebrales, por lo que habrá de tenerse en cuenta ante aquellos pacientes con neoplasias, ya 
que se presenta en torno a un 5-10 % de pacientes oncológicos; y en el 10% de estos casos constituye la 
presentación inicial de la enfermedad.

Respecto a la clínica, la mayor parte de los pacientes con compresión medular presenta dolor vertebral, 
que suele preceder al diagnóstico en días o meses; y este dolor puede ser de tipo radicular, local o mixto. 
Lo más común es que se trate de un dolor local por destrucción y expansión de los elementos óseos 
vertebrales, sobretodo de localización dorsal. 
Este dolor, con tendencia a ser sordo y con incremento gradual, es desencadenado por la palpación o 
percusión de las apófisis espinosas de los segmentos involucrados, empeorando al acostarse y 
mejorando ligeramente al sentarse o ponerse de pie.

Si bien el dolor es la manifestación clínica más frecuente, en un alto porcentaje de casos publicados 
4,5

hubo una mayor frecuencia de déficit motor como manifestación inicial .
La afectación 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 
afectación sensitiva es más tardía y cursa con pérdida de sensibilidad y parestesias. Además suele 
localizarse varios segmentos medulares por debajo del segmento afectado, por lo que no es un buen 

6
signo para identificar la lesión .

La clave en el diagnóstico es poseer un alto grado de sospecha clínica. Por tanto, ha de basarse en una 
correcta anamnesis y exploración neurológica detallada (reflejos, fuerza muscular y Babinski) con el 

7apoyo del estudio radiológico, que es fundamental para determinar el grado de afectación . 

La radiografía simple puede ser de utilidad para identificar si la compresión va asociada a fractura 
8vertebral o a masas de partes blandas paravertebral , pero la técnica de elección es la resonancia 

magnética, que permite confirmar el diagnóstico, conocer la extensión de la enfermedad y planificar el 
8posterior tratamiento quirúrgico o radioterapéutico .

Junto a las pruebas de imagen, los marcadores tumorales y los receptores hormonales tienen su 
relevancia dentro de la evolución de la enfermedad. Los marcadores más empleados en el cáncer de 
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mama son el CEA y el CA 15.3. Ambos son importantes para valorar  la respuesta al tratamiento, 
sobretodo de forma combinada, ya que permiten diagnosticar de manera precoz hasta el 65% de las 

9
recidivas tumorales de 3 a 12 meses antes de la aparición de los síntomas . Como en el caso expuesto, la 
elevación del marcador Ca 15.3 unido al hallazgo del nódulo hipercaptante a nivel mamario hizo que se 
pensara en un cáncer de mama como tumor primario.

La evaluación de los receptores hormonales (estrógenos y progesterona) es fundamental en el cáncer 
de mama primario y en el metastásico, ya que de esto depende otorgar o no a la paciente una terapia 
hormonal, sirviendo también de marcador pronóstico.

En la inmensa mayoría de los casos de afectación a distancia, el objetivo del tratamiento suele ser 
paliativo (aliviar el dolor y preservar o mejorar la función neurológica). El tratamiento debe ser 
individualizado e instaurado lo más precozmente posible, e incluye la administración de dosis altas de 
corticoides (dexametasona), radioterapia local, y en casos seleccionados, descompresión quirúrgica. 
Son también necesarias medidas de soporte como la administración de analgésicos, la prevención de 
tromboembolismo venoso y el tratamiento de la disfunción esfinteriana. El grado de afectación 
neurológica en el momento del diagnóstico es el factor pronóstico más importante que predice la 
situación funcional tras el tratamiento.

Las expectativas alcanzadas en el diagnóstico y tratamiento del cáncer de mama han crecido 
exponencialmente. Actualmente, los inhibidores de la aromatasa son el tratamiento de primera línea 

10
en el cáncer de mama avanzado en mujeres postmenopáusicas con receptores hormonales positivos . 
Si además se trata de un paciente con metástasis óseas múltiples, como es este caso, el perfil de escasa 
toxicidad de estos fármacos los convierte en la mejor opción terapéutica en este tipo de pacientes.

CONCLUSIONES.
La experiencia demuestra que en ocasiones resulta muy complicado diferenciar la causa de los 

dolores en la región de la columna. Por tanto, todo paciente con dolor persistente en la columna 
torácica debe estudiarse para buscar probables lesiones metastásicas, sin importar si existen signos o 
síntomas que sugieran neoplasia.

En pacientes con tumores primarios la aparición de dolor en la columna debe hacernos sospechar la 
posibilidad de invasión tumoral, sobretodo en aquellos tumores con tendencia a metastatizar en la 
columna, como los hematológicos, los pulmonares o los de próstata. 

A todo paciente en el que se sospeche compresión medular maligna, se le debe realizar una resonancia 
magnética completa por la alta frecuencia de afectación a distintos niveles. Además por ser una técnica 
no invasiva, por su sensibilidad y especificidad es el “gold standard” diagnóstico. 

En todos los casos, y una vez confirmado el diagnóstico, el tratamiento debe abordarse de modo 
multidisciplinar, centrándose en aliviar el dolor y en los posibles efectos secundarios de la compresión 
medular. 

Los inhibidores de la aromatasa han demostrado ser un tratamiento clave en pacientes con cáncer de 
mama y metástasis óseas gracias a su buena respuesta y escasa toxicidad.

En un futuro cercano y mediante el avance de técnicas diagnósticas será posible conocer con mayor 
precisión cuál será la conducta biológica del cáncer de mama y sus posibles sitios de diseminación.
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Figura 1. TAC toraco-abdominal

Figura 2. Ecografía del nódulo sospechoso de malignidad
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Una colitis sospechosa que no mejora

RESUMEN.
Se trata de un hombre joven ingresado por Cirugía general con manejo conservador por Absceso  

Intra abdominal, que recibió nutrición parenteral (NPT) y antibioterapia intravenosa (i.v.) , con 
resolución completa en radiología de control y estudiado por digestivo con colonoscopia que confirma 
Enfermedad Inflamatoria Intestinal (E.I.I.) tipo Enfermedad de Crohn (E.C.) con  afectación colónica y 
estenosis a 60 cm no franqueable. Su evolución ha tenido  buena respuesta  clínica, tolerando la dieta, 
ausencia de dolor abdominal y mejora en el hábito intestinal. 

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

INTRODUCCION.
1,2

El debut de una E.I.I.  es desde el  principio un reto diagnóstico por la multitud de  variables a 
tener en consideración,  porque la clínica del  paciente no es muy florida desde el   principio ; porque  

3,4,5exige hacer diagnóstico diferencial , realización de pruebas  radiológicas, invasivas,  histológicas, y 
3,4,5

porque se debe considerar las posibles  complicaciones .    

CASO CLINICO.
Se trata de un varón de 32 años, con trombocitosis esencial desde los 23 años tratada con  

Hidroxiurea, fumador de 8-10 cigarrillos/día, quien consultó por aparición de dolor abdominal  en 
hipogastrio y deposiciones diarreicas sin restos patológicos  de 6 días de evolución, en  cantidad de 6-7 
veces al día, acudiendo al servicio de urgencias durante los 3dias previos a su  ingreso, recibiendo 
indicaciones dietarias, rehidratación oral, sin ver mejoría.  El día de su  ingreso acude por exacerbación 
del dolor e irradiación al flanco izquierdo que se aumentaba con los movimientos respiratorios. Tenía 



II Jornada de Divulgación Científica

150SELECCIONADOS

diuresis conservada sin clínica miccional y  no refería otra sintomatología. 

Se encontraba alerta, consciente, hidratado, febril con 38ºc, TA: 115/65 y Fc: 88x,  con  auscultación 
cardiopulmonar normal,  dolor abdominal en flanco izquierdo, Blumberg  y Rovsing  positivos,  
disminución de los ruidos gastrointestinales. El tacto rectal era normal y  el resto de exploración 
negativa.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
La analítica mostró leucocitosis (21800) con neutrofilia (87 % ) , reactantes de fase aguda  

elevados, sodio 133, potasio 4.37, gasometría venosa sin signos de  acidosis, radiografía  abdominal con 
dilatación de asas colónicas izquierdas. Fue valorado por Cirugía de guardia con  Tomografía Axial 
Computarizada (TAC) abdominopélvica  (imagen 1), que mostró “ marcado  engrosamiento del tercio 
distal del colon transverso, ángulo esplénico, colon descendente y  sigmoideo y la presencia de 
colección de 4.2x3.2 cm ovoidea y de bordes definidos ,localizada  adyacente al ángulo de Treitz”. Se 
ingresa en Cirugía con actitud conservadora y expectante en  caso de empeoramiento, explicándosele 
las posibilidades quirúrgicas si fuese necesario. Recibe  Meropenem i.v. y NPT.  

Es valorado por Digestivo quienes reinterrogan al paciente y cuenta una historia de dolor  abdominal 
recurrente de años de evolución con disminución en la consistencia de las heces, sin  cuadro 
constitucional ni pérdida de peso. Con la sospecha de E.I.I. inició Mesalazina y se  realizó Colonoscopia 
al 4º día de ingreso encontrando  “a 20 cm ulceras serpiginosas de gran  tamaño ,algunas  en 
sacabocados  alternando con mucosa normal. A 60 cm presentó estenosis  concéntrica de 5-6 mm 
infranqueable.” En el TAC de control hay disminución de cambios  inflamatorios previos, persistencia 
del engrosamiento colónico descendente y sigmoideo, y  resolución de colecciones y absceso previos.  
En el resultado de la anatomía patológica se  correlacionaron hallazgos compatibles con E.I.I. tipo E.C. y 
ulceración focal. 

Con la resolución del absceso, recibe corticoides i.v. presentando mejoría clínica y evolución  
satisfactoria. Recibe alta con corticoides en pauta descendente y  Mesalazina. Tuvo control al  mes en 
Digestivo previa realización de Endoscopia de vías digestivas (resultado normal) y luego   se adicionó 
Azatioprina  y  Calcio + Vitamina D diarios. Ha permanecido asintomático y con  recomendación de 
abstención al tabaco.      

DISCUSION CLINICA.
La EC es una enfermedad de etiología desconocida, con baja mortalidad pero alta morbilidad,  con 

1,2mayor frecuencia en mujeres , cuya sintomatología cardinal es la presencia de  diarreas, rectorragia y 
3,4

dolor abdominal, con afectación de toda la extensión del intestino ,  especialmente el Ileón . Su curso 
1se presenta en forma de brotes o recidivas, y periodos de  inactividad o remisión . Un brote leve 

presenta poca sintomatología sin clínica obstructiva y  pérdida de peso < 10% , un brote moderado 
presenta además anemia y pérdida de peso > 10%,  y un brote severo presenta peritonismo, 

1,2,3obstrucción intestinal o absceso .

En su abordaje se debe descartar enfermedades infecciosas (E. coli, Yersinia, Clostridium,  Parásitos, 
1,4

Citomegalovirus), valorar la extensión y gravedad con radiología, endoscopía,  patología . También es 
muy importante tener al día el esquema de vacunación  y  tener refuerzos de vacunas del tipo Tétanos, 

2,4
Difteria, Tos ferina, Gripe, Neumococo,  Hepatitis B, Varicela,  Papilomavirus . También es  importante  
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valorar las posibles  complicaciones de tipo tromboembólico : Trombosis venosa profunda, embolia 
2,4

pulmonar,  Trombosis venosa portal, hepática, cerebral, retiniana, gonadal . Complicaciones oculares 
2 2

:  uveítis, epiescleritis, cataratas . Complicaciones  hepatobiliares: colangitis, colelitiasis,  hepatitis . 
3 4,5Complicaciones perianales: Perforación , fístulas y absceso  y obstrucción  intestinal .  

CONCLUSION.
Nuestro paciente es un hombre joven con clínica de dolor abdominal crónico y cambios en  la 

consistencia de las heces, con un episodio agudo de colitis y formación de absceso intra-abdominal 
(complicación de un brote grave de E.C.) , manejado de manera conservadora con  buena resolución 
clínica y estudiado por el servicio de Digestivo encontrando hallazgos compatibles en la colonoscopia 
con E.C. Luego de instaurado el tratamiento ha permanecido asintomático y con mejoría de la clínica 
abdominal previa.  

La  E.I.I. se debe sospechar  desde la atención primaria, hacer seguimiento de la adherencia al  
tratamiento, detectar los posibles brotes , ayudar a la educación del paciente, vigilar y contribuir al 

4abandono del tabaco, y actuar junto al servicio de digestivo para su seguimiento .  

Imagen 1
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Cuerpo extraño intraocular. La importancia del 
diagnóstico precoz

RESUMEN.
 Presentamos un caso de un cuerpo extraño intraocular en el que destaca la 

importancia de un diagnóstico precoz.

 Paciente varón de 24 años sin antecedentes personales de interés que acude a 
Urgencias por visión 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 sensación de 
arenilla. En la exploración se objetivó agudeza visual (AV) de 1 en ambos ojos. En la biomicroscopía 
anterior en ojo derecho no se observaban cuerpos extraños en fondos de saco, pero la córnea se 
mostraba transparente con una incisión transfixiante localizada a las 6 horas, pequeña lesión 
hemorrágica puntiforme en zona nasal de iris a las 9 horas, rotura de cápsula anterior y cristalino con 
catarata traumática en la zona de penetración. En el fondo de ojo encontramos un hemovítreo con 
rotura de retina y coroides a las 9 horas con cuerpo metálico enclavado en retina-coroides. En TAC  
helicoidal multicorte de órbitas (con contraste endovenoso) se visualizó cuerpo extraño metálico de  
intraocular en cámara vítrea de ojo derecho.

Nuestra actitud se basó en ingreso urgente, profilaxis antibiótica con ceftacidima 1gr intravenosa cada 
12 horas y vancomicina 1 gramo intravenosa cada 12 horas. Además, de la administración de 
metilprednisolona 60 miligramos intravenosos cada 24 horas y la intervención quirúrgica en 2 tiempos 
para restaurar la integridad del globo ocular. Se realizan revisiones diariamente durante el ingreso y 
posteriormente a la semana, al mes, a los 3 y 6 meses y al año. Obteniéndose finalmente, una agudeza 
visual de 0,9 y pseudofaquia correcta con lente intraocular en sulcus.
Conclusión. Los traumatismos oculares son un motivo frecuente de urgencia en los centros de atención 
primaria y especializada. Ocasionalmente, nos encontramos ante traumatismos graves que requieren 
una actuación urgente y exhaustiva ya que pueden llevar a la pérdida de la visión, e incluso a la 
evisceración. 

Introducción.

Caso clínico.
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PALABRAS CLAVE.
Trauma ocular, cuerpo extraño intraocular, importancia del diagnóstico precoz.

INTRODUCCIÓN.
El trauma causado por cuerpo extraño 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 categoría dentro de las lesiones a globo abierto por tener 
implicaciones clínicas diferentes, porque incluye no solamente los daños ocasionados por el 
mecanismo del trauma penetrante, sino dependientes de factores relacionados con las características 
del agente agresor (tamaño y localización) y las condiciones asociadas (endoftalmitis, desprendimiento 
de retina, metalosis entre otras). Constituye una verdadera emergencia oftalmológica porque puede 
ocasionar ceguera, incluso cuando se realiza un diagnóstico y tratamiento adecuados.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de 24 años que acude por visión 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 sensación de arenilla. No existe otra sintomatología sistémica ni 
oftalmológica acompañante a la anamnesis dirigida.

A la exploración física general: Tensión arterial: 125/83 mmHg; frecuencia cardíaca: 85 latidos por 
minuto; temperatura 36ºC. Buen estado general; consciente, orientado y colaborador; 
normocoloreado, bien hidratado y perfundido. Eupneico en reposo. Resto de la exploración no 
relevante.

En la exploración oftalmológica encontramos una agudeza visual de 1 ambos ojos, una presión 
intraocular con tonómetro de aplanación de Goldman de 12mmHg ambos ojos y tanto la motilidad 
ocular intrínseca como la extrínseca conservada y sin restricciones.

La biomicroscopía anterior ojo derecho nos muestra lo siguiente: párpados aposicionados, leve 
hiperemia mixta, no se observan cuerpos extraños en fondos de saco, córnea transparente con incisión 
transfixiante localizada a las 6 horas, seidel negativo, buena profundidad de la cámara anterior, no 
tyndall, no flare, pequeña lesión hemorrágica puntiforme en zona nasal de iris a las 9 horas, rotura de 
cápsula anterior y cristalino con catarata traumática en la zona de penetración.

En el fondo de ojo visualizamos: papila no pálida con bordes nítidos. Mácula a nivel. Hemovítreo con 
rotura de retina y coroides a las 9 horas con cuerpo metálico enclavado en retina-coroides. 

Entre las pruebas complementarias que realizamos nos encontramos: bioquímica, hemograma y 
coagulación dentro de parámetros normales. Microbiología de exudado intraocular: en tinción de Gram 
no se observan leucocitosis ni microorganismos y cultivo de hongos, aerobios y anaerobios negativo.
TAC  helicoidal multicorte de órbitas tras administración de contraste endovenoso: se visualiza cuerpo 
extraño metálico de  intraocular, 3,5mm, en cámara vítrea de ojo derecho, sin datos que sugieran 
perforación del polo posterior.

DISCUSIÓN.
La lesión por cuerpo extraño intraocular, representa entre 18 y 41 % de las lesiones a globo 

abierto. Fundamentalmente afecta a miembros jóvenes productivos de la sociedad (entre 29 y 38 años 
de edad) y del sexo masculino (90-100 %). Ocurre generalmente en el centro de trabajo (54-72 %) o 
relacionado con determinadas actividades en la casa (30 %) y corrientemente martillando (60-80 %). Es 
raro en personas que utilizan medios de protección, según el USEIR (registro de daño ocular de los 
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Estados Unidos) solamente 3 % de los pacientes refirieron estar protegidos cuando el daño ocurrió. De 
esto se deriva el poco conocimiento, divulgación y utilización de estos.

El 25 % de los pacientes con este tipo de lesión tienen una agudeza visual final menor de 20/200, 
referido en el USEIR, y tienen no solamente implicaciones relacionadas con gastos económicos por 
cuidados médicos sino también por la afectación de la actividad social individual.

En el caso clínico que nos ocupa nos planteamos los siguientes diagnósticos diferenciales: cuerpo 
extraño intraocular, úlcera corneal, hemovítreo, desprendimiento de vítreo posterior y desgarro 
retiniano. Con el conjunto de exploración física y pruebas complementarias, anteriormente detalladas, 
se concluyó el diagnóstico principal de cuerpo extraño intraocular con catarata traumática y rotura 
retiniana asociadas.

Se procedió al ingreso urgente, profilaxis antibiótica con ceftacidima 1 gramo intravenosa  cada 12 
horas y vancomicina 1 gramo intravenosa cada 12 horas. Además de la administración de 
metilprednisolona 60 miligramos intravenosos cada 24 horas. No se administró profilaxis antitetánica al 
estar el paciente correctamente vacunado.

Se retrasó la cirugía debido a que el paciente no se encontraba en ayunas hasta las 6 horas de su ingreso.
En la intervención se restauró la integridad del globo ocular y se procedió a las siguientes técnicas: 
sutura de la puerta de entrada, fotocoagulación de la rotura retniana, liberación y extracción del cuerpo 
extraño con pinzas y vitrectomía. Extracción de masas cristalinianas mediante aspiración. Inyección de 
gas y suero para reposicionamiento de estructuras. 

En un segundo tiempo, a los 6 meses se procedió al implante de lente intraocular.
Se realizan revisiones diariamente durante el ingreso y posteriormente a la semana, al mes y a los 3 y 6 
meses y al año (junio 2015).

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

CONCLUSIÓN.
Los traumatismos oculares son un motivo frecuente de urgencia en los centros de atención 

primaria y especializada. La mayoría de las ocasiones son traumatismos leves que solo afectan a la  
superficie ocular, pero ocasionalmente nos encontramos ante traumatismos graves que requieren una 
actuación urgente y exhaustiva ya que pueden llevar a la pérdida de la visión, e incluso a la evisceración.

En nuestro caso el paciente presentaba una puerta de entrada autosellada que podía hacernos dudar en 
el diagnóstico con una úlcera corneal. Sin embargo tras la exploración detallada pudimos apreciar en el 
iris una lesión que nos hizo sospechar una perforación, que posteriormente confirmamos con los 
hallazgos en el segmento posterior y la TAC.

Conviene resaltar la importancia del diagnóstico precoz ya que es un condicionante de las expectativas 
visuales. Un retraso diagnóstico supondría una endoftalmitis y el consiguiente fracaso terapéutico y 
deterioro visual.
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Imagen 1. TAC craneal donde se visualiza el cuerpo extraño metálico.
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Imagen 2. Protocolo de actuación ante un cuerpo extraño intraocular.
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Imagen 3. Estrategia de extracción de un cuerpo extraño intraocular.
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Crisis comicial como debut atípico de encefalitis 
autoinmunitaria

RESUMEN.
La encefalitis autoinmune con anticuerpos contra el receptor N-Metil-D-Aspartato (NMDA) es 

una enfermedad reciente, caracterizada por un cuadro típico con una evolución determinada. Su clínica 
varía desde síntomas inespecíficos a psiquiátricos, crisis epilépticas y trastornos del movimiento. Se 
asocia a mujeres jóvenes y a tumores, especialmente al teratoma ovárico. De carácter reversible, se 
trata con la resección de dicho tumor o inmunoterapia. Presentamos el caso de una escolar con debut 
atípico de dicha patología. 

PALABRAS CLAVE.
Crisis Epiléptica, Encefalitis autoinmunitaria.

INTRODUCCIÓN.
La encefalitis autoinmune con anticuerpos contra el receptor N-Metil-D-Aspartato (NMDA) fue 

descrita en el año 2007. Este receptor de membrana celular interviene en funciones de transmisión 
sináptica y plasticidad neuronal. Su ataque da lugar a un cuadro característico, con sintomatología 
general y evolución predecible. Tras una clínica prodrómica inespecífica, los pacientes desarrollan 
síntomas psiquiátricos prominentes (agitación, manía, alucinaciones, paranoia) que generalmente 
preceden a crisis convulsivas y progresan rápidamente hacia un deterioro del nivel de conciencia, 
mutismo, catatonia, movimientos anormales (faciales, de tronco, extremidades) y  alteraciones 
autonómicas. Suele afectar a pacientes jóvenes y asociarse a tumores en mujeres por encima de 18 
años, concretamente a teratoma ovárico en más de la mitad de los casos. 

Pese a su gravedad y deterioro neurológico, el cuadro es reversible, con mejoría de los síntomas en 
cronología inversa a la presentación. El diagnóstico suele retrasarse por el desconocimiento de la 
enfermedad, su forma de presentación y la escasa especificidad de las pruebas complementarias. Por 
otro lado, diversas enfermedades infecciosas, tóxico-metabólicas, psiquiátricas o autoinmunes suelen 
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plantearse al inicio del cuadro y a medida que se desarrollan los síntomas. El cuadro responde al 
tratamiento del tumor, si lo hubiera, y a inmunoterapia. 

CASO CLÍNICO.
Niña de 12 años y 7 meses que acude al servicio de urgencias por episodio de desconexión del 

medio con hipotonía generalizada seguida de movimientos tónico-clónicos de cuatro extremidades, de 
1-2 minutos de duración. Cese espontáneo del cuadro. Vómito e incontinencia urinaria durante el 
postcrítico. No refieren otra sintomatología asociada y niegan clínica infecciosa, traumatismo o 
consumo de tóxicos previamente. Reinterrogando, refieren que desde hace 3-4 días la niña se queja de 
pérdida de fuerza de mano izquierda y la madre había objetivado en alguna ocasión disartria. 

Antecedentes personales: bajo peso al nacer que requirió ingreso en el período neonatal inmediato, un 
ingreso a los 8 meses por Gastroenteritis Aguda, alergia al cacahuete y gramíneas, necesidad de apoyo 
escolar y Logopedia. 

Antecedentes familiares: madre hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo. Hermano mayor asma 
alérgico. Abuela materna cefaleas migrañosas. 
A su llegada la paciente se encuentra estable, con una exploración por aparatos normal, salvo ligera 
desviación de la comisura bucal hacia la izquierda. Ante esta focalidad neurológica se realiza Tomografía 
Axial Computarizada cerebral, sin hallazgos patológicos. En la gasometría venosa destaca una acidosis 
respiratoria leve. Glucemia, iones, función renal, perfil hepático y parámetros infecciosos dentro de 
rangos normales. Tóxicos en orina negativos. 

Descartadas la mayoría de las causas de evento crítico en preadolescentes (traumatismo, tumor 
cerebral, intoxicación, infección sistémica o del sistema nervioso central y alteraciones 
hidroelectrolíticas), se decide su ingreso para observación y estudio de primera crisis afebril.  
A las 48 horas del ingreso, presenta tres eventos críticos similares al primero, por lo que se inicia 
tratamiento con ácido valproico. Simultáneamente, mantiene focalidad referida e inicia parestesias, 
dismetría y movimientos distónicos de mano izquierda. Ante esta evolución clínica, se realiza punción 
lumbar con salida de líquido claro normotenso,  citobioquímica normal y cultivo que posteriormente es 
negativo; se envía también una muestra para estudio inmunológico. Previamente se realiza una 
Resonancia Magnética que es normal. 

Al día siguiente presenta nuevo episodio crítico focal, consistente en parestesias ascendentes en mano 
y pie izquierdo con rigidez posterior y movimientos clónicos en dicho miembro superior. Empeora la 
disartria y aparecen movimientos coreo-atetósicos en todo el hemicuerpo. Se añade levetiracetam al 
tratamiento antiepiléptico, sin volver a presentar nuevas crisis. En los electroencefalogramas realizados 
se objetiva actividad paroxística focal, rolando-parietal-temporal derecha de grado moderado. Tras eso, 
mejora la coreoatetosis del hemicuerpo y la disartria, sin embargo persiste distonía de mano izquierda.
 
En este momento se valoran otras causas de crisis y de trastornos del movimiento. Descartadas otras 
causas, se amplían las pruebas complementarias: 

- Metabolismo del hierro y cobre: normal 
- ASLO y frotis faríngeo: negativo, descártandose PANDAS (Paediatric Autoinmune 

Neuropsychiatric Disorders Associated with Streptococcal infections) y Corea de Sydenham. 
- Autoinmunidad de Lupus Eritematoso Sistémico, Artritis Idiopática Juvenil y Síndrome 

Antifosfolípido: negativa, descartándose patologías autoinmunes que pudieran tener un debut 
neurológico
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- Mantoux y placa de tórax: no signos de infección tuberculosa 
- Estudio cardiológico: normal
- Estudio oftalmológico: normal

A los trece días del ingreso, recibimos los resultados del estudio inmunológico de LCR, donde se 
detectan anticuerpos anti-NMDA receptor positivos, por lo que se diagnóstica de Encefalitis 
Autoinmune asociada a anticuerpos contra el receptor NMDA. Se inicia tratamiento con 
gammaglobulina y metilprednisolona intravenosa. Al asociarse esta patología a teratoma ovárico, sobre 
todo en mujeres jóvenes, se realiza Resonancia Magnética Abdominal sin evidenciarse hallazgos 
patológicos.  Tras cinco días de tratamiento, presenta marcada labilidad emocional, alucinaciones 
visuales y auditivas, ideas obsesivas y pensamiento perseverante que se trata con clonazepam. 

Posteriormente presentó una evolución favorable. Se mantuvo el tratamiento antiepiléptico durante 9 
meses, retirándolo de forma progresiva al estar asintomática y presentar mejoría hasta normalización 
de los electroencefalogramas. Se incorporó al colegio 4 meses después, sin problemas, adquiriendo el 
ritmo escolar progresivamente. Fue valorada por Neuropsicología siendo diagnosticada de un déficit de 
atención-retención y memoria de trabajo, motivo por el que se inició tratamiento con atomoxetina. 
 
DISCUSIÓN.

En nuestra paciente el diagnóstico fue tardío por su forma de presentación con evento crítico, sin 
cuadro prodrómico previo y por la aparición de la clínica psiquiátrica tras una mejoría inicial y comienzo 
de la inmunoterapia. 

Clásicamente esta enfermedad ha sido confundida con enfermedades tóxico-metabólicas, infecciosas, 
autoinmunitarias y psiquiátricas, las cuales  se fueron planteando y solicitando las pruebas oportunas 
durante la evolución clínica. De hecho, en el diagnóstico diferencial se incluyen patologías en términos 
descriptivos (como encefalitis juvenil no herpética aguda, encefalitis límbica aguda reversible, 
encefalitis aguda con crisis epilépticas refractarias y meningoencefalitis linfocitaria aguda difusa) 
referidas en la bibliografía con un estudio retrospectivo de LCR positivo para autoanticuerpos. 

CONCLUSIONES.
Las crisis epilépticas son la urgencia neurológica más frecuente en pediatría, con múltiples 

etiologías a tener en cuenta. 

Exponemos un caso atípico de Encefalitis Autoinmunitaria, patología reciente que habrá que tener en 
cuenta en numerosos casos clínicos.  
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Hipertrigliceridemia muy severa y pancreatitis: ¿existe 
un tratamiento urgente?. Tratamiento con insulina IV y 
heparina en un paciente no diabético

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 pronóstico. Además de manejar cualquier enfermedad que aumente los niveles de TG, como 
diabetes, nefropatía, hipotiroidismo, fármacos, el tratamiento habitual de la HTG  se basa en medidas 
dietéticas, ejercicio físico, fármacos como fibratos,  niacina y Omega 3,  que tendrán un efecto a 
mediano-largo plazo. En caso de HTG muy severas se recomienda la utilización de insulina y/o heparina, 
que al aumentar la actividad de Lipasa Lipoprotéica (LPL), ofrece  una rápida disminución de las cifras de 
Triglicéridos (TG) y del riesgo que representan. Este viene siendo un tratamiento muy común,  sobre 
todo en pacientes diabéticos, pero la experiencia en pacientes No diabéticos  es muy limitada, sino,   
sólo  3 o 4 casos reportados. 

En esta presentación se describe el caso de un paciente NO diabético con HTG muy severa que 
desarrolla una Pancreatitis Aguda, tratado con ayuno, infusión de insulina intravenosa(IV) y heparina de 
bajo peso molecular subcutánea(SC), con adecuada disminución de las cifras de TG en menos de 48 
horas y con mejoría y estabilización 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, 
niacin and Omega3 Acid, with a medium -  long term effect.
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In very 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 experience is 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 
pacreatic abdominal condition.

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

INTRODUCCIÓN.
La Dislipemia Mixta e Hipertrigliceridemia son actualmente considerados factores de riesgo 

muy importantes en la presentación de enfermedad cardiovascular, la HTG  muy severa por su parte 
representa un grave riesgo para desarrollar Pancreatitis Aguda, en la mayoría de los casos grave, sobre 
todo con  cifras de TG >1000 mg%. En estos casos la terapia con dieta, ejercicio físico, 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 músculo y tejido 
graso y así disminuir rápidamente la cifra de TG. 

Con este informe damos a conocer el cuadro clínico 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 CLÍNICO.
Paciente varón de 36 años de edad, bebedor de 1,5  litros de cerveza/día y fumador de 15 

cig/día, sin antecedentes patológicos de importancia, sólo antecedente de Dislipemia Leve tratada en 
atención primaria con abandono de tratamiento 5 meses antes del cuadro. Ingresa por urgencias con 
cuadro de 48 horas de evolución,  de dolor abdominal localizado en hipocondrio derecho y epigastrio, 
de características continuas, sin otro síntoma agregado. En la analítica de urgencia nos informan sobre 
suero hiperlipémico que entorpecía las cuantificaciones con resultados  como: Leucos: 31600, 
Plaquetas: 147000, Coagulación: normal. Amilasa: 74, GOT y GPT normales, función renal y PCR normal. 
Amilasuria ligeramente elevada. TAC Abdominal: cambios inflamatorios periduodenales con aumento 
de densidad de  la grasa periduodenal.

En planta se realiza Endoscopía Abdominal negativa para lesiones duodenales,  se repite TAC 
Abdominal, que nos confirma datos de Pancreatitis Aguda y  analíticas de rutina donde encontramos 
cifras de Glucemias que no sobrepasan los 126 mg%, Hb A1c: 5, Colesterol Total: 908 mg %, Colesterol 
HDL: 45 mg %, Colesterol no HDL: 863 mg %, Triglicéridos: 4373 mg %, GGT: 571, Amilasa: 111, LPL: 238,  
FA:76, PCR: 6, función renal y tiroidea normal. Se investiga a la familia: sin antecedentes de muertes 
súbitas o eventos cardiovasculares en menores de 45 años,  padres y hermanos sin datos de dislipemia.
Se inicia tratamiento con dieta absoluta, hidratación parenteral, analgesia, heparina de bajo peso 
molecular SC a dosis profiláctica trombo embolica, y se realiza la infusión intravenosa continua de 
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insulina regular a dosis de 0.8U/Kg/día, por 24 horas, con control estricto de glucemias (nunca presentó 
glucemias superiores a 126 mg %), no episodios de hipoglucemias y mejoría del dolor abdominal.

Se realizó control analítico a las 48 horas de iniciado el tratamiento con insulina, obteniendo resultados 
realmente alentadores con cifras de: colesterol total de 569 mg %, TG: 454 mg %, Amilasa:167, PCR:17; y 
a los 6 días con resultados similares: colesterol total de 404 mg % y TG:461 mg %, Amilasa:181, PCR 
normalizada.
Se dio de alta al paciente con indicaciones específicas de cambio de estilo de vida, con abstinencia 
absoluta de alcohol y tabaco, dieta hipograsa progresiva y atorvastatina 80 mg c/24 horas, Secalip 
145mg c/24 horas, evaluando su evolución a los 15 días del alta con resultados casi totalmente dentro 
del rango de la normalidad, Colesterol Total: 156 mg %, HDL: 32 mg %, LDL: 87 mg %, TG: 185 mg %, 
GGT:76, Glucemia: 88 mg %.

Discusión:
La asociación de Pancreatitis Aguda e HTG es muy frecuente, pero no se debe confundir la HTG 
secundaria a una pancreatitis, donde encontramos discreta elevación de los TG en pacientes con 
pancreatitis aguda, de la pancreatitis aguda por HTG severa y muy severa, que se define por altos niveles 
de TG o plasma lechoso 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 1.5 hasta 20%, pero se les puede atribuir sin dudar la causa cuando las cifras están por 
encima de 2000 mg %, es con estas cifras que se forman los quilomicrones y el plasma adquiere su 
aspecto lechoso.

La HTG como causa de pancreatitis se puede sustentar en la teoría de que la acción de la Lipasa 
Pancreática sobre un plasma sobrecargado de TG provoca la acumulación de ácidos grasos en el tejido 
pancreático, que al producir radicales libres dañan al páncreas, provocando tanto inflamación acinar 
como vascular,  pudiendo llegar a la necrosis. Otra teoría habla del efecto isquémico pancreático por la 
hiperviscocidad que causan los TG.
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Suero lechoso hiperlipémico del paciente antes y después del tratamiento.

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

Además de factores genéticos, otros factores ambientales y dietéticos, hábitos tóxicos,  fármacos y 
otras patologías pueden desencadenar la elevación de los TG. En el caso de nuestro paciente se 
descartaron alteraciones genéticas familiares, pero si teníamos claro las causas ambientales 
secundarias desencadenante del cuadro.

 
CAUSAS DE HIPERTRIGLICERIDEMIA SECUNDARIA 

 
Obesidad 
Alcohol 

Diabetes mellitus 

Patología Tiroidea 

Hepatitis víricas 
Enf de Von Gierke 

Cushing 

Embarazo 
Lipodistrofia 

Acromegalia 

Fármacos: estrógenos, furosemida, corticoides, betabloqueantes, 
azatioprina, tamoxifeno, 6-mercaptopurina, ciclosporina, 

metildopa, isotretinoína… 
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Se tiene que tener en cuenta también que con la HTG algunos parámetros 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 pseudohiponatremia y el LDL falsamente elevado.

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

¿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 administración de insulina IV, 
basando su mecanismo de acción en la potenciación de la actividad de la LPL. Como la Pancreatitis por 
HTG ocurre más frecuentemente en pacientes diabéticos, la insulina también ayudaría a controlar las 
glucemias  y a mantenerlas por debajo de 120 mg% que sería el objetivo terapéutico.

Pero ¿qué 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 combinación con Insulina. Su acción 
radica en la liberación plasmática de LPL endotelial, encargada de la degradación de TG, pero con un 
posible efecto rebote, por mayor degradación hepática de la enzima, que podría provocar que los 
niveles de TG aumenten de nuevo.

CONCLUSIONES.
Es concluyente que la HTG muy severa conlleva mucho riesgo,  tanto para la aparición de 

enfermedad cardiovascular, sobre todo cardiopatía 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 
o no, se debe plantear un tratamiento urgente, para disminuir los niveles de TG en forma rápida. De 
acuerdo a la severidad del cuadro y características del paciente, siendo Diabético o NO, podría 
beneficiarse a corto plazo de la administración de insulina IV y heparina SC.



II Jornada de Divulgación Científica

169 SELECCIONADOS

BIBLIOGRAFIA.

1. Héctor Eloy Tamez-Pérez et al. Terapia con Insulina en pacientes don HTG Severa. Rev. Med Inst 
Mex Seguro Social 2006; 44(3): 235-237.

2. Masson W, Fernández-Otero L, Sineawski D, Arias A, Maritano J, Ortiz MI.  Tratamiento con 
insulina y heparina en la hipertrigliceridemia severa. Rev. Argentina de Endocrinología y Metabolismo, 
Vol. 49,Nº4, versión online, ISSN 1851-3034, dic 2012.

3. Senosiain  C, Tavio-Hernández E, Moreira V, Maroto M, García-Sánchez M, Aicart M, Téllez L, 
Cuño J. Pancreatitis Aguda por Hipertrigliceridemia. Revista Gastroenterología Hepatología Elsevier 
Doyma 2013; 36(4):274-279.

4. Berger Z, Quera R, Poniachilk J, Oksenberg D, Guerrero J. Heparin and Insulin treatment of acute 
pancreatitis caused by hypertriglyceridemia. Experience  of 5 cases. Rev Med Chile, 129: 1373-8, 2001.
5. Twilla JD, Mancell J. Hypertriglyceridemia induced Acute Pancreatitis treated with insulin and 
heparin. Am J. Health Syst Pharm 69:213-6, 2012.

6. Saenz A. P, Controversias en hipertrigliceridemia. Lípidos y Dislipidemias. Sociedad Española de 
Arterioesclerosis. Online, 20/03/2012.

7. García J. Es necesaria la actuación urgente en HTG Grave en Síndrome de 
Hiperquilomicronemia?. Lípidos y Dislipidemias. Sociedad Española de Arterioesclerosis. Online, 
20/03/2012.



II Jornada de Divulgación Científica

170SELECCIONADOS

1 2 3 4 
P. Torreblanca Guzmán ;  A. Monrobel Alcántara ;  P.F. Chambi Pinto ; M. C. Anzola Santander ;                

5 6
K. Guevara Guevara ; S. González Gómez

1
R4 de Medicina Familiar y C. Hospital Virgen del Puerto y C. S. Luis de Toro, Plasencia.

2
Adjunto del Servicio de Ginecología y Obstetricia. Hospital Virgen del Puerto, Plasencia.

3
Medicina Familiar y C. C.S. Nuñomoral.

4-5
R3 de Medicina Familiar y C. Hospital Virgen del Puerto y C. S. Luis de Toro, Plasencia.

6
R2 de Medicina Familiar y C. Hospital Virgen del Puerto y C. S. Luis de Toro, Plasencia.

Dolor abdominal en la pubertad femenina. 
Hematocolpos por himen imperforado

RESUMEN.
El dolor abdominal en pediatría es una patología muy frecuente. La mayoría de los dolores 

abdominales repetidos  son “funcionales” y  auto limitados, sólo el 5 % requieren ingreso y el 1-2 % 
tratamiento quirúrgico. Es fundamental una correcta anamnesis y un examen físico adecuado para un 
correcto diagnóstico diferencial,  teniendo en cuenta  las posibles causas de dolor abdominal  de 
acuerdo a la edad, sexo y otras características del niño.

Mención aparte merecen los dolores  abdominales localizados en la mitad inferior del  abdomen de las 
niñas 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 pensar en ello.

Prueba de ello es el caso presentado a continuación que detalla el cuadro clínico de una niña de 13 años, 
aún sin menarquia, con desarrollo normal,  con dolor abdominal en hipogastrio de 24 horas de 
evolución, que aumentaba con la micción,  sin síntomas digestivos, con analíticas normales, incluyendo 
orina. En Ecografía abdominal se encuentra dilatación vaginal con contenido líquido en su interior y al 
examen ginecológico se encuentra imperforación 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 formación 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 5% 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 other important 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't have it on 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.

INTRODUCCIÓN.
El dolor abdominal en el niño es una situación clínica muy frecuente y representa gran parte de 

las consultas en un servicio de urgencias. En la mayoría de las ocasiones obedece a causas no 
quirúrgicas; y en otras menos frecuentes necesitarán tratamiento quirúrgico de urgencia, para ello se 
debe realizar una valoración global y particular del niño.

Es importante conocer y diferenciar las características de las principales causas de dolor según edad: 
lactantes, niños pequeños, púberes o adolescentes, y la localización de este. Para lo cual es necesario 
enfocar al paciente con una anamnesis y examen físico completo y adecuado según 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, estreñimiento, dismenorrea, GEA, enfermedad intestinal 
inflamatoria, colon irritable, intolerancia a la lactosa, dolor pelviano intermenstrual, quiste ovárico, 
pancreatitis, enfermedad pélvica inflamatoria (EPI), anemia drepanocítica, traumatismo, infección del 
tracto urinario (ITU), etc., pero sin olvidarnos  de los menos comunes como son las alteraciones 
estructurales, a propósito de lo cual presentamos el siguiente caso.

CASO CLÍNICO.
Paciente mujer de 13 años de edad, sin antecedentes patológicos, aún sin menarquia, niega 

relaciones sexuales, que acude a urgencias con un cuadro de menos de 24 horas de evolución, que inicia 
con dolor lumbar bilateral sin irradiación, agregándose posteriormente dolor abdominal de intensidad 
moderada a alta, de características continuas,  localizado en hipogastrio y FID, que aumenta con la 
micción, que no cede con analgésicos, sin nauseas ni vómitos, ni otro síntoma digestivo, con tolerancia 
adecuada de la vía oral, sin fiebre, ni disuria y orinas de características normales.
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 Buen estado general, constantes vitales conservadas, despierta y orientada, 
mucosas húmedas, conjuntivas rosadas, sin alteraciones cardiopulmonares, abdomen algo distendido a 
predominio de hemiabdomen inferior, que da la sensación de aumento de volumen infra umbilical muy 
localizado, blando, depresible, doloroso a la palpación, sin signos de irritación peritoneal, RHA 
presentes y normales en frecuencia e intensidad, PPL bilateral positiva.

  Hematocrito y Hemoglobina normales, Hemograma con 11800 
leucocitos y leve neutrofilia, plaquetas y coagulación dentro de límite de la normalidad. PCR: 18. Orina: 
Normal. Prueba Gestación: negativa.

 Importante dilatación de la vagina, con abundante contenido líquido en 
su interior, formando niveles de diferente ecogenicidad, en relación con Hematocolpos.

Examen Físico:

Exámenes de laboratorio:

Ecografía abdominal:

Imágenes ecográficas

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

Evaluación Ginecológica: Genitales externos de acuerdo a edad y sexo, en introito vaginal se encuentra 
protuberancia a tensión que corresponde a himen imperforado. Ecográficamente (abdominal), vagina 
distendida con contenido hemático hasta margen himeneal.
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 Hematocolpos por Himen Imperforado.

Bajo anestesia general se realiza himenectomía en ojal, con resección de parte de 
himen, drenaje de abundante material hemático oscuro, aspiración del mismo y  plastia en ambos 
márgenes himeneales.

Se dio de alta a la paciente sin complicaciones.

Diagnóstico:

Tratamiento: 

DISCUSIÓN.
Para que se considere que un niño ha iniciado la pubertad es necesario que exista un aumento 

del volumen testicular y en las niñas el crecimiento de las mamas. La menstruación suele aparecer de 1 a 
3 años después del inicio del crecimiento mamario. 
El hematocolpos es la acumulación de sangre y detritos celulares en la vagina como consecuencia de  un 
obstáculo a la salida de esta, es una patología infrecuente en nuestro medio, secundaria a alteraciones 
en la formación del aparato genitourinario femenino, entre las cuales el himen imperforado es la 
malformación congénita más frecuente.

El himen imperforado, tiene una incidencia estimada del 0,1% de los nacimientos femeninos.  Es el 
trastorno estructural más frecuente del sistema de los conductos de Müller. Se caracteriza por la falta de 
canalización del tejido conjuntivo que conforma el himen, permaneciendo ocluida la salida de la vagina. 
Su hallazgo obliga a descartar otras malformaciones urogenitales. Su presentación suele ser esporádica, 
aunque se han descrito casos familiares con herencia autosómica recesiva. Puede presentarse de forma 
aislada o asociado a otras anomalías: 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 sintomatología depende del momento en que se diagnostique, en la recién nacida puede aparecer 
como un hallazgo casual en la exploración o como una masa palpable secundaria al acúmulo de material 
mucoide por estimulación del epitelio vaginal (hidrocolpos). Si no se evidencia en esta etapa, el 
diagnóstico  suele demorarse hasta la pubertad, donde puede presentarse como dolor, distensión y/o 
masa abdominal, acompañado de amenorrea primaria. Además se han descrito casos con síntomas 
como disuria recurrente, tenesmo, retención urinaria o dolor lumbar, síntomas que se derivan de la 
compresión ejercida por la colección de sangre en la vagina.

El flujo menstrual atrapado llena inicialmente la vagina (hematocolpos) y el útero (hematometra). Si no 
se diagnostica a tiempo, sigue avanzando y, de forma retrógrada, llega a las trompas de Falopio 
(hematosalpinx) y puede terminar provocando endometriosis, adenosis vaginal y hemoperitoneo, 
comprometiendo la fertilidad.

El diagnóstico se basa en la realización de una anamnesis detallada y en la exploración física, que de la 
forma correcta debe incluir el examen genital. La ecografía abdominal constituye la prueba 
complementaria de elección, ya que nos permite la visualización del hematocolpos y nos ayuda a 
descartar otras malformaciones genitourinarias asociadas. El tratamiento de elección es quirúrgico en 
todos los casos.

En este caso incidimos en averiguar sobre algún antecedente en el periodo de lactancia o un posible 
dolor episódico mensual anterior sin llegar a encontrar estos datos, lo que nos hace tener en cuenta que 
al evaluar un dolor abdominal en una niña con desarrollo normal, que ya ha iniciado el desarrollo 
mamario y no ha tenido todavía la menarquia tendríamos que  pensar en esta patología, sobre todo 
cuando clínica y laboratorialmente no tenemos nada claro.

CONCLUSIÓN.
Es imprescindible una anamnesis detallada, un examen físico adecuado y sobre todo la sospecha 

de patologías poco frecuentes como el Hematocolpos, cuando se evalúe el dolor abdominal en una niña 
preadolescente, que ha iniciado el desarrollo mamario y que aún no haya tenido la menarquia, sobre 
todo con clínica y analítica no contundente.  Teniendo en cuenta que una Ecografía Abdominal y un 
examen físico genital, puede diagnosticar fácilmente estos casos.
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Enteropatía con atrofia vellositaria asociada al 
consumo crónico de Olmesartán

RESUMEN.
El Olmesartán es un bloqueador de los receptores de la angiotensina II (ARA II) 

comúnmente utilizado para tratar la hipertensión, la insuficiencia cardiaca y la enfermedad renal. 
Recientemente se describió por primera vez como efecto adverso al consumo crónico de este fármaco el 
desarrollo de una enteropatía severa similar a la enfermedad celíaca. Por lo que la Administración 
Americana de Alimentos y Medicamentos (FDA) emitió 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 5º caso que se publica en España, y el 49º en la literatura mundial. Este mismo 
año se ha descrito la asociación del Valsartán con este mismo efecto. 

PALABRAS CLAVE.
Olmesartán, enteropatía, enfermedad celíaca 

INTRODUCCIÓN.
El Olmesartán es un fármaco antihipertensivo antagonista selectivo de los receptores tipo 1 de la 

angiotensina II (ARA II), que inhibe la vasoconstricción periférica, la liberación de aldosterona, la 
1

reabsorción de sodio a nivel renal  y la remodelación vascular . La enteropatía con atrofia vellositaria 
asociada a Olmesartán fue descrita por primera vez en 2012, habiendo sido publicados 48 casos hasta 

2-4
Julio del 2015 . La FDA emitió un comunicado en julio de 2013, alertando sobre la potencial relación de 

5
este fármaco con una enteropatía similar a la enfermedad celiaca . En España sólo se han comunicado 5 

6-10casos hasta la fecha . La larga latencia antes de la aparición de los síntomas, la alta asociación con los 
haplotipos HLADQ2/DQ8 de la enfermedad celíaca e incluso la reciente descripción de un aumento de la 

11incidencia de enfermedad celíaca tras el consumo de Olmesartán , sugieren una respuesta 
inmunológica celular retardada contra el fármaco. Recientemente ha sido publicado un cuadro similar 
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12asociado al uso de Valsartán .  Por lo que es posible que en el futuro próximo pudiésemos ver nuevas 
series en relación con este fármaco y con otros pertenecientes al mismo grupo. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO: Mujer de 78 años, con antecedentes personales de hipertensión arterial, 
cardiopatía isquémica e hipercolesterolemia, que ingresa por cuadro de diarrea de 4 meses de 
evolución, (6 a 10 deposiciones al día), sin respecto nocturno, sin productos patológicos, no acuosas, 
asociadas a vómitos y pérdida de 12 Kg de peso.  No había iniciado ninguna medicación nueva en los 
últimos 2 años y tomaba Olmesartán medoximil desde el año 2003. La analítica básica, hormonas 
tiroideas y anticuerpos de enfermedad celíaca fueron normales, así como la endoscopia digestiva alta, 
colonoscopia y TC abdominal. Dada la mejoría clínica, fue dada de alta sin mejoría en el seguimiento 
ambulatorio pese a tratamiento con espasmolíticos, resincolestiramina, rifaximina, antidiarreicos y 
antidepresivos tricíclicos. La paciente ingresa recurrentemente durante 6 meses por diarrea y vómitos 
con insuficiencia renal asociada. Se repiten TC e ileocolonoscopia con biopsias de colon e íleon terminal 
normales. La diarrea desaparece de manera invariable durante los ingresos hospitalarios. Se realiza 
cápsula endoscópica (Fig. 1), que muestra disminución difusa de los pliegues de intestino delgado 
proximal y medio. Se toman biopsias duodenales que confirman atrofia vellositaria parcial, sin infiltrado 
linfocitario ni datos en la citometría de flujo (Fig.1). Ante los hallazgos y la mejoría durante los ingresos 
hospitalarios, se suspende la toma de Olmesartán, desapareciendo de manera inmediata y sostenida 
los síntomas gastrointestinales, con normalización endoscópica e  histológica en la endoscopia de 
control realizada a los 6 meses (Fig.2).  La paciente permanece asintomática tras  un seguimiento de 22 
meses.

DISCUSIÓN.
El caso presentado ilustra una causa infrecuente, emergente y de mecanismo diferido aún 

desconocido de diarrea crónica asociada al uso crónico de Olmesartán.  En el caso expuesto, la 
utilización del mismo de forma segura durante más de 10 años dificultó la identificación del fármaco 
como origen de la sintomatología de la paciente, si bien la pista que inició la sospecha clínica del cuadro 
fue la desaparición de los síntomas durante los ingresos hospitalarios (donde la paciente dejaba de 
tomar la medicación ambulatoria habitual). Se desconocen los mecanismos por los que este fármaco 
puede producir una enteropatía similar a la enfermedad celíaca, cuya aparición es hasta 10 veces más 

11
frecuente a partir de los 2 años del consumo del fármaco . La latencia en la aparición de la enteropatía 
pudiera sugerir una respuesta inmune retardada de tipo celular contra los enterocitos, la cual se ha 
demostrado recientemente  que podría incrementar la incidencia de enfermedad celíaca en este 

11
subgrupo de enfermos . Si bien se creía que este efecto secundario no era compartido por el resto de 
los fármacos ARA-II, se ha descrito recientemente la primera asociación similar entre enteropatía y el 

12
uso del Valsartán . Por tanto, son necesarios estudios que evalúen 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 complicación el consumo prolongado de estos fármacos antihipertensivos.

CONCLUSIONES.
El interés del caso expuesto radica en su infrecuencia (5 casos publicados en España) y en la 

capacidad del Olmesartán para producir una enteropatía retardada similar a la enfermedad celíaca,  lo 
cual dota al caso de peculiaridades clínicas no contempladas previamente en los pacientes con 
sospecha de toxicidad gastrointestinal por fármacos. Ante un paciente con diarrea y atrofia vellositaria 
intestinal no celíaca, se debe incluir esta entidad emergente en el diagnóstico diferencial.
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Figura 1. Cápsula endoscópica: mucosa intestinal de aspecto atrófico, con desaparición de pliegues y visualización de vasos 
submucosos en intestino delgado proximal. Histología: atrofia subtotal de las vellosidades intestinales

Figura 2. Histología: normalización de las biopsias duodenales con reaparición de  las vellosidades intestinales tras 6 meses 
sin consumo de Olmesartán.
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Síndrome de insensibilidad a andrógenos, a propósito 
de un caso

RESUMEN.
Las anomalías de la diferenciación sexual constituyen un abanico amplio de patologías en las 

que puede haber una alteración en el sexo cromosómico, 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 patologías puede existir una discordancia entre el sexo anatómico, el gonadal y el sexo 
cromosómico. Las anomalías en la diferenciación sexual comúnmente presentan genitales ambiguos en 
el recién nacido. Estos desordenes suelen requerir un equipo multidisciplinar que incluye a un 
neonatólogo, endocrino, cirujano, urólogo, genetista y psicólogo.

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

INTRODUCCIÓN.
Presentamos el caso de un recien nacido, sin antecedentes de interés, con genitales 

fenotipicamente ambiguos, cariotipo XY, sin otras malformaciones ni alteraciones iónicas. 
Los trastornos del desarrollo sexual (TDS) pueden clasificarse en tres categorías: TDS en individuos 46 
XX, TDS en individuos 46 XY, y trastornos de cromosomas sexuales. Vamos a centrarnos en los TDS en 46 
XY, dentro de los cuales se encuentras los Síndromes de insensibilidad a andrógenos, nuestra principal 
sospecha diagnóstica.

CASO CLÍNICO.
Recién nacido de 39+2 semanas. Peso 3200 gramos (P25-50). Perímetro cefálico 33,5 cm (P25-

50). Diuresis y meconio en primeras 12 horas.
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Antecedentes personales: 

Exploración física: 

Madre de 34 años, grupo sanguineo B Rh positivo. Embarazo 
controlado, cuadro catarral tratado con amoxilina al sexto mes. Triple screning del primer trimestre sin 
riesgo elevado. Serologías pregestacionales Lues, Toxoplasma, HbsAg, VIH, VHC negativas. Rubeola 
inmune. Ecografías prenatales sin hallazgos. Parto espontaneo, presentación cefálica. Amniorrexis de 
45 minutos con liquido amniótico claro.

Al nacimiento se objetiva anomalía del desarrollo sexual a la inspección de 
genitales externos. Pliegues labioescrotales, con gónadas palpable en su interior compatibles con 
testes. Pene rudimentario con meato en base ventral. Periné y ano normal. Resto de exploración física 
normal. Se cita a los 7 días del nacimiento que permanece asintomático.

Pruebas complementarias:
• Ecografía pélvica:Se visualiza teste derecho, localizado en hemiescroto derecho y teste izquierdo 
móvil. Se identifica estructura correspondiente a pene. No se identifica útero.
• PCR específica regiones de crómosoma X e Y: Compatible con presencia de cromosoma X y 
cromosoma Y. Cromatina de Baar negativa.
• Analítica a las 12 horas de vida: Cortisol de 30 microgr/dL (normal), FSH 1,1 mUI/mL (normal), LH 3,2 
mUI/dL (elevada), testosterona 5,41 ng/mL (elevada). Dihidrostestoterona 1,83 ng/mL (elevada), D4-
androstendiona >10 ng/mL (elevada), hormona anti-mulleriana 369 ng/mL (normal).
• Estudio de enfermedades metabólicas congénitas: sin alteraciones incluida 17OHprogesterona.
• Bioquímica general: Sin alteraciones iónicas.
• Cariotipo: 46 XY.
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Sospecha diagnóstica: Síndrome de insensibilidad parcial a andrógenos.

DISCUSIÓN.
Los síndromes de insensibilidad a andrógenos (AIS), pueden dividirse a su vez:

– Síndrome de insensibilidad completa a andrógenos (CAIS), con genitales externos femeninos.
– Síndrome de insensibilidad parcial a andrógenos (PAIS), con genitales ambiguos, aunque pueden 
predominar mas hacia femeninos o masculinos.
– Síndrome con leve insensibilidad a andrógenos (MAIS), genitales masculinos.

 Son individuos 46 XY con genitales externos desmaculinizados,espermatogénesis 
alterada, con teste normales, estructuras müllerianas ausentes o rudimentarias y ausencia otras 
malformaciones extragenitales. Hormonalmente existe una síntesis normal o aumentada de 
testosterona, con una conversión adecuada en dihidrotestosterona y una secreción normal o 
aumentada de LH por la hipófísis.

Desde el punto de vista genético el gen AR, (Xq11-12) encargado de codificar el receptor de andrógenos, 
es el único gen conocido cuyas mutaciones se han relacionado con AIS. 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 púbico y axilar.

La proporción de individuos en los que se detecta una variable patógena del gen AR por análisis de 
secuencia, varia según el grado de insensibilidad:
-CAIS: 65-95%
-PAIS: <50%
-MAIS: Desconocida.

Clasificación de fenotipos según el tipo de insensibilidad:

– Insensibilidad total: Genitales externos son femeninos, existe ausencia de estructuras 
derivadas del conducto de Wolf, ausencia de epidídimo y conductos deferentes, tienen un

Diagnóstico de AIS:
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fondo de saco vaginal corto. Los testículos pueden estar en abdomen, ingle, o labios. Además ausencia o 
escasez de vello púbico y axilar. En algunos casos puede haber clitoromegália.

– Insensibilidad parcial: Los genitales externos suelen ser ambiguos, puede haber un microfalo, 
pliegues labio-escrotales, los testículos pueden descender o no, y suele haber hipospádias. En la 
pubertad ginecomástia. Dentro de la insensibilidad parcial existen formas predominantemente 
masculinas, en la que puede haber micropene, escroto bífido e hipospádias.

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

-Alteraciones sexo cromosómico:
• Síndrome Klinefelter: En el neonato el diagnóstico es casual, conforme crecen, van 

desarrollando hábito euquenoide, testes pequeños, ginecomastia. Asocian alteraciones tiroides, 
Diabetes Mellitus, y riesgo de cáncer mama. El diagnóstico se establece por cariotipo 47XXY, la 
testosterona está disminuida y las gonadotropinas elevadas.

• Síndrome Turner: Talla baja, linfedema en manos y pies, pterigum colli, implantación baja del 
cabello, cubitus valgus, acortamiento del cuarto metatarsiano. Amenorrea primaria y ausencia de 
desarrollo puberal. Asocian coartación de aorta y malformaciones renales. Diagnóstico Estradiol bajo, 
FSH, LH elevadas y cariotipo 45XO.

- Alteraciones en el sexo gonadal:
• Disgenesia gonadal pura o Síndrome de Swyer: Cariotipo XY, existe cromosoma Y pero no se 

expresa, producción de testosterona ausente, desarrollo femenino (funcionan como 45XO, pero sin 
malformaciones ni talla baja). Fenotipo femenino, genitales externos femeninos, útero y trompas 
hipoplásicas. Puede asociarse a cánceres de ovario, siendo el mas frecuente el gonadoblastoma.

• Disgenesia gonadal mixta: Cariotipo 45XO/46XY. Fenotipo femenino o en algunos casos los 
genitales pueden estar parcialmente masculinizados,. Poseen gónada rudimentaria a un lado y 
testículos al otro.

-Alteraciones del sexo fenotípico:
Virilización de un feto XX:

• 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.

• Síndrome de Mayer-Rokitansky: Ausencia de desarrollo de estructuras Mullerianas. Fenotipo 
femenino asociado a agenesia total o parcial de la vagina, útero rudimentario y ovarios normales. Se 
asocia a malformaciones renales y urinarias.

• Tumores virilizantes de ovario o suprerrenal.
• Administración de andrógenos o gestágenos androgénicos.

Feminización de feto XY:
• Defectos enzimáticos de la síntesis de testosterona: 17,20-desmolasa, 17 

betahidroxiesteroides deshidrogenasa.
• Déficit de 5-alfa-reductasa: Presencia de testosterona que no se metaboliza a DHT. Desarrollo 

de estructuras wolffianas, por la testosterona fetal, con ausencia de las mullerianas. Analíticamente la 

Diagnóstico diferencial:
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testosterona puede estar normal o elevada y la dihidrotestosterona está baja.
• Resistencia total a andrógenos.
• Resistencias parcial a andrógenos.

CONCLUSIONES.
– Ante un caso de genitales ambiguos en los que no existan alteraciones iónicas, pensar en 

síndromes de resistencia androgénica.
– En un paciente con genitales ambiguos es importante adjudicar el sexo con cierta urgencia, por 

la alta carga psicológica que conlleva el tema, tanto para los padres, como para el propio paciente 
cuando crezca.
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   Bezoar ileal

RESUMEN.
Paciente masculino de 73 años, hipertenso, que acude al servicio de urgencias por vómitos 

alimenticios incoercibles, dolor abdominal punzante y malestar generalizado de 3 días de evolución.  
Pruebas complementarias con signos de perforación, por lo que se decide su ingreso para tratamiento 
quirúrgico de urgencia.  Hallazgos intra operatorios confirman bezoar ileal con perforación asociada, la 
cual es enviada a anatomía patológica.  Paciente con buena evolución.

ABSTRACT.
A 73-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. 

INTRODUCCIÓN.
 Un bezoar es definido como cuerpo extraño formado por la acumulación de materiales no 
digeridos, que se solidifica e impacta a lo largo del tracto digestivo, siendo más frecuente en el 
estómago. A pesar que lo bezoares gástricos suelen ser raros y causar clínica inespecífica, pueden ser 
encontrados de manera accidental en pruebas complementarias, realizadas por otras causas. A 
continuación se presenta el caso de un bezoar ileal, que se manifestó como abdomen agudo quirúrgico. 

PALABRAS CLAVE.
Trico bezoar ileal, perforación intestinal, abdomen agudo
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente masculino de 73 años, hipertenso como único antecedente relevante,  que acude al 

servicio de urgencias con historia de vómitos alimenticios incoercibles, sin sangrado evidente, dolor 
abdominal punzante, localizado en epigastrio, irradiado a hipocondrio derecho,  sin posición de alivio, 
que no cede con analgesia habitual por lo que decide consultar. 

A su llegada a urgencias, paciente en mal estado generalizado, impresionando de gravedad, diaforético, 
hipotenso, con palidez generalizada. A la exploración física, abdomen, blando, doloroso a la palpación 
superficial y profunda en región epigástrica con claros signos irritación peritoneal.

Pruebas complementarias realizadas muestran leucocitosis con neutofilia. El escáner reporta marcada 
dilatación de asas de intestino delgado con normalidad de luz en colon, alteración de los planos grasos 
de la raíz del mesenterio e imagen intestinal alta cuyo origen no es identificable por pruebas 
diagnóstica. Neumopertineo evidenciable. 

Se decide tratamiento quirúrgico de urgencia por sospecha de perforación intestinal. Los hallazgos 
intraoperatorios confirman un bezoar a nivel de íleon, con dilatación retrógrada importante y pequeña 
cantidad de líquido libre serohemático.

El informe de anatomía patológica confirma tricobezoar de 2 x 3 cm, recubierto por capa de fibrina. 
Durante su estancia en servicio, paciente con evolución satisfactoria, que  es dado de alta con adecuado 
tránsito y estado general estable.

DISCUSIÓN.
Un bezoar se define como un cuerpo extraño, resultado de la ingesta de la acumulación de 

material no digerible, que se presenta como una masa dura y calcificada. Aunque pueden tener distintas 
composiciones, la más frecuente suele ser de origen vegetal. La mayoría de pacientes con Fito bezoares 
son hombres entre los 40 y 50 años, aunque pueden manifestarse en cualquier etapa de la vida. 

Los pacientes afectados pueden permanecer asintomáticos   por muchos años, siendo casi siempre un 
hallazgo accidental en una prueba de imagen realizada por otros motivos.  De presentar síntomas, los 
más comunes son: dolor abdominal continuo, nauseas, vómitos y anorexia. Pocas veces se presenta 
como perforación, siendo esta más común en pacientes con historia de úlcera péptica con sangrados 

Los bezoares raramente se asocian a complicaciones gastrointestinales, sin embargo estas pueden ser: 
peritonitis, enteropatías pierde proteínas, esteatorrea, ictericia obstructiva, intususcepción, 
apendicitis, neumatosis intestinal, pseudo-obstrucción  y menos frecuente, perforación intestinal. 

Dependiendo del estado hemodinámico, condición del paciente y presentación del cuadro, puede 
requerirse una endoscopia superior para confirmar el diagnóstico.  De estar estable, dentro de las 
pruebas complementarias más utilizadas, están el escáner y tránsito con bario. Debe de tenerse en 
cuenta que mientras el Fito bezoar no se tiñe con el mismo, los tricobezoares suelen absorberlo.

El manejo de esta patología debe de estar enfocado hacia su origen etiológico, siendo  prioritarios los 
bezoares por fármacos debido a la toxicidad de los mismos. Mientras que la estrategia óptima es 
controvertida, los pacientes con sintomatología mínima deben de ser sometidos a tratamiento 
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conservador inicial, intentando la disolución química del bezoar. De ser éste el tratamiento de elección y 
tener en cuenta que puede existir una pseudo-obstrucción intestinal por disolución parcial del mismo.  
Dentro de los agentes químicos más utilizados se encuentran la Coca-Cola, celulasa, papaína y Acetil 
cisteína. 

La resección quirúrgica suele reservarse para pacientes que presenten complicaciones, como la antes 
presentadas, o cuya disolución química haya sido fallida.  La cirugía 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 masticación. De 
recurrir a pesar de estas medidas, debe de indagarse sobre trastornos de motilidad. 

CONCLUSIONES.
· Los bezoares suelen ser una patología asintomática, que raramente se presenta con 

complicaciones como el caso antes presentado

· Dependiendo del estado hemodinámico del paciente, debe de intentarse un tratamiento inicial 
con disolución química, dejando la cirugía como última alternativa. Sin embargo, ante 
inestabilidad, debe de ser la primera opción.

· De presentarse recurrencia en dicha patología, se deben de investigar problemas en la motilidad 
gástrica e intestinal para descartar patología de base.
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Neumoperitoneo espontáneo por neumatosis quística 
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RESUMEN.
Varón de 72 años, con antecedentes personales de Diabetes Mellitus, trastorno adaptativo, 

intentos autolíticos y polineuropatía sensitiva en estudio y tratamiento. Acude al Servicio de Urgencias 
por malestar general, crisis de dolor en las cuatro extremidades, sensación de mareo, un vómito y 
febrícula. Presenta tos productiva desde hace tres meses tratada como posible neumonía que no ha 
cedido desde entonces. Durante el estudio y de manera incidental, se observa en la radiografía de tórax 
neumoperitoneo confirmado posteriormente mediante TC. Debido a la disociación clínico-radiológica 
del caso se decide tratamiento conservador. El paciente es diagnosticado de neumatosis quística 
intestinal y dado de alta por buena evolución.

ABSTRACT.
A 72-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.

INTRODUCCIÓN.
El origen más frecuente tras hallazgo de neumoperitoneo en un paciente es la perforación de 

víscera hueca. De manera  infrecuente se producen situaciones donde existe aire intraabdominal de 

PALABRAS CLAVE.
Neumoperitoneo, neumatosis quística intestinal
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causa no quirúrgica. Esta entidad llamada neumoperitoneo benigno, espontáneo, no quirúrgico o 
idiopático, puede ser debido a diversas causas.

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

En el 15% de los casos, la causa es desconocida o primaria, siendo en el 85% secundaria y encontrándose 
asociada a diversas enfermedades sistémicas.

Es más frecuente en el varón, pudiéndose producir en cualquier edad con una mayor incidencia entre 
los 25 y 60 años. La clínica es muy variable. Los pacientes se pueden encontrar completamente 
asintomáticos, o abarcar desde síntomas leves de dolor abdominal hasta síntomas de abdomen agudo. 
A menudo se diagnostica tras una laparotomía exploradora tras el hallazgo de neumoperitoneo, a pesar 
de ser su manejo conservador. El diagnóstico debe hacerse tras la sospecha del mismo, generalmente 
mediante TC, aunque ocasionalmente se pueden visualizar los quistes en una radiografía simple de 
abdomen. El diagnóstico definitivo se realiza por colonoscopia.

Existen distintas teorías acerca de su patogenia.

– Teoría mecánica: se produce al forzar el paso de aire cuando existe una pérdida de integridad 
de la pared abdominal producida por una lesión de la mucosa como consecuencia de úlceras, cirugía, 
biopsias, heridas traumáticas o iatrogénicas, obstrucción, etc. Esta teoría tiene poco peso debido a la 
gran cantidad  de endoscopias y anastomosis que se realizan sin que se produzca neumatosis.

– Teoría pulmonar: como consecuencia del aumento de la presión intratorácica 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 
teoría mecánica no es muy aceptada debido a gran cantidad de personas con ventilación mecánica y 
EPOC crónica sin llegar a desarrollar la enfermedad. 

– Teoría química-dietética: debido al déficit de disacaridasas y el aumento en los valores de 
ácido láctico por la dieta se produce un incremento de la fermentación bacteriana con la producción de 
grandes volúmenes de gas, aumento de la presión intraluminal y difusión a los tejidos. Puede disminuir 
la absorción normal de dióxido de carbono, el cual es reabsorbido por los canales linfáticos, 
favoreciendo la obstrucción, dilatación y formación de quistes.

– Teoría bacteriana: secundaria a la producción intraluminal de gas rico en hidrógeno por 
predominio de bacterias anaerobias (fundamentalmente Clostridium difficile y C. perfringens ) tras una 
alteración (inflamación, obstrucción, inmunodepresión) que favorece el crecimiento de las mismas. Es 
una de las teorías más aceptadas debido a la composición de los quistes, ya que en éstos más del 50% 
equivale a hidrógeno mientras que el gas intestinal normal sólo tiene un 14% de éste. A esto se suma 
que este tipo de pacientes tienen pruebas de aliento positivas para hidrógeno que se negativizan 
cuando se resuelven los quistes. Además, un gran porcentaje de pacientes mejora con oxígeno 
hiperbárico y antibióticos.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 72 años con antecedentes personales de Diabetes Mellitus, trastorno adaptativo, 

intentos autolíticos y polineuropatía sensitiva en estudio y tratamiento por el Servicio de Neurología. 
Acude al Servicio de Urgencias por malestar general, crisis de dolor en las cuatro extremidades, 
sensación de mareo, un vómito y febrícula. Presenta tos productiva desde hace tres meses tratada 
como posible neumonía que no ha cedido desde entonces. No refiere otro tipo de sintomatología.

El paciente no presenta dolor abdominal espontáneo ni a palpación. A la percusión existe leve 
timpanismo. Los ruidos hidroaéreos están presentes con timbre normal. No presenta signos de 
irritación peritoneal.

En el Servicio de Urgencias se realiza analítica completa presentando exclusivamente leve leucocitosis 
con neutrofilia. Se solicita radiografía de tórax donde se visualiza neumoperitoneo franco. 
Debido a la falta de correlación clínico-radiológica se solicita TC abdominal con los hallazgos de gran 
cantidad de aire extraluminal en cavidad intraabdominal en relación a neumoperitoneo. Presencia de 
burbujas aéreas en mesenterio, sin identificar ninguna localización de perforación de víscera hueca. 

Se revisan radiografías anteriores donde se observa que el paciente ya presentaba neumoperitoneo 
desde hace tres meses. El paciente es diagnosticado de neumatosis quística intestinal. Se procede a 
tratamiento conservador y es dado de alta a los tres días tras descartar complicación abdominal de la 
enfermedad y control del dolor neuropático.

DISCUSIÓN.
¿Puede un paciente presentar una perforación de víscera hueca durante meses sin presentar 

clínica de dolor abdominal o sepsis?¿Cómo actuar ante este tipo de hallazgo?¿En qué debemos pensar?
Ante la aparición de un neumoperitoneo y una discordancia clínico-radiológica, debemos realizar un 
diagnóstico diferencial con patología benigna o no quirúrgica. Una anamnesis correcta y el contexto del 
paciente pueden orientar de manera significativa el diagnóstico. El apoyo de pruebas complementarias 
junto con una correcta exploración pueden resultar fundamentales para la decisión de realizar o no una 
laparotomía exploradora y cambiar sustancialmente el manejo y evitar las posibles complicaciones 
postquirúrgicas del paciente.

A pesar de que el neumoperitoneo espontáneo 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 más 
adecuado del paciente.

CONCLUSIONES.
· Aunque ante el hallazgo de neumoperitoneo debemos sospechar como primera causa una 

perforación de víscera hueca, debemos realizar el diagnóstico diferencial con otras posibles 
etiologías de origen no quirúrgico.

· La neumatosis quística intestinal es una enfermedad rara y benigna que se debe sospechar ante 
la falta de correlación clínico-radiológica del paciente. 

· Una vez descartada la existencia de complicación abdominal, el manejo se realiza mediante 
tratamiento conservador.
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TORÁCICO Neumotórax 
Neumomediastino 
Neumonía 
Tuberculosis 
Asma 
Enfisema bulloso 
Carcinoma pulmonar 
Maniobras de RCP 
Barotrauma por ventilación mecánica 

ABDOMINAL Neumatosis quística intestinal 
Procedimientos endoscópicos 
 

GINECOLÓGICO Exploraciones ginecológicas 
Infecciones pélvicas puerperales 
Postcoital 

 Tabla 1. Causas de nuemoperitoneo no quirúrgico

ABDOMINAL Isquemia intestinal 
Obstrucción intestinal 
Diverticulosis 
Enfermedad Inflamatoria Intestinal 
Enterocolitis necrotizante 
Gastritis enfisematosa por Diabetes Mellitus, 
tiflitis o enfermedad ulcerosa péptica 
Ingestión de sustancias corrosivas 
Atresia del esófago 
Enfermedades intestinales virales 

PULMONAR Asma 
Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crónica 
Fibrosis Quística 

ENFERMEDADES DEL TEJIDO 
CONECTIVO 

Esclerodermia 
Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo 
Lupus Eritematoso 

FÁRMACOS Corticoesteroides 
Inmunosupresores 

TRAUMATISMOS Cirugía 
Postendoscopia 

 Tabla 2. Asociaciones de la neumatosis quística intestinal secundaria
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¿Cuerpo o mente?

RESUMEN.
Se presenta un caso de un cuadro clínico de agitación y alteraciones de conducta que acude al 

servicio de urgencias de nuestro hospital y se discuten las posibles orientaciones diagnósticas del 
cuadro.
Se trata de un varón de 52 años que presenta un episodio de alteraciones conductuales con 
heteroagresividad y agitación, verbaliza ideas autolíticas y durante la exploración se objetiva 
enlentecimiento motor con bradipsiquia y bradilalia. Se ingresa al paciente en la unidad de 
hospitalización breve de psiquiatría, con posterior estudio del paciente por parte del servicio de 
psiquiatría y de medicina interna, con diagnóstico final de encefalopatía hepática aguda, síndrome 
confusional y cirrosis hepática con  hipertensión portal, esplenomegalia y hepatomegalia. Tras ajuste de 
tratamiento, se produjo la remisión de la sintomatología descrita.

El cuadro clínico descrito previamente es frecuentes en la clínica diaria y habitualmente provoca 
dificultades diagnosticas y de abordaje, por sus múltiples posibles etiologías. 

INTRODUCCIÓN.
Los cuadros clínicos cuyas principales manifestaciones son las alteraciones de  conducta 

plantean habitualmente dificultades en la evaluación diagnóstica, debido a las múltiples causas 
posibles y a las dificultades en la exploración del paciente.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente, varón, de 52 años que acude al servicio de Urgencias derivado por su médico de 

atención primaria tras episodio de agitación la noche anterior. Había presentado comportamientos 
heteroagresivos (rotura de mobiliario) y consumido varios comprimidos de clorazepato dipotásico, 
según el paciente, para disminuir su nivel de ansiedad. El médico que realiza la derivación también 
observa ideas autolíticas estructuradas en el paciente, por lo que lo remite para valoración por 



II Jornada de Divulgación Científica

195 SELECCIONADOS

psiquiatría. Durante la anamnesis, el paciente presenta enlentecimiento motor con bradipsiquia y 
bradilalia, sedación, verbaliza decaimiento anímico e ideas autolíticas, sin crítica correcta y refiere que 
“oye voces”. No ha estado tomando de forma correcta el tratamiento psicofarmacológico ni el resto de 
tratamientos pautados.

El paciente presenta como antecedentes personales médicos, una infección crónica por el virus de la 
hepatitis C genotipo 2 conocida desde hace 15 años. Realizó tratamiento  para la misma con IFN+RBV en 
el año 2010 con negativizacion del virus y posterior recidiva. También presenta cirrosis hepática 
secundaria a la infección anterior unida al consumo de alcohol de grado Child CII Meld 22, con 
hipertensión 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 encefalopatía hepática que 
se resolvió tras tratamiento. Hace cuatro meses presentó un cuadro de peritonitis bacteriana 
espóntanea resuelta. Como otros antecedentes presenta una trombopenia crónica y está intervenido 
de apendicectomía. El paciente es consumidor activo de nicotina (30 cigarrillos/día), consumidor de 
alcohol con patrón diario de 20 a 25 UBEs (fermentados), en abstinencia desde hace dos meses. 
Exconsumidor de cocaína y heroína inhalada. Desde el punto de vista psiquiátrico, según informes 
previos, existen antecedentes de clínica depresiva tratada con diferentes fármacos, no hay datos de 
seguimiento por el equipo de salud mental, ni ingresos previos en la unidad de hospitalización breve de 
psiquiatría. Grave problemática social.

La exploración psicopatológica en el servicio de urgencias es la siguiente: Consciente, bradipsíquico, 
enlentecimiento psicomotor, torpeza en la emisión del lenguaje. Verbaliza amenazas autolíticas. 
Hipotímico. No signos de ansiedad durante la entrevista. Dudosas alucinaciones auditivas sin ideación 
delirante estructurada. Conciencia de enfermedad parcial. Debido al estado clínico del paciente y al 
motivo de derivación no se realizan más exploraciones  ni pruebas complementarias en el servicio de 
urgencias. Se decide el ingreso en la unidad de hospitalización breve de psiquiatría por agitación e ideas 
autolíticas.

Durante el ingreso, se realiza ajuste de tratamiento y observación del cuadro, se interconsulta con el 
servicio de medicina interna que realiza el diagnóstico de  encefalopatía hepática aguda. Se consulta, 
además, con el servicio decirugía plástica por la complicación de  una quemadura de más de un mes de 
evolución.

Tras el ajuste adecuado del tratamiento, desaparecen los síntomas propios de un síndrome confusional 
en el contexto del cuadro orgánico. Al alta, no presenta alteración del estado de ánimo, trastornos de 
ansiedad ni alteraciones en esfera sensoperceptiva.

El diagnóstico final del paciente, tras su ingreso y el estudio del caso por parte del servicio de psiquiatría 
y de medicina interna, fue de encefalopatía hepática aguda, síndrome confusional y cirrosis hepática 
con  hipertensión portal, esplenomegalia y hepatomegalia.

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

Dada la situación social y sanitaria del paciente se deriva a un centro residencial sociosanitario 
adecuado a sus necesidades.
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DISCUSIÓN.
Los cuadros de alteraciones de conducta y de agitación son un motivo de consulta muy 

frecuente en nuestro servicio de urgencias.

Es muy importante tener en cuenta la posible etiología orgánica de los mismos. 
En muchas ocasiones originan dificultades en la orientación diagnóstica y en el manejo de los mismos 
debido a sus múltiples causas y la difícil anamnesis y exploración de estos pacientes.
Debido a lo anterior es muy importante realizar siempre una adecuada historia clínica, tanto al paciente 
como a los acompañantes, y una adecuada exploración física, incluyendo exploración neurológica, y 
psicopatológica. Además de solicitar las pruebas complementarias que se consideren necesarias. En la 
mayoría de los casos, y  más en el nuestro que presenta una enfermedad de base, es necesaria una 
analítica de urgencias que incluya hemograma, coagulación, bioquímica (con perfil hepático y básico) y 
sistemático de orina y tóxicos. Otras pruebas pueden realizarse en caso de dudas.

El diagnóstico diferencial con un paciente que podemos plantearnos en un paciente que ha presentado 
un cuadro de agitación y alteraciones de conducta es muy amplio, tanto por causas orgánicas como 
psiquiátricas.

De las causas psiquiátricas podemos destacar los trastornos del espectro psicótico, el trastorno bipolar, 
el episodio depresivo mayor y el episodio disociativo. En general, la mayoría de estos cuadros presentan 
un inicio más progresivo, con una clínica afectiva clara (en el episodio depresivo y el trastorno bipolar) o 
una ideación delirante estructurada (en el caso de la mayoría de los trastornos psicóticos). Las causas 
orgánicas a tener en cuenta son múltiples. Intoxicación o abstinencia de  fármacos o tóxicos, 
neurológicas (LOE, epilepsia, infección, etc), endocrinometabólicas, enfermedades sistémicas. 
Orientan hacia un origen orgánico del cuadro el inicio brusco, la fluctuación de la clínica a lo largo del día, 
la desorientación y la presencia de otros síntomas de la causa subyacente. 

Es importante valorar la historia previa del paciente para comprobar la existencia de antecedentes 
orgánicos o psiquiátricos que nos orienten hacia el origen del cuadro. En cuanto al caso clínico descrito, 
el paciente presentaba antecedentes de un episodio de encefalopatía hepática y mal control de su 
enfermedad de base. Presenta, por otro lado, antecedentes de clínica depresiva y de consumo de 
tóxicos. Todo esto dificulta el diagnóstico diferencial, por lo que se requiere un estudio adecuado para el 
diagnóstico final del cuadro, encefalopatía hepática encefalopatía hepática aguda, síndrome 
confusional y cirrosis hepática con  hipertensión portal, esplenomegalia y hepatomegalia. Respecto a 
las ideas autolíticas y el bajo estado de ánimo que verbaliza el paciente, es importante referir que no se 
mantienen tras la remisión 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 difícil encontrar en la práctica 
clínica pacientes con patología hepática y sintomatología depresiva. Es importante estabilizar el cuadro 
orgánico, en la medida de lo posible,  para poder realizar una adecuada valoración de la sintomatología 
depresiva. Si existe una descompensación del cuadro orgánico podrían aparecer síntomas asociados a 
la misma que remitirían tras la estabilización. 

La encefalopatía hepática  es una alteración en la función del sistema nervioso central  potencialmente 
reversible debido a una insuficiencia hepática. Presenta  manifestaciones clínicas diversas, entre las que 
se incluyen síntomas neuropsiquiátricos y alteraciones conductuales. Es habitual que se presenten 
dificultades para la evaluación del cuadro, por la fluctuación del mismo y por la posible sintomatología 
añadida por otras complicaciones de la enfermedad hepática que puedan influir en la valoración 
(infección, hipoxemia, hemorragia gastrointestinal o alteraciones electrolíticas).
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CONCLUSIONES.
Los cuadros de alteraciones de conducta y agitación requieren una evaluación adecuada, 

valorando las diferentes posibilidades diagnósticas y realizando un adecuado estudio del caso.

1- Chinchilla A, Correas J, Quintero FJ, Vega M. Manual de urgencias psiquiátricas. 2ª ed. Barcelona: 

Elsevier España S.L.; 2010.

2- Puri BK, Treasaden IH. Urgencias de psiquiaría. Madrid: Aula médica; 2009.

3- Mesejo A, Juan M y Serrano A. Cirrosis y encefalopatía hepáticas: consecuencias clínico-
metabólicas y soporte nutricional. Nutr Hosp. 2008;23(Supl. 2):8-18.
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Rectorragia en pediatría, algo más que estreñimiento

RESUMEN.
El Síndrome de poliposis juvenil (SPJ) es una enfermedad hereditaria en la que aparecen pólipos 

en cualquier lugar del tubo digestivo. Éstos suelen aparecer en las primeras décadas de la vida y la 
manifestación clínica más frecuente es la rectorragia. Existe un aumento del riesgo de malignización y 
aparición de carcinomas a distintos niveles del tracto gastrointestinal. La colonoscopia con 
polipectomía es la técnica de elección como tratamiento. Es imprescindible realizar cribado y 
seguimiento en pacientes de riesgo.

Presentamos el caso clínico de un niño de 3 años que consulta por rectorragia y masa abdominal 
detectada en ecografía. Antecedentes familiares de éxitus por cáncer de colon a edades precoces. Padre 
presenta poliposis colónica sin estudio genético. Se realiza colonoscopia, en la cual se objetiva una 
lesión polipoidea que se extirpa, con resultado anatomopatológico, compatible con pólipo 
hamartomatoso juvenil. Se inicia estudio genético.

PALABRAS CLAVES.
Rectorragia, pólipos, hemorragia digestiva baja, poliposis familiar.

INTRODUCCIÓN.
El SPJ es una enfermedad hereditaria autosómica dominante en la que aparecen pólipos, 

fundamentalmente en el colon. Los genes  que se asocian con más frecuencia son SMAD4 y el BMPR1A. 
En el 75% de los casos suele existir antecedentes familiares. Los pólipos juveniles son hamartomas con 
histología diferente a la de los adenomas.

Existen unos criterios clínicos que deben de estar presentes para su diagnóstico (más de 5 pólipos 
juveniles del colon y recto, múltiples pólipos juveniles de todo el tracto gastrointestinal, cualquier 
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número de pólipos juveniles y antecedentes familiares de pólipos juveniles). Las manifestaciones 
clínicas suelen aparecer antes de los 20 años, siendo la rectorragia, el dolor abdominal y la anemia, los 
síntomas más frecuentes. 

La colonoscopia con polipectomía es el método diagnóstico-terapéutico de elección, aunque en 
ocasiones pueden requerir cirugías más extensas. Hay que tener en cuenta el riesgo de aparición de 
neoplasias en el tracto digestivo que se asocian a esta patología, por lo que es importante hacer un 
diagnóstico precoz tanto de los pacientes afectos como de familiares de riesgo para ofrecer 
asesoramiento genético y vigilancia desde edades precoces.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

 Rectorragia.

Antecedentes Personales:
Embarazo normal y parto con ventosa a término. Peso al nacimiento: 3900 g. No ingresos ni 
intervenciones quirúrgicas. No alergias conocidas. Desarrollo psicomotor y ponderoestatural normal. 
Bien vacunado (más prevenar, rotateq y varivax). Alimentación: Lactancia materna 9 meses. 
Complementaria sin incidencias.

Antecedentes Familiares:
Madre sana, G3A1V2. Padre en seguimiento por antecedentes familiares de cáncer de colon, se realiza 
colonoscopias de control y se ha realizado extirpación de pólipos, sin estudio genético. Hermano de 4 
años, sano. Abuela y bisabuelo paterno fallecidos por cáncer de colon en edad precoces. Abuela 
materna colon irritable y está intervenida de un tumor cerebral. No consanguíneos.

Niño de 3 años que consulta por rectorragia y masa abdominal detectada en ecografía. La madre refiere 
que desde hace 1 año aproximadamente, el niño 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 deposición, y otras, mezclada con moco. No presenta pérdida ponderal. No 
dolor abdominal. No tenesmo rectal ni dolor anal. No síntomas extradigestivos. No limitación actividad 
diaria. No otra sintomatología asociada. En las últimas semanas, refieren emisión en mayor cantidad de 
sangre y moco, por lo que su pediatra solicitó estudio orientado, incluyendo ecografía abdominal, 
donde se detecta masa, siendo derivado a Cirugía Pediátrica quien inicia estudio. Se realiza 
gammagrafía digestiva que resulta normal, descartando divertículo de meckel como causa etiológica de 
la rectorragia, tras lo cual se solicita una RNM donde persiste lesión objetivada en ecografía. El niño 
presenta buen estado general por lo que se decide continuar estudio de forma ambulatoria. Pocos días 
después, consulta por emisión con las heces, de una masa carnosa compatible con pólipo y se programa 
ingreso para realización colonoscopia. 

Peso: 15kg (p50-75). Talla: 100cm (p90). Buen estado general. Bien hidratado y perfundido. Palidez 
cutánea. Buena coloración de mucosas. Abdomen: normal.

1. Motivo de consulta.

2. Antecedentes personales y familiares.

3. Enfermedad actual.

4. Exploración física.
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5. Pruebas complementarias.

6.   Evolución. 

-  Analítica: Hemograma, bioquímica con perfil lipídico y hepático, coagulación: Normales. 
-  Estudio de sangre en heces: Positivo.
-  Calprotectina fecal: 401 mg/kg.
-  Sistemático de orina: Normal
-  Gammagrafía con TC99: sin evidencia de mucosa gástrica ectópica
-  Resonancia nuclear magnética (RNM): persistencia de la lesión descrita en la ecografía.
-  Colonoscopia: En colon transverso, cercano a ángulo hepático (80cm de margen anal) se visualiza 
lesión polipoidea, de base pediculada, ancha, que se extirpa con asa de polipectomía, previa instilación 
de adrenalina (Imagen 3). 
Colon con lesiones sobreelevadas, de aspecto hiperplasia nodular, con centro umbilicado, que al 
distender no se visualizan claramente (Imagen 4).
Se toman muestras a 45cm y 8cm de margen anal.

-  Anatomía patológica:
 1) Estudio de lesión carnosa expulsada en deposición (Imagen 5).
      Concordante con Pólipo Hamartomatoso Juvenil de 2,5 cm.

2) Biopsia de muestras de la colonoscopia:
      - Pólipo en colon transverso, 80 cm de margen anal: Compatible con Pólipo Juvenil.
     -  Muestras de colon a 45 cm y a 8 cm de margen anal: Mucosa sin  patología destacable.
     

Ingresa para completar estudio con realización de colonoscopia, en la que se objetiva una lesión 
polipoidea que se extirpa. Tras los resultados de anatomía patológica de ambas lesiones compatibles 
con pólipos hamartomatosos juveniles y el buen estado general del niño sin otra clínica asociada, se 
mantiene actitud expectante y se solicita estudio genético familiar.
A los 2 meses, acude a revisión con evolución favorable, asintomático. Pendiente de estudio genético.

DIAGNÓSTICO.
Pólipo Hamartomatoso Juvenil 

DISCUSIÓN.
La hemorragia digestiva baja (HDB) es un motivo frecuente de consulta en Pediatría, 

representando el 0,3% de las consultas en los servicios de urgencias. Aunque la mayoría de las ocasiones 
el sangrado corresponde a patología banal y autolimitada, también puede ser un signo de 
enfermedades relevantes e incluso en ocasiones puede precisar una intervención quirúrgica urgente. 
Se considera  HDB a la que tiene su origen a nivel distal al ángulo de Treitz y existen diferentes formas 
clínicas de presentación: melenas, hematoquecia, rectorragia, sangre oculta en heces o hemorragia 
digestiva de origen desconocido.

Para orientar el diagnóstico es fundamental considerar la edad del niño, los datos de la historia clínica y 
de la exploración.  En pediatría para determinar la etiología de la HDB, en primer lugar hay que tener en 
cuenta la edad del paciente puesto que ciertas patologías son más frecuentes a unas determinadas 
edades (Tabla 1). 
Así por ejemplo, en el neonato la causa más frecuente es HBD es la enterocolitis necrotizante.
En el lactante y niños más mayores, las fisuras anales secundarias al estreñimiento y las colitis 
infecciosas, también el divertículo de Meckel
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Y en niños más mayores tendremos que pensar además en los pólipos.                 
Es imprescindible hacer una historia clínica detallada y exploración física minuciosa incluyendo siempre 
una inspección anal y tacto rectal para descartar situaciones de emergencia y valorar la necesidad de 
pruebas complementarias. A veces, es difícil intentar cuantificar el sangrado ya que, frecuentemente, es 
sobrevalorado por los padres por su efecto alarmante. 

Si el paciente está estable y presenta sangrado escaso o intermitente se puede iniciar el estudio 
diagnóstico en Atención Primaria. Las pruebas complementarias de primer nivel incluyen analítica 
completa con estudio de sangre en heces y la ecografía abdominal. 

- En el caso de que el paciente presente sangrado activo importante e inestabilidad 
hemodinámica se remitirá al Servicio de Urgencias donde se manejará al niño según protocolos 
específicos. En este contexto, la colocación de una sonda nasogástrica puede ayudar a identificar el 
origen del sangrado si se trata de una hemorragia digestiva alta y la colonoscopia es el procedimiento 
diagnóstico-terapéutico de elección cuando se sospecha que la hemorragia se origina en el tracto 
gastrointestinal(GI) inferior.  Posteriormente, se pautará tratamiento según patología diagnóstica.

El  SPJ es una enfermedad hereditaria autosómica dominante en la que aparecen pólipos,  
fundamentalmente en colon, aunque pueden encontrarse en cualquier lugar del tracto digestivo.  Las 
mutaciones en los genes más frecuentes que se asocian a esta patología  se encuentran en el gen 
SMAD4 (cromosoma 18)  o en el gen BMPR1A (cromosoma 10).  Aproximadamente el 75% de los 
afectados suelen tener un padre afectado y en  el 25% de los casos, no tienen antecedentes familiares y 
suelen ser resultado de una mutación de novo.

 El SPJ puede representar hasta el 10% de los casos de poliposis gastrointestinal y se ha estimado una 
incidencia que puede oscilar entre 1: 16.000 y 1: 100.000.

Los pólipos son tumoraciones que protruyen desde la pared hacia la luz intestinal, con forma  y tamaño 
variable, según su superficie de fijación puede ser planos (sésiles) o tener un tallo (pediculados). 
Histológicamente,  los pólipos juveniles son hamartomas que se desarrollan a partir de una 
acumulación anormal de elementos del tejido habitualmente presentes en este sitio, que difiere a la de 
los adenomas.

El SPJ se diagnostica clínicamente si alguno de los tres siguientes hallazgos está presente:
- Más de 5 pólipos juveniles del colon y recto
- Múltiples pólipos juveniles de todo el tracto gastrointestinal
- Cualquier número de pólipos juveniles y antecedentes familiares de pólipos juveniles

Los pólipos aparecen en la primera década de la vida entre los 2 y 10 años, con un pico en 3 a 4 años, 
originando síntomas por lo general en la segunda década de la vida. La forma más frecuente de 
presentación clínica es la rectorragia indolora, el dolor abdominal y la invaginación intestinal. El 
sangrado puede ser el resultado del desprendimiento del pólipo o su epitelio superficial con el paso de 
las heces. También pueden acompañarse de anemia, hipoproteinemia, diarrea, fallo de medro, etc...
Los pólipos juveniles pueden ser resultado de la predisposición genética o del azar.
Varios síndromes caracterizados por la presencia de pólipos tienen características adicionales que no 
están asociados con SPJ como por ejemplo el Síndrome de Peutz-Jeghers, Síndrome de Cowden, 
Síndrome de poliposis mixta hereditaria, etc. (Tabla 2)
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El riesgo de cáncer de colon en pacientes con SPJ se estima entre el 9% y 50%, pero también se 
encuentra aumentado el riesgo de neoplasias de estómago, el tracto GI superior y páncreas.
El tratamiento más eficaz es la colonoscopia con polipectomía. La realización de ésta precozmente 
puede disminuir la morbilidad, reduciendo el riesgo de cáncer, hemorragia u obstrucción intestinal. En 
algunos casos, cuando existen un gran número de pólipos es necesario recurrir a cirugías más extensas 
para aliviar los síntomas y / o disminuir la posibilidad de desarrollar carcinomas. 

Es importante realizar cribado y seguimiento en pacientes de riesgo con los siguientes objetivos:
1) Prevención de manifestaciones primarias:

Mayor conciencia, educación y proyección han ayudado a que generaciones sucesivas se beneficien de 
la detección temprana de SPJ y la reducción de cáncer de colon.

2) Prevención de complicaciones secundarias: Mediante la Vigilancia (Tabla 3).
      - Para las personas con SPJ que han sido sometidos a resección quirúrgica del intestino: seguimiento 
endoscópico 

·    Si el estudio genético es negativo, repetir el cribado 
cada diez años hasta la edad de 45 años, después de lo cual se seguirán las recomendaciones de 

screening de cáncer de colon.
·   Si se identifican pólipos, tienen que ser retirados y cribado repetido en un año.

   - Para los individuos con estudio genético positivo, diagnóstico clínico 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 
rectal y / o anemia, dolor abdominal, estreñimiento, diarrea, o cambio en el tamaño de heces, la forma y 
/ o color. Tras lo cual habría que realizar colonoscopia a partir de los 15 años o en el momento de los 
síntomas iniciales, dependerá de lo que ocurra primero.
 

·    Si es negativo, el cribado debe repetirse en tres años.
·   Si aparece algún pólipo, éstos deben ser eliminados. Posteriormente, el cribado debe 

hacerse anualmente hasta que no se encuentran pólipos adicionales, cuando el cribado se realizará 
cada tres años.

·   Si se identifican muchos pólipos,  puede ser necesario la eliminación de la mayor parte 
del colon o estómago. Posteriormente, la selección debe hacerse anualmente hasta que se encuentren 
sin pólipos adicionales, en cuyo momento  el cribado  se realizará cada tres años.
Es conveniente ofrecer consejo genético para los adultos jóvenes que se ven afectados o en riesgo. 
Cuando se detecta variante genética patógena en una familia, la prueba genética molecular se puede 
utilizar para identificar miembros de riesgo de la familia los cuales se beneficiarían de la detección 
temprana y vigilancia precoz.

CONCLUSIONES.
La causa más frecuente de rectorragia en niños es la fisura anal secundaria al estreñimiento, 

pero debemos tener en cuenta otras causas menos frecuente.  Recalcar la importancia de realizar un 
diagnóstico diferencial correcto mediante la anamnesis incluyendo los antecedentes familiares que 
pueden ser muy útiles en ciertos casos, la exploración física y las pruebas complementarias que sean 
necesarias.
En el SPJ pueden aparecer complicaciones severas, de ahí la insistencia en la detección  lo antes posible  
para ofrecer asesoramiento genético y vigilancia precozmente. 



II Jornada de Divulgación Científica

203 SELECCIONADOS

El cribado de los sujetos con riesgo dentro de una familia con SPJ en busca de una mutación génica 
conocida, permitirá hacer el diagnóstico a una edad más temprana. Los sujetos sin la mutación 
necesitarán estudios de cribado endoscópicos menos frecuentes y, quizá, sólo una endoscopia pasados 
los 50 años como en la población normal.

Por tanto, las pruebas genéticas pueden ayudar a definir el intervalo recomendado para el estudio de 
cribado y la vigilancia, y es de esperar que eviten neoplasias malignas mediante una polipectomía 
temprana y una vigilancia reforzada.

Imagen 1 Imagen 2

Imagen 3 Imagen 4

Imagen 5



II Jornada de Divulgación Científica

204SELECCIONADOS

Tabla 1

Tabla 2
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Tabla 3
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RESUMEN.
La aparición de una masa cervical puede estar en relación con una amplia gama de cuadros 

clínicos de diferente entidad, tratamiento y pronóstico, por ello es preciso tener claro el manejo inicial 
de estas situaciones, lo que implica una anamnesis metódica, una exploración sistemática y la elección 
de pruebas complementarias adecuadas. A continuación presentamos el cuadro de una paciente que 
presenta una masa cervical medial de grandes dimensiones y crecimiento rápido que se consulta a 
Servicio de Otorrinolaringología por disfagia y disnea intensa para valoración de posible traqueotomía 
de descarga. Utilizando dicho caso abordaremos el manejo inicial de dichos cuadros clínicos, las 
maniobras diagnósticas a realizar y las distintas posibilidades terapéuticas que se deben llevar a cabo en 
conclusión a los 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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INTRODUCCIÓN.
El nódulo o masa cervical constituye un importante motivo de consulta en patología de cabeza y 

cuello. Cuando un paciente consulta por la aparición de una tumoración cervical, hay que tener 
presente que puede tratarse de una patología importante, que requiere una actitud diagnostica y 
terapéutica precisa llevada a cabo por un equipo multidisciplinario. Las masas cervicales aparecen en 
localizaciones específicas predecibles en los distintos grupos de edades, lo que permite desarrollar un 

1
algoritmo diagnóstico y un plan de manejo para el paciente que se presenta con esta patología . 

En cuanto a la historia clínica ha de incluir numerosos aspectos entre los que no deben faltar nunca edad 
y evolución de la masa. La exploración física es la exploración básica otorrinolaringológica: fosas 
nasales, orofaringe, hipofaringe, laringe y exploración del cuello y cuero cabelludo.

Existen diferentes enfoques diagnosticos entre los que se incluyen la elección de las pruebas 
complementarias más apropiadas en relación al tipo y localización de la masa cervical y de las 

2
características clínicas del paciente .

OBSERVACIÓN CLÍNICA.
Presentamos el caso de una paciente mujer de 71 años de edad con antecedentes de hipotiroidismo 
primario en seguimiento por Servicio de Endocrinología con realización 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 
evolución, de crecimiento intenso de la misma, dolorosa en lado derecho, que acude a Servicio de 
Urgencias por sensación de disnea ocasional y disfagia a sólidos progresiva. La paciente presenta una 
dificultad creciente para la alimentación tolerando únicamente líquidos y gelatina; además presenta 
episodios de disnea coincidiendo con expulsión de flemas que ocasionan gran disconfort y nerviosismo. 
En este momento se consulta a Servicio de Otorrinolaringología para valorar la posibilidad de realizar 
una traqueotomía de descarga.

En la exploración ORL con nasofibrolaringoscopia se visualiza laringe morfológicamente normal sin 
alteraciones de la movilidad bicordal.  Retención salivar en seno piriforme derecho por probable efecto 
masa de la tumoración. Se sobrepasa el nivel de las cuerdas vocales apreciando desplazamiento de la 
tráquea y compresión extrínseca de la misma desde el lado derecho que obstruye el 50% de su luz a nivel 
inferior y que se extiende hasta 5cms de carina. En cuanto a la palpación cervical se aprecia enorme 
masa tiroidea de predominio derecho con adenopatías laterocervicales derechas de consistencia 
blanda a la palpación  y con aumento de la vascularización superficial de la piel.

En el TAC cervical y torácico con contraste se confirma la existencia de una masa de localización 
laterocervical aparentemente dependiente de LTD con unas dimensiones de 139mm craneocaudal, 
25mm trasversal y 74,7 mm anteroposterior. Se trata de una masa sólida, heterogénea y con múltiples 
estructuras vasculares en su interior que muestra pequeñas áreas centrales de comportamiento 
líquido. Esta mas está condicionando un marcado desplazamiento de la luz traqueal hacia el lado 
contralateral y provocando una importante compresión sobre la vena yugular que muestra un aspecto 
filiforme. Asociada a esta masa se aprecia la existencia de adenopatías de características patológicas de 
localización en cadena yugulodigástrica derecha, de características patológicas que alcanzan hasta los 
15 mm. En cadena yugulodigástrica izquierda también se visualizan adenopatías aunque de un menor 
tamaño. Clínica y radiológicamente dicha masa sugiere origen maligno, indicando posible linfoma 
tiroideo o como segunda posibilidad diagnostica carcinoma anaplásico de tiroides.
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El Servicio de Otorrinolaringología descarta la realización de traqueotomía ya que la tráquea es 
inabordable y se decide esperar diagnóstico anatomopatológico de la PAAF para determinar las 
posibilidades terapéuticas quirúrgicas. Inicialmente se valora la posibilidad de colocar una prótesis 
endoluminal por parte de Cirugía Torácica  debido a la compresión extrínseca que sufre la tráquea.
 
Durante su ingreso a cargo de Medicina Interna y debido a su sintomatología y principal sospecha 
diagnóstica, se realiza tratamiento esteroideo durante dos días, logrando una disminución rápida y 
ostensible de la masa mejorando la clínica obstructiva que presentaba a nivel cervical y desechándose la 
necesidad de colocación de prótesis endoluminal.

Finalmente se realiza biopsia con aguja gruesa de masa tiroidea obteniéndose diagnostico 
anatomopatológico de Linfoma B de alto grado, tipo Linfoma B difuso de célula grande, con expresión 
de MYC mayor 70% y BCL2 difuso. No se identifica tejido tiroideo sano.

Con resultado anatomopatológico la paciente pasa a cargo del Servicio de Hematología, quienes 
solicitan colaboración con Servicio de Otorrinolaringología para realización de biopsia ganglionar con el 
fin de valorar Linfoma B de alto grado difuso de célula grande de tipo activado para inclusión en 
protocolo ensayo robust que finalmente se declina por tratarse de linfoma B difuso no activado. Se inicia 
tratamiento según esquema R-EPOCH con buena tolerancia. 

DISCUSIÓN.
Para el manejo inicial de las masas cervicales es imprescindible tener en cuenta las 

características tanto epidemiológicas del paciente como clínicas del cuadro. En referencia a las 
características clínicas hay que tener en cuenta tanto la evolución del proceso como la localización de la 
masa. Otra importante consideración supone la edad del paciente, variando la incidencia de las posibles 
etiologías en función de la edad. Así, en el grupo de 0 a 15 años destaca la mayor incidencia de masas 
inflamatorias, seguidas de las congénitas y finalmente las neoplásicas. En el grupo de 16 a 40años no 
varía la distribución anterior. Por el contrario, en paciente mayores de 40 años la mayor incidencia 
corresponde a las neoplásicas, seguida de inflamatorias y, en último lugar, las congénitas.

También es importante la localización en las adenopatías neoplásicas e inflamatorias, con un valor tanto 
diagnóstico como pronóstico, ya que en ambos casos el patrón de extensión sigue un orden linfático 

3
bien definido .

Cronológicamente se toma la barrera de las dos semanas como límite para filiar el cuadro con unas 
posibles etiologías u otras. En los cuadros con evolución inferior a dos semanas la etiología más 
frecuente es la adenitis inflamatoria, y casi siempre somos capaces de localizar un foco inflamatorio o 
infeccioso regional. Los signos o síntomas que sugieren enfermedad inflamatoria son: la fiebre, 
presentación brusca de la adenopatía, el dolor local, el eritema y el aumento de temperatura regional. 
En estos casos debe instaurarse tratamiento adecuado antibiótico y antiinflamatorio y controlar 
evolución; en caso de no disminuir o aumentar el tamaño, se debe tomar la misma actitud que las masas 
cervicales de más de dos semanas de evolución. En las masas de evolución superior a dos semanas se 
valora la localización de dicha masa para llevar a cabo una actitud diagnostica u otra.

El caso de las masas supraclaviculares sugiere la existencia de un tumor primario, ya sea en pulmón, 
mama, aparato gastrointestinal o genitourinario. Por ello la primera prueba a realizar debe ser un PAAF, 
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que en el caso de positividad obliga a realizar una biopsia ganglionar abierta y un TC toracoabdominal en 
busca del tumor primario. En el caso de una PAAF negativa es aconsejable un seguimiento periódico  

4,5ante la posibilidad de que el tumor primario se manifieste de forma diferida .

Si la masa se sitúa en línea media cervical la primera posibilidad es una patología de origen tiroideo o un 
quiste tirogloso. En el primer caso la masa será infrahioidea y asciende con los movimientos de la 
deglución.  Los quistes del conducto tirogloso suelen ser suprahioideos. En estos casos el diagnóstico 
definitivo se obtiene casi siempre con una PAAF, y el tratamiento d elección es la cirugía.

Con las masas de localización laterocervical las posibilidades diagnosticas son más amplias, adquiriendo 
mayor importancia la historia clínica y la exploración otorrinolaringológica. Cuando dicha exploración 
detecta un tumor primario, éste debe ser biopsiado y tratado con relación a sus características 
específicas. Así, la resonancia magnética es de elección en los tumores con origen en la lengua, cavidad 
oral, glándula parótida, senos paranasales y cavum. En el resto de localizaciones es de elección el TAC. 
En el caso de no encontrarse tumor primario, debe realizarse una PAAF de la masa, con dos 

6
posibilidades :

· PAAF positiva: Estaríamos  ante una entidad conocida como adenopatía metastásicas de origen 
desconocido. En estos casos debe realizarse una exploración endoscópica con anestesia general 
y con biopsias dirigidas a las zonas donde más frecuentemente asienta el primario y una prueba 
de imagen para intentar localizar el tumor, como el TAC o, preferentemente, la resonancia 
magnética. Estas actuaciones están justificadas por la frecuente localización submucosa del 
tumor primario. De ahí que la RM en cabeza y cuello tenga mayor sensibilidad que la TC en estas 
situaciones. En los últimos años se pretende introducir la tomografía por emisión de positrones 
(PET) como una herramienta útil para la detección del tumor primario en pacientes con 
adenopatía metastásicas 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 tipificación histológica de la masa, 
con dos posibilidades fundamentales: 

1. Tumor epidermoide: se debe realizar un vaciamiento ganglionar cervical y un 
seguimiento periódico, ya que, hasta en el 40% de los casos, el tumor primitivo se manifiesta al 
cabo del tiempo.

2. Tumoración maligna no epidermoide: el tratamiento debe ser el adecuado en 
7cada caso .

· PAAF negativa: En aquellas ocasiones en las que no se obtiene un diagnóstico definitivo puede 
realizarse una ecografía cervical, cuya principal aplicación es distinguir un masa sólida de otra 
quística, y con la que se consigue el diagnóstico en muchas ocasiones, con valores de 
sensibilidad y especificidad, según distinta publicaciones, que oscilan entre el 75 y el 91% y el 69 
y el 80% respectivamente. En los casos de más sólida puede estar indicada la biopsia excisional 
para obtener el diagnostico definitivo. Cuando la masa tiene característica ecográficas benignas 
suele ser suficiente con el seguimiento periódico del paciente. Como sucede en determinadas 

1,8lesiones congénitas, siendo el quiste branquial la más frecuente en esta localización .
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Figura 1: TC cervical. Cortes coronales en los que se puede apreciar el gran volumen de la mas y la compresión extrínseca 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.

Figura 4.  Nasofibrolaringoscopia en la que se puede apreciar el desplazamiento que produce la masa a nivel laríngeo y el 
estrechamiento de la luz traqueal que genera dicha masa cervical.



INTRODUCCIÓN.
Se presenta un caso de invaginación intestinal en el adulto secundario a proceso tumoral. Con 

esta exposición se pretende resaltar la escasa frecuencia de la invaginación intestinal en la edad adulta, 
siendo un proceso frecuente en la niñez. Según su severidad puede ser de curso larvado con sangrado 
intestinal y dolor abdominal intermitente o manifestarse como proceso obstructivo intestinal que 
requiera la intervención quirúrgica urgente; como ejemplo, el caso que nos ocupa. Además de lo inusual 
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, si bien, en ocasiones, son 
clínicamente sintomáticos manifestándose como hemorragias digestivas de origen oscuro o procesos 
obstructivos abdominales. Su tratamiento,- como se desarrolla posteriormente en la discusión-, suele 
ser la exéresis quirúrgica más tratamiento con inhibidores de la tirosinkinasa. En resumen, el caso 
muestra una forma de presentación de tumor del estroma gastrointestinal, siendo de importancia 
establecer la sospecha clínica, que junto con la realización de pruebas de imagen permitirán su 
diagnóstico precoz y, por tanto, su tratamiento, mejorando consecuentemente el pronóstico de estos 
pacientes.  

CASO CLINICO.
Paciente de 68 años con los antecedentes personales de factores de riesgo cardiovascular y 

cólicos nefríticos. Como tratamiento habitual tomaba Betabloqueante, ácido acetil salicílico, 
indapamida, IECA e hipolipemiante. Entre sus antecedentes familiares destacaba cáncer de colon, por 
lo que se había realizado colonoscopia hacía 6 años donde se objetivaron pólipos colónicos, que fueron 
resecados.

Acudió al Servicio de Urgencias en dos ocasiones por cuadro de dolor abdominal y deposición 
sanguinolenta. Se le realizaron pruebas complementarias donde los hallazgos fueron anodinos, 
destacando sólo una proteína C reactiva de 39.8 y objetivando en exploración sangrado digestivo. El 
dolor abdominal lo describía tipo cólico, irradiado a ambos flancos, junto con deposiciones de 
características diarreicas y restos hemáticos. Se le realizó estudio de imagen con ecografía donde se 
objetiva una masa compleja a nivel de fosa iliaca derecha, con visualización de asas intestinales en el 
interior, siendo esto sugestivo de invaginación intestinal. Seguidamente se solicitó TAC de abdomen 
para completar estudio, donde se informa como invaginación ileo-cólica a nivel del íleon terminal y 
colon ascendente. 

El paciente fue intervenido de forma urgente, objetivándose invaginación de íleon terminal dentro del 
colon ascendente y realizándose hemicolectomía derecha más anastomosis ileo-cólica.  Durante su 
intervención se tomó muestra de biopsia que fue informada por Anatomía Patológica como tumoración 
localizada en íleon, de morfología polipoidea hacia la luz, con protusión hacia ciego, y que obedecía a un 
tumor del estroma gastrointestinal (GIST), extendido desde submucosa a subserosa. En intervención 
quirúrgica también se objetivaron 2 nódulos de localización extraintestinal,  identificándose también 
como GIST(c-kit + y CD34 -).

Actualmente el paciente está en seguimiento por Oncología y en tratamiento con Imatinib. 
Las siguientes imágenes de TAC muestran en los cortes coronal, sagital y axial la imagen de la masa 
intestinal que provoca la invaginación. La flecha roja (en primera figura) señala la masa y la azul la 
invaginación.

DISCUSIÓN. 
La invaginación es una de las posibilidades del origen de una obstrucción intestinal, teniendo en 
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Hemoptisis en varón de 23 años

RESUMEN.
Varón de 23 años que acude a un Servicio de Urgencias por hemoptisis de reciente comienzo.

PALABRAS CLAVE.
Hemoptisis. Fumador activo. 

INTRODUCCIÓN.
Se denomina hemoptisis a la expulsión por la boca de sangre procedente del aparato 

respiratorio (árbol traqueobronquial o pulmones), desde la tinción del esputo con estrías de sangre, 
hasta la expectoración de sangre fresca en cantidades masivas.
La hemoptisis puede ser la primera manifestación de un gran número de enfermedades cuyo pronóstico 
y tratamiento son muy diversos.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
- MOTIVO DE CONSULTA

Hemoptisis

- ANTECEDENTES Y ANAMNESIS
No alergias conocidas. No enfermedades de interés. Intervenciones: Adenoidectomía. Fumador de 4-5 
cigarrillos al día.
Paciente varón de 23 años que acude a Urgencias por hemoptisis intermitente de 36 horas de evolución, 
que ha ido en aumento, precedida de tos irritativa. No ha presentado fiebre, dolor torácico ni disnea los 
días previos.

En informes previos se objetiva visita a Urgencias hace un mes por sensación de cuerpo extraño 
extrayéndose una espina de pescado. 
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- EXPLORACIÓN FÍSICA
Contantes: Tensión arterial 92/62 mmHg. Frecuencia cardíaca 105 lpm. Temperatura 36.2ºC.  
Saturación basal de oxígeno 96%.

Buen estado general, consciente y orientado, bien hidratado y perfundido, buena coloración cutáneo- 
mucosa. Afebril. .ORL: No rigidez de nuca. No adenopatías. No ingurgitación yugular. 

AC: Rítmico. AP: MV conservado sin ruídos patológicos.
Abdomen: sin hallazgos de interés. 
ORL : orofaringe: pared posterior faríngea limpia.
 Endoscopia laríngea con óptica de 70º muy dificultosa por intenso reflejo nauseoso. Base de lengua, 
valléculas y epiglotis limpias. Con el reflejo tusígeno se aprecian esputos hemoptoicos que parecen 
venir de vía aérea inferior.  Fosa nasal derecha: masa de aspecto polipoideo, hipervascularizada, 
compatible con posible pólipo antrocoanal, que llega hasta suelo, dejando libre la coana.

- PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Analítica: Hemoglobina 15.1g/dl, Leucocitos 7.6 mil/mm3, Neutrófilos 55.2%, Plaquetas 263.000. 
Tiempo de Protombina 11.2 seg, TTPA 25.4 seg, Actividad de Protrombina 100%. Glucosa 98mg/dl, Urea 
34 mg/dl, Creatinina 0,96 mg/dl, Sodio 142 mmol/L, Potasio 4.18mmol/L, Lactato deshidrogenasa 358 
UI/l. 

ECG: Ritmo sinusal a 100 lpm, eje QRS normal; sin alteraciones agudas de la repolarización.
Radiografía de tórax: infiltrado alveolar en lóbulo superior izquierdo (LSI). (Cuadro 1)

Cuadro 1 RX Tórax
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Fibrobroncoscopia (FBC): sangrado activo desde la entrada en bronquio principal izquierdo. A nivel del 
segmento apico-posterior de LSI se visualiza coágulo de sangre fresca.

TAC TORÁCICO con contraste iv: hallazgos concordantes con la fbc, observándose ocupación del espacio 
alveolar del LSI segmento apical posterior, en relación con hemorragia y pequeñas densidades 
seudonodulares en el segmento anterior que probablemente corresponden también, a componente 
hemorrágico (cuadro 2).

Cuadro 2 TC TÓRAX

Arteriografía bronquial ( acceso arteria femoral derecha):angiografía de arterias bronquiales 
detectando una arteria bronquial que se bifurca precozmente dando una rama derecha y otra izquierda 
que se bifurca y, da a su vez dos ramas, una que se dirige al lóbulo superior izquierdo y otra al inferior. No 
impresionan anatómicamente patológica pero la rama del lóbulo superior se dirige a la zona sangrante.
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      - DIAGNÓSTICO FINAL
Sangrado activo en segmento apico posterior de LSI. Hemoptisis amenazante resuelta. Posible pólipo 
solitario en fosa nasal derecha.

- TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Paciente sin antecedentes de interés que ingresó por hemoptisis amenazante procedente de LSI. Se 
realizó exploración ORL de urgencia,  descartando origen a dicho nivel. Posteriormente se realizó 
broncoscopia urgente y TC tórax localizando sangrado activo del LSI por lo que se procedió a la 
realización de una arteriografía con embolización de la arteria bronquial del LSI.

Permanece ingresado en la Unidad de Cuidados Intermedios en observación durante 48 horas sin 
presentar hemoptisis. Se mantiene asintomático y hemodinámicamente estable. Se decide alta 
domiciliaria pendiente de TC de senos paranasales solicitado por ORL para estudio de pólipo nasal (sin 
relación con el motivo de ingreso).

DISCUSIÓN.
Primero, destacar la importancia, ante una situación de emergencia , de una buena 

coordinación y eficacia profesional de diferentes Servicios para llegar a un correcto diagnóstico y 
tratamiento precoz. 

En la práctica clínica, es muy importante plantear un buen diagnóstico diferencial ante un paciente con 
hemoptisis (cuadro 4) para llegar a un correcto diagnóstico etiológico,  dado que puede ser la primera 
manifestación de un gran número de enfermedades con un pronóstico y tratamiento muy diversos.  

Cuadro 3 ARTERIOGRAFÍA
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INFECCIONES (50-60%) Bronquitis aguda y crónica, bronquiectasias, 
TBC pulmonar, absceso pulmonar, neumonías, 
infección micótica, aspergilosis, hidatidosis. 

NEOPLASIAS (15-20%) Adenoma y carcinoma bronquial, tumor 
carcinoide y mtx. 

LESIONES 
CARDIOVASCULARES (5%) 

Estenosis mitral, EAP, TEP, infarto pulmonar, 
rotura de aneurisma aórtico. 

OTRAS (5%) Cuerpo extraño traqueobronquial, traumatismo 
torácico, Sd hemorrágico 
pulmonar,neumoconiosis, mucoviscidosis, 
sarcoidosis, anomalías congénitas, 
coagulopatía y hemopatías, amiloidosis. 

YATROGÉNICAS (<5%) Fármacos y procedimientos médicos y qx. 
IDIOPÁTICAS ( 5-20%)  
 Cuadro 4

El tratamiento y el lugar donde éste se va a realizar va a depender del volumen y la progresión del 
sangrado, de la causa desencadénate, estado hemodinámico y situación cardiorrespiratoria previa 
(cuadro 5).

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/día, no compromete la situación cardiorrespiratoria y hemodinámica 
del paciente. 
Hemoptisis grave o amenazante:  al menos uno de los siguiente criterios: 
-200 ml o más en un episodio único. 
-600ml o más en 24h. 
- Velocidad de sangrado rápido superior a 150 ml/hora. 
- Presencia de compromiso hemodinámico y/o respiratorio, es decir, síntomas 
o signos de hipovolemia y/o obstrucción de la vía aérea. 
 

Cuadro 5

CONCLUSIONES.
- Conocimiento y actuación ante un paciente con hemoptisis según el volumen de sangrado y/o 

situación clínica del paciente.
- Diagnóstico diferencial de otras enfermedades gastrointestinales o de la vía aérea superior.
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Síndrome de arteria de Percherón. Presentación de un 
caso

RESUMEN.
El síndrome de Percherón o infarto talamico paramedial  bilateral sincrónico se considera muy 

infrecuente y de difícil diagnóstico clínico. Nosotros  presentamos un  caso de un paciente con lesiones 
isquémicas agudas en ambos talamos y mesencéfalo anterior, compatibles con obstrucción de la

Artería de Percherón.

PALABRA CLAVE.
Infarto talamico paramedial, arteria de Percherón.

INTRODUCCIÓN.
El infarto de la arteria de Percherón   generalmente  es una rama del segmento  P1 unilateral de 

la arteria cerebral posterior, raras veces del extremo de la arteria basilar. Dada la  compleja irrigación 
talamica y 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 diagnóstico.
Presentamos  un caso clínico que se tuvimos en el hospital.
Es muy importante realizar una buena historia clínica, conocer la enfermedad  y apoyarse en unas 
buenas pruebas diagnósticas como la resonancia magnética,  ya que muchas veces en la tomografía los 
hallazgos no son muy significativos  para llegar a un diagnóstico y  poder optimizar un mejor 
tratamiento.

PRESENTACION DEL CASO CLINCO.
Paciente de 71 años derivada del PAC por déficit de la visión y alteración de la consciencia.

Entre sus antecedes 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 tóxicos ni ningún síntoma, nota que ve la televisión con "saltos" 
verticales lo que le marea un poco, presenciado por su hijo que no le nota nada. Se va al baño 
inmediatamente y su hijo al ver que tardaba acude y la encuentra sentada en el baño, hacia delante y 
balbuceante, avisan a urgencia  del centro de salud y están presente sus dos hijos conductores de 
ambulancia, que al incorporarla parecían que moviliza lenta pero bien ambas manos (intenta colocarse 
bien la ropa), habla correosa y balbuceante, no tiene ningún signo de convulsión o focalidad compatible 
con estatus y tiene las pupilas muy mióticas. En el centro de salud le hablan de "ojos de muñeca".

Examen físico: Consciente, alerta, atenta, orientada, no miosis. Nistagmos multidireccional en posición 
primaria (predominio a la derecha lento), con movilidad lateral oculomotora normal pero plejia de 
movilidad vertical. Impresiona de parálisis facial periférica derecha leve (VII). Disartria con voz nasal 
discreta. Paladar derecho eleva más lento (IX).No paresias, niega trastorno sensitivo. Impresiona 
disinergia en MSD. No se incorpora ni se explora marcha actualmente

Laboratorios  clínicos dentro de  la normalidad

Diagnóstico por Imagen:
1. Ecodoppler de arterias carótidas que fue informado con arterioesclerosis difusa.

2. Tomografía de cráneo que se encuentra normal. Figura 1.

Dada la sintomatología del paciente se  hospitaliza y se solicita una  resonancia magnética.
1. RM donde presenta una alteración de señal a nivel bitalámico paramediano y mesencefálico 

medial bilateral y periacueductal que se comportan como hiperintensos en T2/FLAIR y 
restringen en la difusión. No se asocia a  lesiones en territorios  de  la arteria cerebral posterior o 
arteria cerebelosa superior, indicativo de infarto establecido de la variante anatómica arterial de 
Percherón. Figura 2.

 

Su manejo se realizó como un ictus establecido con atorvastatina, adiro y anticoagulación, duro nueve 
días hospitalizado,  presento una mejoría progresiva del nivel de consciencia quedando como déficit la 
ausencia de mirada vertical, el SKEW (estrabismo vertical) derecho y la latero-pulsión a la derecha en la 
marcha que mejora al aumentar la base de sustentación.
Se da de alta con andador, vigilancia continua por los familiares para
evitar caídas y cita para rehabilitación con el especialista.

DISCUSIÓN.
El infarto talamico paramedial  bilateral sincrónico fue descrito de una forma más completa por 

Percherón en los años 60 del siglo XX, aunque otros muchos autores habían hecho ya aportaciones 
1previas en este sentido.La  irrigación  del tálamo es dada por  la arteria comunicante posterior  y  la 

arteria cerebral posterior,  las cuales dan varias ramas entre las cuales están , la arteria talamica polar, la 
arteria talamica paramediana(o de Percherón), el pedículo tálamo geniculado y la arteria coroidal 
posterior con sus dos ramas posteromedial y posterolateral que  se distribuyen en las diferentes zonas 

1.del tálamo .

Pruebas diagnósticas:

Tratamiento:



II Jornada de Divulgación Científica

223 SELECCIONADOS

Centrándonos en la arteria paramediana de Percherón (también llamada arteria óptica interna de Duret 
1o arteria talamo-perforante de Foix y Hillerman)   es una variante poco común 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 tálamo anterior en ausencia de la 
arteria polar, lo que explica los síntomas conductuales en el infarto territorial asociado, pero, en general, 
se acepta que corresponde a la región paramediana de ambos tálamos, de forma simétrica o no, y casi 
siempre incluyendo el mesencéfalo rostral (pedúnculos cerebelosos superiores, núcleos del tercer par y 

2 2
sustancia gris periacueducta.  (Figura 3).

La tríada clásica del infarto bilateral en este territorio consiste en: trastorno del nivel de conciencia, 
síntomas oculomotores y neuropsicológicos. Los movimientos oculares están alterados y los signos 
neurológicos más característicos son: limitación parcial/completa de los movimientos oculares 
verticales, pérdida de la convergencia, oftalmoplejía internuclear bilateral, seudoparesias del VI par, e 
intolerancia a la luz. Las pupilas son a menudo anormales. El tamaño de la pupila varía dependiendo de 
si está alterado el núcleo de Edinger-Westphal, los fascículos oculomotores, o las fibras simpáticas 
descendentes o alguna combinación. Asimismo, las zonas talámicas involucradas en la memoria 
pueden verse afectadas. Estas lesiones bilaterales talámicas se acompañan a menudo de lesiones 
mesencefálicas produciendo un síndrome mesencefalotalámico o talamopeduncular pudiendo 

4añadirse a los síntomas clásicos hemiplejía, ataxia cerebelosa o movimientos anormales .

ETIOLOGÍA.
Las etiologías más habituales difieren según las series, con referencia a la cardiopatía 

embolígena y la arteriopatía de pequeño calibre, la cardiopatía embolígena y la arteriopatía de gran 
2

calibre  o la ateromatosis son las principales causas .

DIAGNÓSTICO.
Es realizado  por imagen, principalmente por la resonancia magnética sus hallazgos son un 

infarto sincrónico de ambos tálamos (siempre en la región paramediana bilateral y ocasionalmente, 
anterior uni/bilateral) sin/con afectación mesencefálica rostral, con secuencias de difusión (idéntico 

2
índice de restricción) .

La tomografía  computarizada (TC) craneal  se debe realizar con contraste  la cual puede objetivar un 
2índice similar índice de captación .

La arteriografía  es muy difícil, dado el pequeño calibre de esta arteria, y poco fiable, ya que sólo su 
2

presencia en fase hiperaguda tiene valor diferencial .

TRATAMIENTO.
Respecto del tratamiento se sigue protocolo de la ACV isquémico pero, es reseñable que son 

muy pocos pacientes que se tratan con fibrinoliticos,  ya que el diagnostico suele realizarse  varias horas 
después de la presentación clínica del paciente, también se ha postulado una mayor tolerancia a la 

2
isquemia y una mayor ventana terapéutica para la terapia de recanalización en la circulación posterior .
Se realizara un tratamiento en principio dependiendo de la etiología, y siguiendo Guías Clínicas para el 
Tratamiento del Ictus Isquémico y del Accidente Isquémico Transitorio 2008  de la European Stroke 
Organisation con estabilización de los signos, oxigeno, antihipertensivos  terapia anti plaquetaria, 

3
anticoagulación .
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CONCLUSIÓN.
Las lesiones isquémicas ocasionadas en la región paramediana de ambos tálamos, de forma 

simétrica incluyendo frecuentemente  el mesencéfalo rostral, pueden ser ocasionados por  oclusión de 
las arterias  de las variadas conexiones que establecen la arteria carótida interna y la arteria basilar, 
principalmente de una arteria  rama del segmento  P1 de la arteria cerebral 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 área se debe  
sospechar un infarto talámico paramediano bilateral sincrónico y realizar una resonancia magnética, 
para confirmar la sospecha diagnostica  y tratarla lo más rápido posible para evitar secuelas.

Figura 1. TC Cráneo sin contraste. Cortes axiales en los cuales no se objetivan alteraciones de la densidad a nivel intra ni 
extraaxial

Figura 2. RM de cráneo

A .  Secuencia potenciada  en T2  Hiperintensidades   en talamos bilaterales  B. secuencia potenciada  en T2  Hiperintesidad 

en  mesencéfalo  C.  Secuencias de difusión  claramente la restricción de señal de  que presenta las lesiones del tálamo. 

Hallazgos que se encuentran en relación con isquemia en este territorio
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Figura 1. Clasificación de Percherón del aporte arteral paramedial talámicomesencefálico.
a) Tipo I: Variante más común, donde hay múltiples perforantes

B) Tipo II: La arteria de Percherón es única perforante que sale del segmento P1 de una sola ACP
C) Tipo II: Arcada de ramas perforantes originado de un puente arterial entre ambas ACP
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La hiperCKemia como herramienta para el diagnóstico 
de enfermedades neuromusculares en pediatría

RESUMEN.

PALABRAS CLAVES.

INTRODUCCIÓN.

La presencia de niveles elevados de creatinquinasa (CK) en niños puede estar ocasionada por 
múltiples causas, siendo una de las más importantes por su gravedad las distrofias musculares, por lo 
que es importante realizar un diagnóstico diferencial detallado para llegar al diagnóstico definitivo.

Las distrofias musculares progresivas son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por 
atrofia y debilidad muscular progresiva, secundarias a degeneración primaria de las fibras musculares. 
Son una de las primeras causas en la que debemos pensar ante la evidencia de hiperCKemia en niños, 
especialmente si los niveles están muy aumentados (>10-50 veces los valores normales).
Presentamos el caso de un niño en estudio por sospecha de enfermedad neuromuscular ante la 
presencia de hiperCKemia.

HiperCKemia, Distrofia muscular, Duchenne, Becker.

Cualquier trastorno que produzca daño de las fibras musculares estriadas puede ocasionar que 
las enzimas intracelulares pasen a la sangre, aumentando su concentración, siendo la determinación de 
la creatinquinasa (CK) el método más sensible para detectar daño muscular. Las distrofias musculares 
son el motivo más frecuente de aparición de niveles elevados de CK en sangre en niños, pero existen 
muchas otras causas, por lo que es importante realizar un diagnóstico diferencial al objetivar dichos 
resultados analíticos. 
Existen factores fisiológicos que modifican los niveles de CK en sangre, como son la edad, sexo, raza y 
actividad física; pudiendo existir también elevaciones transitorias que desaparecen en unos días 
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(traumatismos, ejercicio físico, inyecciones, convulsiones…). Además, la hiperCKemia puede ser 
secundaria a enfermedades sistémicas y fármacos. Se han descrito casos de pacientes asintomáticos en 
los que todos los estudios realizados han sido normales, estableciendo el diagnóstico de hiperCKemia 
idiopática.

Las distrofias musculares son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por atrofia y 
debilidad muscular progresiva, secundarias a degeneración primaria de las fibras musculares. La más 
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 síntesis de la distrofina, codificada por un gen 
localizado en la región Xp21. Son la primera causa en la que debemos pensar ante la evidencia de 
hiperCKemia en niños, especialmente si los niveles están muy aumentados (>10-50 veces los valores 
normales).

Presentamos el caso de un niño con sospecha de enfermedad neuromuscular ante la presencia de 
hiperCKemia.

Varón de 7 años que acude a revisión en consultas externas de Neuropediatría por retraso 
madurativo y trastorno de déficit de atención e hiperactividad. En la exploración física se detecta 
hipertrofia de pantorrillas e hiperreflexia, por lo que se pide control analítico con enzimas musculares 
ante la sospecha diagnóstica inicial de una posible enfermedad neuromuscular. Al obtener unos niveles 
de CK superiores a 30000 IU/l, se decide ingreso para completar estudio y confirmar el diagnóstico de 
distrofia muscular (Duchenne/Becker).

Antecedentes personales: En seguimiento por Salud Mental y Neuropediatría por retraso madurativo y 
trastorno de déficit de atención e hiperactividad, en tratamiento con Metilfenidato desde hace 1 año. 
Padre de 47 años, con osteoporosis con prótesis de cadera bilateral e hipoacusia de oído izquierdo de 
causa desconocida. No otros antecedentes personales ni familiares de interés.
Exploración física:

Peso: 21,3kg (p10-25)  Talla: 113cm (p3)  Perímetro cefálico: 50cm (p3). Constantes vitales dentro de la 
normalidad.
En la exploración neurológica se evidencia hiperreflexia simétrica en miembros inferiores. Reflejo 
cutáneoplantar flexor. Fuerza disminuida. Tono y sensibilidad conservadas. Marcha con aumento de la 
base de sustentación con tendencia a caminar de puntillas. Tándem 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 exploración normal. 

Pruebas complementarias: 
· Analítica al ingreso: En la bioquímica destaca: Creatinina en sangre 0,21mg/dl, LDH 

3.615 UI/L, Creatinquinasa 33.906 IU/l, GOT 504 IU/l, GPT 802 UI/l, Creatinquinasa MB 485,6 ng/ml, 
Mioglobina 2.157 ng/ml. Resto de la bioquímica y hemograma normal. 
En los posteriores controles analíticos los valores de CK, LDH, GOT y GPT fueron disminuyendo 
progresivamente, siendo los siguientes los últimos valores obtenidos: Creatinquinasa 13.627 IU/l, 
LDH 3.043 UI/l, GOT 294 IU/l, GPT 725 UI/l, Mioglobina 513,3 ng/ml

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
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· Electroneurograma sensitivo-motor: disminución de amplitud de potencial motor en 
nervio mediano (1,8mV). En cuádriceps, femoral y gemelo interno se evidencia patrón mixto con 
incremento de polifásicos y amplitud disminuida con observación en barrido libre. Conclusión del 
estudio: compatible con miopatía de grado moderado. 

· Resonancia magnética cerebral: estudio cerebral normal.

· Estudio cardiológico (ECG y Ecocardiograma): corazón estructuralmente normal, función 
miocárdica conservada. 

· Estudio nefrológico: función renal conservada. Ecografía de aparato urinario normal. 

· Estudio genético de la distrofia muscular de Duchenne/Becker en sangre por MLPA: 
perfil compatible con posible deleción en hemicigosis de la región que comprende al exón 36 del gen 
DMD (distrofina). El resultado obtenido debe ser confirmado mediante la secuenciación completa 
del gen (en proceso).

· Biopsia muscular: pendiente de resultado. 

Evolución:
Durante su ingreso para completar el estudio ante la sospecha de enfermedad neuromuscular, el 
paciente recibió hidratación intravenosa, disminuyendo los niveles de CK progresivamente a lo largo de 
su estancia, sin cambios en la exploración física respecto a la inicial, por lo que se decide alta y actitud 
expectante ante la espera de confirmación del diagnóstico. 

Reevaluamos al paciente tres semanas después del alta, refiriéndonos los padres que ha ido 
aumentando la debilidad del niño, agotándose de forma más precoz ante la actividad física. 
Actualmente estamos a la espera del resultado de la biopsia muscular, que establecerá el diagnóstico 
definitivo de Distrofia muscular de Duchenne o Becker, y con ello decidir cuál será el abordaje 
terapéutico más adecuado.

La HiperCKemia se define como un valor de CK 1,5 veces superior al límite superior de la 
normalidad (tabla 1). El 20% de los individuos sanos pueden tener valores de CK elevados. Las cifras 
normales varían en relación con la raza (los sujetos de raza negra tienen cifras superiores a otras), el sexo 
(los hombres tienen valores superiores a las mujeres), la edad (los niños tienen cifras mayores que los 
adultos), y la situación hormonal (máxima en preadolescentes, disminuyen en edad fértil, durante el 
embarazo aún más, y vuelven a aumentar tras la menopausia). 

En ocasiones pueden objetivarse aumentos transitorios de los niveles de CK tras traumatismos, 
inyecciones intramusculares, crisis tónico-clónicas o la realización de un electromiograma. El ejercicio 
intenso en alguien no habituado también lo produce, sin que exista necesariamente una miopatía 
metabólica. 
Gran número de fármacos producen aumento de CK (estatinas, fibratos, antirretrovirales, 
inmunosupresores,…), al igual que muchas enfermedades sistémicas (miositis virales, enfermedad 
celíaca, hipotiroidismo, alteraciones hidroelectrolíticas), pero la mayoría de ellas producen miopatía 
clínica.

DISCUSIÓN.
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Una CK poco elevada puede ser un dato de enfermedad primaria del músculo, pero también se ve en 
procesos neurógenos. El EMG ayudará a la orientación diagnóstica. El EMG no es específico, salvo en el 
caso de la miotonía, que debe llevar al estudio genético de la distrofia miotónica. La elevación de CK en 
patología neurogénica no sobrepasa 5 veces el valor normal. Se ha descrito en el síndrome de Guillain-
Barré, atrofia muscular espinal (AME) III, poliomielitis aguda y síndrome pospolio. 

La mayoría de los pacientes con miopatías cursan con niveles elevados de CK. Diversas miopatías de 
etiología genética pueden presentarse con aumento aislado de CK, en estos casos debe realizarse 
biopsia muscular que incluya estudio histológico, bioquímico e inmunohistoquímico. Cuando se llega a 
un diagnóstico específico, lo más frecuente son las miopatías metabólicas y las distrofias subclínicas. 
En los casos en los que no se llega a un diagnóstico definitivo se habla de hiperCKemia idiopática, que  ha 
sido definida como un aumento de la CK de origen musculo-esquelético asintomática, con exploración 
neurológica, estudio neurofisiológico e histológico normales. Se ha propuesto añadir a esta definición la 
necesidad de descartar causas secundarias de hiperCKemia, historia familiar de enfermedad 
neuromuscular o estado de portador de distrofinopatías mediante estudio genético. En esta entidad, 
los niveles de CK suelen estar entre 5-10 veces el valor normal. Es frecuente en hombres, siendo la mitad 
de los casos familiares. 

Cuando nos encontramos niveles extremadamente elevados (>10-50 veces lo normal) hablamos de 
niveles en rango distrófico. En esa circunstancia, si el paciente es un varón, habrá que descartar 
distrofinopatía mediante estudio genético. Las niñas con una distrofinopatía rara vez tienen clínica o CK 
en rango distrófico; lo habitual es que se trate de portadoras asintomáticas en las que la CK está 
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 degeneración primaria de las fibras 
musculares. Están causadas por ausencia (enfermedad de Duchenne), disminución o expresión 
anómala (enfermedad de Becker) de la distrofina, proteína estructural de membrana en músculo 
esquelético, liso, cardíaco y el SNC, codificada por un gen de gran tamaño (locus Xp21). Estas 
enfermedades son de herencia recesiva ligada al X (33% mutaciones de novo). 

Las formas clínicas clásicas son la enfermedad de Duchenne y la de Becker, pudiendo existir formas 
intermedias, como la miocardiopatía dilatada ligada al X, la miopatía del cuádriceps, el síndrome de 
mialgias-calambres o el síndrome de McLeod, caracterizados por hiperCKemia con leve o nula 
afectación del músculo esquelético.

La enfermedad de Duchenne es el trastorno neuromuscular más frecuente en la infancia, con una 
incidencia de 1 cada 3.500 varones nacidos vivos. En su evolución se diferencian 3 fases: 

·  los síntomas aparecen antes de los 5 años. Puede haber retraso motor y del 
lenguaje. Al iniciar la marcha, es torpe, con caídas frecuentes y dificultad para correr o subir 
escaleras. La debilidad es fundamentalmente a nivel de la cintura pélvica. Aparecen 
contracturas.

·  estancamiento en la adquisición de habilidades motoras (6-8 años).
·  pérdida de capacidad funcional; afectación progresiva de 

musculatura distal, de miembros superiores y de pares craneales. La deambulación se pierde 

Fase de inicio:

Fase de meseta:
Fase de empeoramiento:
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antes de los 13 años. Empeoramiento de las deformidades esqueléticas (escoliosis y contracturas) y 
de la función respiratoria (patología restrictiva). Se asocian problemas nutricionales (sobrepeso o 
desnutrición); fracturas por disminución de densidad ósea y problemas de relación social.

Puede asociar síntomas muy diversos, como trastornos cognitivos, alteraciones conductuales, 
miocardiopatía dilatada (de aparición más tardía) o reflujo gastroesofágico.
En la exploración física de estos niños encontramos amiotrofia y debilidad de la musculatura proximal, que 
se manifiesta mediante el signo de Gowers (dificultad al ponerse de pie, que el niño realiza apoyando los 
brazos en sus rodillas y luego en los muslos hasta alcanzar la posición erecta); pseudohipertrofia de 
gemelos, reflejos osteotendinosos disminuidos (el aquíleo es el último en desaparecer), contracturas, 
retracción aquílea, marcha miopática (”ansarina”) con hiperlordosis.

Clásicamente la esperanza de vida de estos pacientes se estimaba en menos de 20 años. Aunque sigue 
siendo una enfermedad letal con mortalidad por complicaciones respiratorias (75%) o cardíacas (25%), el 
tratamiento integral ha aumentado la supervivencia.

La enfermedad de Becker tiene una incidencia de 1 cada 30.000 varones nacidos vivos. Su inicio suele ser 
más tardío que la enfermedad de Duchenne (>5 años) y la evolución suele ser más lenta (pierden la marcha 
después de los 16 años). La esperanza de vida de estos niños supera los 40 años; siendo los trastornos 
cardíacos la primera causa de mortalidad.

Para llegar al diagnóstico de estas enfermedades se llevan a cabo una serie de pruebas complementarias, 
como son la determinación de enzimas musculares, electromiograma, biopsia muscular y el estudio 
genético.

En la biopsia muscular las alteraciones varían según progresa la enfermedad. Estadios iniciales: variación en 
el tamaño de las fibras y áreas focales de degeneración y regeneración. Según progresa la enfermedad, la 
regeneración es menor y el músculo es sustituido por tejido conectivo y adiposo. No es obligada, estando 
indicada si el estudio de mutaciones en el gen es negativo. El estudio inmunohistoquímico y Western blot de 
la distrofina permite diferenciar la forma de Duchenne de la Becker, aparte de la evolución clínica.

Los estudios genéticos son de elección para el diagnóstico, detección de portadoras y diagnóstico prenatal. 
Anomalías del gen de la distrofina: el 60-65% de los casos se debe a deleciones de uno o más exones, el 5% a 
duplicaciones y el resto se debe a mutaciones puntuales; las mutaciones puntuales en ocasiones no se 
detectan con las técnicas moleculares habituales y precisan técnicas de genética más especializadas.  
No existe tratamiento curativo para las distrofias musculares. Un manejo multidisciplinar altera el curso 
natural de la enfermedad aumentando la esperanza y calidad de vida. Hay estudios en marcha sobre nuevos 
y alentadores tratamientos (no disponibles actualmente en la práctica clínica), basados en transferencias 
génicas mediadas por virus o en alteración del ARNm (por exclusión del exón mediante oligonucleótidos 
antisentido o por omisión de codones de parada mediante aminoglucósidos o PTC124).      
                                                              
Las distintas medidas disponibles en la actualidad son: 

 Mejoran las funciones muscular (prolongan la deambulación hasta 3 años), pulmonar y 
cardíaca, y reducen el riesgo de escoliosis. Un estudio reciente demostró aumento en la curva de 
supervivencia al administrar bifosfonatos en niños en tratamiento crónico con corticoides y 
osteopenia. 

· Corticoides.
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·  En todas las distrofias musculares es recomendable un abordaje 
multidisciplinar: tratamiento rehabilitador y traumatológico (recomendable ejercicio aeróbico 
submáximo, manejo de contracturas y escoliosis), control cardiológico (ecocardiografía y ECG 
cada 1-2 años), fisioterapia respiratoria y sistemas de ventilación nocturna (control anual de la 
función pulmonar), manejo de la disfagia y del dolor, seguimiento nutricional (evitar sobrepeso 
y desnutrición), evaluación psicológica y social, valoraciones psicométricas.

· Se ha descrito la susceptibilidad de estos pacientes a presentar 
hipertermia maligna, por lo que están contraindicados los relajantes despolarizantes (como 
succinilcolina) y no se aconsejan los anestésicos inhalados (riesgo de rabdomiólisis).

La presencia de hiperCKemia en niños puede estar ocasionada por múltiples causas, siendo de 
las más trascendentes las distrofias musculares, por lo que es importante realizar un diagnóstico 
diferencial para descartar o confirmar este tipo de patologías.

Tratamiento integral.

Procedimientos anestésicos. 

CONCLUSIONES.
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RESUMEN. 

 PALABRAS CLAVES. 

INTRODUCCIÓN.

 La fibrilación auricular consiste en un trastorno sostenido del ritmo cardíaco  ocasionado por 
activación auricular desorganizada. Es la arritmia más frecuente que se encuentra en la práctica clínica 
responsable de una elevada morbimortalidad por riesgo de  ictus, tromboembolia, insuficiencia 
cardiaca  y una importante disminución de la calidad de vida al ser originaria, principalmente, de un 

5evento embólico
Si nos encontramos con un paciente con FA en presencia de bradicardia, debemos investigar la causa 
etiológica del evento. En los pacientes con FA se recomienda mantener una frecuencia cardíaca 
estabilizada entre 70-90 lpm, ya que esto ayuda a compensar un gasto cardíaco reducido ocasionado 
por disminución y descoordinación de la contracción auricular. Si se presenta un ritmo cardíaco 
enlentecido (bradicardia), la compensación del gasto cardíaco no se produciría adecuadamente, y por 
tanto, habría una mayor pérdida de activación cíclica de las aurículas que podría ocasionar la muerte del 
paciente.

Las causas que pueden originar esta bradicardia más frecuentemente son una intoxicación digitálica o 
un bloqueo de la conducción. Ambas ocasionarían una respuesta ventricular demasiado lenta. Es muy 
importante observar si el paciente presenta o no sintomatología acompañante, pues será factor 
determinante a la hora de actuación o margen terapéutico. Eso sí, con una seguimiento posterior 
obligatorio por atención primaria, y observación domiciliaria por parte del paciente explicándole los 
riesgos y plan de actuación en caso de síntomas.

Fibrilación auricular, bradicardia, intoxicación digitálica, bloqueo auriculoventricular.

La fibrilación auricular se define por regla general como una taquiarritmia supraventricular 
caracterizada por una activación descoordinada de la aurícula. La respuesta ventricular depende de la 
propia naturaleza del nodo AV, del tono vagal y simpático, de la presencia o ausencia de vías accesorias y 
del efecto de ciertos fármacos.  Es la arritmia más prevalente en la actualidad, aproximadamente 
aparece en un 0,5% durante la sexta década de vida y en un 10% durante la novena. 

A. Jiménez Rodríguez; E. Vera Romero 

Medicina Familiar y Comunitaria. Complejo Hospitalario de Cáceres. HSPA. 

Fibrilación auricular en bradicardia
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Al hablar de una fibrilación auricular con presencia de bradicardia, se debe pensar en un ritmo de 
escape de la unión AV, siendo con mayor frecuencia la intoxicación digitálica la causa desencadenante 
del mismo, aunque no la única. 

Por lo tanto, de manera clara y esquemática, diferenciamos términos: 
-La FA consiste en una despolarización anárquica de las células del miocardio auricular, de 

manera que las aurículas se contraen con gran rapidez por lo que no hay una contracción real y la 
frecuencia ventricular es menor y -Bradicardia, que se trata de un ritmo originado en el nódulo sinusal 
con una frecuencia de estimulación menor a 60 latidos por minuto.

Hay que resaltar que la fibrilación auricular es responsable de un incremento de morbimortalidad 
(hablamos de doble mortalidad) cardiovascular y cerebrovascular,  y a su vez, el riesgo de embolia 

4
supone la principal complicación de esta arritmia
Es por tanto imprescindible, que desde la atención primaria se maneje adecuadamente esta patología, 
ya que se pueden detectar así posibles complicaciones tanto por la misma arritmia como secundarias a 
tratamiento y poder poner solución de inmediato. 

Dada la importancia de la Fibrilación Auricular y su prevalencia actual, a continuación, exponemos un 
caso clínico que trata sobre un paciente de 88 años, el cual acude al Servicio de Urgencias por deterioro 
del estado general y es diagnosticado de Fibrilación auricular en Bradicardia. 

Se trata de un paciente varón de 88 años  traído al Servicio de Urgencias por encontrarle durante 
la mañana con  malestar y deterioro del estado general, agresivo cuando se interactuaba con él o se 
intentaba su movilización, somnoliento y leve desorientación,  de unas 6-7 horas de evolución 
aproximadamente.  No  se comenta otra sintomatología.

El paciente tenía los siguientes AP, Sit. Basal y Tratamiento.

Antecedentes personales:
-HTA.
-Exfumador de 30 años 1 paq/día.
-Parkinsonismo Farmacológico y temblor esencial.
-Insuficiencia Cardíaca Congestiva
-FA permanente (de aparición 2 meses atrás).

Situación basal: Precisa ayuda para todas las ABVD, Incontinencia biesfinteriana, Vida cama 
sillón./ Deterioro GDS 5 de probable etiología vascular/ Institucionalizado 2 años atrás.

Tratamiento:  AAS 100mg, Eneas 10/20mg, Digoxina teofarma 0,25mg, Omeprazol 4mg, 
Quetiapina 25 mg

Ante el estado general que presentaba el paciente, lo trasladamos a observación con una vía, 
monitorización ( donde se 
realiza la valoración con pruebas complementarias necesarias para el estudio: Toma de constantes 
(tensión arterial: 160/76, frecuencia cardíaca 30, saturación de oxígeno 95% con 02 a 2lpm), se extrae 
muestra de sangre para analítica (Hemograma, Bioquímica, Coagulación, Gasometría), EKG y RX.  
Entrevistamos al familiar (por el deterioro cognitivo del paciente, aunque éste respondía a preguntas 
sencillas parcialmente orientado), realizamos exploración física, y observamos signos y síntomas.  El 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

para valores vitales necesarios para establecer efecto hemodinámico) y 
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paciente se presentaba asintomático, colaborador, con una buena coloración 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 25 lpm con alternancia de bloqueos rama derecha e izquierda. No obstante, el paciente 
se mantiene asintomático y tranquilo, por lo se mantiene en observación con monitorización. En 
resultados analíticos debemos destacar una Digoxinemia de 2,8 ng/dl y Creatinina de 1.37 g/dl, sin otros 
hallazgos significativos.

A las 8 horas de estar en observación, aparece en el monitor una ausencia de latido cardíaco de unos 8 
segundos, con continuidad de ritmo cardíaco a 28 lpm. Se pauta de inmediato Isoprenalina IV 
(Aleudrina) 5 ampolllas en 500ml a 60 ml/h y el paciente se estabiliza a una frecuencia de 35-40 lpm 

1,2durante toda la noche . Tras la perfusión, se decide iniciar Dopamina y fluidoterapia de 
mantenimiento.
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Se evalúa conjuntamente al paciente con especialistas correspondientes y se comenta la posibilidad de 
implantar marcapasos, la cual se desestima por la situación basal del paciente y estado actual. 

Ante la buena evolución del paciente y estabilidad general, se decide suspender tratamiento con 
digoxina y el ingreso del paciente en Geriatría para control y seguimiento. Se instaura tratamiento con 
ventolín inhalado con mejoría progresiva de la frecuencia cardíaca y se consigue disminución de la 
digoxinemia (0,2 ng/dl). En electrocardiograma de control durante el ingreso se observa una fibrilación 
auricular con respuesta ventricular a 95 lpm, por lo tanto, se decide el alta del paciente con actitud 
observacional y modificación de tratamiento.  

Nos encontramos entonces con un paciente cuyo juicio clínico es una Fibrilación Auricular en 
Bradicardia, en tratamiento con AAS y digoxina. Concluimos atribuyendo esta bradicardia sinusal a una 
intoxicación digitálica; la cual, tras tratamiento y período observacional, es corregida, consiguiendo una 
estabilización de la fibrilación con frecuencia cardíaca adecuada para esta patología cardíaca.

Se nos presenta incidentalmente un caso de una fibrilación auricular en bradiarritmia en un 
paciente asintomático (lo que nos da algo de margen de actuación) sin causa desencadenante aparente, 
por lo tanto, y como hemos mencionado anteriormente, es necesario realizar un diagnóstico diferencial 
etiológico.  La FA debe mantenerse en una frecuencia cardíaca estabilizada siempre que se pueda 
entorno a los 70 lpm, ya que ayuda a compensar el gasto cardíaco disminuido. 

DISCUSIÓN.
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Hay que diferenciar causas desencadenantes a la hora del estudio etiológico:

6
1.      Intoxicación digitálica: la digoxina  es uno de los fármacos principales utilizados en la 

FA y por tanto, puede ser causa frecuente de intoxicación en el curso de un tratamiento crónico por su 
estrecho rango terapéutico, la utilización en pacientes de edad avanzada con comorbilidades y por la 
interacción con otros fármacos que pueden afectar a su cinética. Actúa bloqueando el paso de los 
impulsos auriculares a través del nodo AV, ya que ejerce un efecto vagotónico y disminuye la frecuencia 
de conducción, por lo que sería originario de bradicardia. La causa más frecuente de intoxicación 
digitálica es la hipopotasemia, y como causas favorecedoras fundamentales la insuficiencia renal y la 
edad avanzada

2. Alteración de la conducción: aparición en el electrocardiograma de alternancia de 
7bloqueos o bloqueo completo del nodo AV, lo cual ocasiona bradicardia 

3. En los paciente con FA se podría ocasionar una reversión al ritmo sinusal, no obstante, en 
esta patología cardíaca crónica es muy poco prevalente esta reversión.

4. Enfermedad del nodo sinusal: puede presentarse, entre otras alteraciones, una 
fibrilación auricular con respuesta ventricular lenta. Suele presentarse en personas de edad avanzada y 
no sólo implica una alteración anatómica y funcional del nódulo sinusal, sino que frecuentemente existe 
disfunción de porciones más bajas del sistema éxito-conductor.

En nuestro caso, paciente que presenta bradicardia en  FA diagnosticada 2 meses atrás en tratamiento 
con digoxina, la primera probabilidad etiológica a descartar es la intoxicación digitálica. Ante hallazgo 

2,9
compatible con intoxicación  se procedió a la suspensión de la pauta de digoxina de su tratamiento.

No obstante, como se expuso anteriormente en el caso, se observó una ausencia de latido cardíaco de 8 
segundos aproximadamente que conllevó a la necesidad de perfusión de aleudrina y dopamina 
posterior. Esto, hizo que nos planteáramos  como dudoso diagnóstico un síndrome del nodo sinusal 
enfermo (también observables alternancias compatibles con este diagnóstico en electrocardiograma). 

Sin embargo, a modo concluyente del caso, aunque el paciente permaneció asintomático en todo 
momento  sin aquejar sintomatología alguna, se decidió ingresar para observación, mejoría de la 
frecuencia cardíaca y control de factores de riesgos que pudieran originar complicaciones a corto plazo. 

1,2Ante la suspensión de digoxina, pauta de ventolín inhalado y antiagregación cada 24 horas , se 
consiguió un aumento de la frecuencia cardíaca hasta 90 lpm y una buena estabilidad clínica, por lo que 
se decidió alta domiciliaria con control por parte atención primaria.

Podríamos concluir afirmando que desde el punto de vista de la atención primaria, la presencia de una 
bradicardia asintomática en un paciente con FA crónica es totalmente manejable. Eso sí, debemos 
alertarnos y buscar la causa desencadenante en el momento inicial para realizar un tratamiento 
adecuado y urgente en caso de que fuera necesario. 

Además,  se debe explicar al paciente correctamente cuáles son los riesgos asociados a esta patología, 
cómo debe actuar si aparece sintomatología y qué pautas debe seguir, ya que está muy presente el 
riesgo de evento embólico.
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CONCLUSIÓN.
En España, la prevalencia de la Fibrilación Auricular en personas mayores de 50 años es elevada, 

3,5
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 60 años

Es fundamental un conocimiento adecuado de la epidemiología de esta patología cardíaca, la 
etiopatogenia, las nuevas terapias y resultados aportados por nuevos ensayos clínicos, ya que así, la 
atención médica estará cualificada para un correcto manejo de la fibrilación auricular, control de la 
frecuencia, las diferentes formas de conversión al ritmo sinusal y su mantenimiento, así como las 
medidas más apropiadas para evitar los fenómenos tromboembólicos relacionados con la FA. 

La fibrilación auricular es la causa más frecuente de motivo consulta poblacional en los distintos 
servicios médicos, de ahí que hayamos decidido escoger este caso clínico, realizar una revisión de esta 
arritmia y actualizar el manejo terapéutico en esta situación determinada. Debemos estar actualizados 
acerca del manejo de la misma en diferentes situaciones clínicas y conocer los riesgos y complicaciones 
atribuibles a esta patología.
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RESUMEN.
A continuación se muestra un caso clínico de un paciente que presenta un motivo de consulta 

relativamente frecuente como es un dolor en mano, el cual es producido por una tumoración con gran 
agresividad local que debe ser diagnosticado y tratado adecuadamente para evitar graves 
complicaciones y secuelas posteriores. 

PALABRAS CLAVE.
Osteoblastoma, Carpo, Tumor, Mano, Muñeca

INTRODUCCIÓN.
Se presenta el caso de un varón de 17 años con único antecedente de alergia AAS que consulta 

por presentar una clínica de dolor a nivel de cara volar de mano y muñeca izquierda de aparición 
insidiosa y sin antecedente traumático que relacione con la aparición del cuadro. 

Motivos de consulta como este son frecuentes tanto en atención primaria como en consultas externas 
de atención especializada. Debido a ello, el enfoque inicial que hagamos de estos pacientes nos 
facilitará el posterior diagnóstico y tratamiento adecuado. 
En este caso, tras completar la historia clínica para contextualizar el cuadro clínico debemos realizar una 
exploración física exhaustiva para obtener los signos clínicos necesarios para iniciar la evaluación de los 
posibles diagnósticos.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
El paciente cuenta que el dolor ha comenzado hace meses, incrementándose con la carga de 

peso y con ciertas actividades que requieren realizar fuerza con la muñeca y mano.

D. Fernández Fernández; J. Fernández La Villa;  M. Villaverde Romón; M. A. Nogales Asensio

 Servicio de Traumatología del Complejo Hospitalario de Cáceres

Osteoblastoma Epitelioide en carpo. A propósito de un 
caso
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A la exploración física presenta un incremento moderado del dolor a la palpación sobre el carpo y a la 
movilización activa de la muñeca, el resto sin significación clínica. 

Con estos datos iniciales se decide realizar un estudio radiográfico básico en el que no se evidencia 
ninguna lesión ósea por lo que se diagnostica inicialmente de tendinitis y se trata mediante una férula 
de descarga durante 2 semanas y tratamiento antiinflamatorio.
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Estudio radiográfico inicial

Al acudir a revisión el paciente continúa con la clínica de dolor a nivel del carpo, la cual debía haber 
cedido parcialmente con la inmovilización, por lo que se realiza una nuevo estudio radiográfico en el que 
se aprecia una imagen sutil sobre hueso grande, sin diagnóstico claro. Se completa el estudio con una 
RMN que informa de “Proceso posiblemente inflamatorio, infeccioso a nivel de hueso grande de carpo 
izquierdo con captación de gadolinio en dicho hueso e irregularidad de la cortical anterior”. 

Ante la ausencia de un diagnóstico, y la posibilidad del origen tumoral de la lesión, se realiza una 
gammagrafía en la que se aprecia captación a nivel de carpo izquierdo únicamente sin apreciarse 
lesiones en otra localización. 

Con estos datos, y ante la ausencia de una clínica y estudio analítico compatible con un proceso 
infeccioso, se decide realizar una biopsia escisional de la lesión con el objetivo de obtener un 
diagnóstico de certeza. 
En la intervención se aprecia a nivel de la mitad distal del hueso grande una lesión blanda, cerebriforme 
que se envía para su análisis anatomopatológico, el cual informan como: “Osteoblastoma epitelioide”.
Tras la intervención quirúrgica, el paciente refiere mejoría clínica, presentando únicamente discreta 
pérdida de fuerza sin dolor. 
A los tres meses de evolución postquirúrgica, el paciente comienza nuevamente a presentar clínica de 
dolor, que se correlaciona con una osteopenia en banda que se aprecia en la radiografía de control, por 
lo que se etiqueta de Sd. De dolor regional complejo. 
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El paciente continúa con tratamiento conservador con una evolución desfavorable, presentando al cabo 
de unos meses gran dolor a nivel del carpo y muñeca izquierda que se incrementa con la flexo-
extensión. Ha necesitado añadir 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 extensión añadiendo un TAC del carpo para evaluar el estado del mismo y la presencia o 
no de nuevas lesiones. 

Imagen de Osteopenia en Banda
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Ante la afectación de partes blandas que se aprecia en el tac, se completa estudio con una RMN para 
evaluar la extensión de la lesión a nivel local, donde se informa: “Probable recidiva local del 
obteoblastoma de muñeca izquierda infiltrando hueso grande, trapezoide y bases de 2º y 3º 
metacarpianos. 

RMN donde se aprecia infiltración de grande, trapezoide, 2º y 3º MTCs

Con los hallazgos presentes y los estudios complementarios mostrados anteriormente y teniendo en 
cuenta la clínica de gran dolor que presenta el paciente, se decide realizar una nueva intervención 
quirúrgica, en este caso, más agresiva que la realizada previamente. 

Se procede a realizar una carpectomía parcial, con resección de las partes blandas que se observan 
afectadas y realizando una artrodesis del carpo con una placa y tornillos. 
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Tras la intervención, el paciente presenta gran mejoría por lo que se suprime el tratamiento opioide.

Continúa sus revisiones habituales en consultas, evidenciándose, 5 meses tras la última intervención, la 
aparición de molestias a nivel de la musculatura en la base del 1º radio y una masa de partes blandas 
sobre eminencia tenar, visible incluso radiográficamente.

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 
intervención quirúrgica en la que se realiza una resección de la tumoración que rodea al tendón del 
Flexor Pollicis Longus incluyendo la vaina tendinosa hasta la polea A1. 

El paciente nuevamente presenta mejoría clínica y precisa tratamiento rehabilitador tras la 
intervención. En el momento actual el dolor ha cedido por completo y la movilidad de la muñeca y mano 
permite realizar una vida con normalidad, utiliza la mano para todas las actividades, incluso para 
aquellas que requieren fuerza sin presentar dolor.  

Dorsiflexión de muñeca de 20º. Flexión volar de 55º. Realiza un puño completo. Realiza extensión de todos los dedos excepto 
de la articulación metacarpofalángica de 2º dedo que presenta un déficit de unos 20º respecto al lado contralateral.
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No hay signos de recidiva local.

DISCUSIÓN.
El Osteoblastoma epitelioide es un tumor que presenta gran agresividad local. Afecta 

principalmente a adultos jóvenes, presentando un pico de incidencia en torno a los 20 años de edad. La 
frecuencia de esta estirpe tumoral es baja, en torno al 1-3% y en la mayoría de las ocasiones lo 
encontraremos con una localización 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 radiográfico básico, 
apreciándose un defecto radiolúcido que frecuentemente se rodea de una zona de esclerosis.  Así 
mismo en una gammagrafía se apreciará un aumento de captación local. 

El tratamiento de esta lesión consiste en la resección quirúrgica debiendo ser agresivo en cuanto la 
intervención que requiere ya que es un tumor que presenta una alta tasa de recidiva local, necesitando 
en muchas ocasiones la realización de sesiones de radioterapia, generalmente indicada tras varias 
recidivas, aunque no hay estudios concluyentes que definan unas indicaciones claras. 

CONCUSIONES. 
En ocasiones podemos encontrar lesiones que presentan gran agresividad con una clínica inicial 

que puede pasar desapercibida, por ello es importante prestar atención a la correlación de la clínica 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 
secuelas importantes de nos ser tratadas al  inicio. 

El Osteoblastoma epitelioide es un claro ejemplo de una lesión con gran agresividad local que precisa 
ser diagnosticado precozmente para poder realizar un tratamiento en estadios iniciales adecuado. 
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Cerclaje cervical por vía abdominal. Primer caso en 
Extremadura (segundo publicado en España)

RESUMEN.
El cerclaje cervical es una opción de tratamiento en aquellas pacientes que presentan abortos o 

partos pretérmino por incompetencia cervical. Si bien, la vía vaginal es la más ampliamente utilizada, el 
abordaje abdominal constituye una alternativa útil y reservada a aquellos casos en los que la primera 
falla o las condiciones dificultan técnicamente su realización. 

PALABRAS CLAVE.
Cerclaje abdominal. Incompetencia cervical. Aborto. Parto pretérmino.

INTRODUCCIÓN.
El cerclaje cervicouterino supone una opción 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 vía transabdominal constituye una alternativa en aquellas 
pacientes en las que los cerclajes transvaginales han resultado fallidos o en las que su ejecución sea 
técnicamente imposible (desgarros, conizaciones). Se trata de una técnica en la que el material de 
fijación es colocado alrededor de la unión cérvico-ístmica a nivel de la inserción del ligamento 
uterosacro. Esta vía de abordaje tiene ventajas potenciales sobre la vía vaginal: colocación a nivel del 
orificio cervical interno, menor riesgo de migración de la sutura y posibilidad de permanencia de la 
sutura para embarazos futuros en los dos años siguientes, así como la no presencia de cuerpo extraño 
en la vagina que pueda promover infección.

Exponemos en este documento el primer caso de cerclaje cervical transabdominal llevado a cabo en 
nuestra región.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 39 años, sin antecedentes familiares ni personales de interés, que como 

antecedentes ginecobstétricos, presenta una cesárea a término por DPPNI con neonato fallecido a los 
cinco días, cinco embarazos anteriores que terminaron en aborto (tres abortos precoces  y dos tardíos 
en los que se había realizado cerclaje por vía vaginal en las semanas 18 y 13, respectivamente).
En la séptima gestación, acude a Urgencias a las 7+1 SDG, presentando dolor hipogástrico y en región 
lumbar más metrorragia del primer trimestre, siendo ingresada en nuestro servicio con diagnóstico de 
cólico 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 exploración ginecológica, presenta cérvix con ángulo superior derecho desgarrado y labio anterior 
prácticamente inexistente. La cervicometría era de 24 mm por ecografía transvaginal.
En base a datos clínicos, exploración, ecografía y mala historia obstétrica, se plantea cerclaje 
laparotómico, informando a la paciente correspondientemente de la técnica y riesgos.

La paciente es intervenida a las 11 semanas de gestación, tras objetivar una cervicometría de 24mm y la 
idoneidad vital y biométrica del embrión, acorde a las semanas de gestación.

Bajo anestesia general y posición de litotomía, se realiza incisión sobre cicatriz de cesárea previa (tipo 
Pfannenstiel), apertura por planos y disección de plica vesicouterina hasta discernir istmo uterino y en 
éste, identificar vasos uterinos y rama ascendente de la arteria uterina. Se utiliza banda de Mersilene de 
doble aguja, con la que se incide a través del espacio avascular entre pared uterina y vasos a nivel de lado 
izquierdo de la unión cérvico-ístmica en sentido posteroanterior, repitiendo la maniobra en el lado 
derecho, situando la cinta a 2-3 cm de ligamento uterosacro y manteniendo la vascularización lateral a la 
cinta. Se hace nudo a nivel anterior, suturando ambos cabos y dando punto de fijación del nudo. Así 
mismo, se dan puntos de fijación de la cinta tanto a nivel anterior como a nivel posterior con 
monofilamento del 4-0, no reabsorbible, para evitar su migración.

Tras realización de cerclaje, se procede a cierre de plica vesicouterina con Vicryl Rapid del 2-0. 
Posteriormente, se comprueba por ecografía el latido fetal y la situación del cerclaje a nivel del istmo, 
observando localización de bolsa amniótica por encima del mismo. 

Al concluir la técnica, la cervicometría es de 16mm por debajo del cerclaje. Cierre de pared por planos.
La intervención transcurre sin complicaciones. Durante el postoperatorio se reinstaura tratamiento con 
Progesterona 200 mg c/12h, Adiro mg 100 c/24h y Clexane 40mg c/24h.

A la semana de la intervención, se objetiva cervicometría de 23 mm. Se visualiza cerclaje ístmico
Recibimos resultado de screening combinado, de alto riesgo para trisomía 21 (1:50). Se ofrece a la 
paciente realización de amniocentesis. La paciente rechaza esta opción, decidiendo llevar a cabo 
determinación de ADN fetal en sangre materna en la semana 15 en centro privado, que es informado 
como normal.

El día 14/05/2015, a las 38+1 SDG, se realiza cesárea programada por cerclaje cervicoístmico, con 
retirada posterior del mismo y ligadura tubárica, naciendo hembra de 3160g y Apgar 9/10. No se 
registran complicaciones.
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DISCUSIÓN.
La incompetencia cervical es causa de abortos del segundo trimestre y de finales del primero, así 

como de partos pretérmino. Cuando esta circunstancia se presenta, la técnica de elección es el cerclaje 
siempre y cuando se cumplan las siguientes situaciones (Tablas 1 y 2).
El cerclaje uterino transabdominal, realizado a través de laparotomía o laparoscopia constituye una 
adecuada alternativa para conseguir la viabilidad de una gestación en pacientes con insuficiencia 
cervical que no han respondido al cerclaje convencional.

La elección de la vía transabdominal proporciona ventajas tales como localización más proximal de la 
sutura (al nivel del orificio cervical interno), ausencia de cuerpo extraño en la vagina, que puede 
asociarse a infecciones y menor riesgo de migración, así 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 quirúrgicas durante el embarazo (una para 
situar el cerclaje por laparotomía o laparoscopia y otra para retirarlo, normalmente, en el momento de 
la cesárea). 

Por estas razones, la mayoría de los estudios revisados recomiendan la vía transabdominal a mujeres 
con insuficiencia cervical sometidas a dos o más cerclajes por vía vaginal fallidos y que con vigilancia 
ecográfica posterior, cumplan criterios de inclusión (aunque la mayoría de las vigiladas no requerirá 
intervención por cérvix corto). 

La colocación del cerclaje transabdominal puede llevarse a cabo tanto antes de la concepción como en 
las primeras semanas de la gestación (primer trimestre). La realización preconcepcional reduce el riesgo 
de sangrado excesivo y evita el daño al embarazo, proporcionando, además, una óptima exposición 
anatómica de la zona.

A pesar de ser factible, la colocación después del primer trimestre está desaconsejada ya que el mayor 
tamaño del útero 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 decúbito supino o en posición de litotomía si se va a 
realizar manipulación transvaginal o eco TV. La cavidad abdominal es penetrada a través de una incisión 
transversa o vertical y la plica vesical debe ser disecada para exponer la unión cérvico-ístmica, la arteria 
uterina y los vasos parametriales, los cuales han de palparse y apartarse lateralmente del útero, 
identificando y exponiendo un espacio avascular inmediatamente adyacente a la unión cervicoístmica y 
las ramas ascendentes y descendentes de la arteria uterina. La exteriorización uterina puede facilitar 
una mejor visión del campo, debiendo ser delicada para evitar la disrupción del aporte sanguíneo de la 
placenta y mantener la estabilidad uterina.

Una banda de Mersilene de 15cm-5mm, se pasa a través del espacio avascular descrito de anterior a 
posterior, cargada en una aguja o creando un túnel a través del espacio avascular y la porción posterior 
del ligamento ancho, usando una pinza con curvatura en ángulo recto o una Moynihan, con máxima 
precaución en relación con las venas cercanas susceptibles de ser dañadas. Un proceso idéntico se 
repite en el otro lado, salvo que en esta ocasión 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 daño de los vasos uterinos. La banda rodeará el istmo posterior al nivel de la 
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inserción de los ligamentos uterosacros, apoyándose en el útero, comprimiendo moderadamente el 
tejido, y asegurando la fijación con un triple nudo. El final puede ser suturado a la banda con suturas 
finas no reabsorbibles.

Puede usarse la ecografía 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 están 
sobre el nivel del cerclaje.
La mayor complicación intraoperatoria es el sangrado subsecuente al daño de los vasos adyacentes. La 
colocación preconcepcional disminuye el riesgo, ya que los vasos de la pelvis son más pequeños. Otras 
posibles complicaciones menos frecuentes incluyen la muerte fetal y CIR (por ligadura inadvertida de 
las arterias uterinas), migración de la sutura, infección, parto prematuro, RPM, rotura uterina, fístula 
rectovaginal y disconfort materno.

Para el momento del nacimiento, se sugiere la cesárea electiva a las 37-39 semanas de gestación tras 
confirmación de la madurez pulmonar fetal. La histerotomía se realiza en una localización superior a la 
zona del cerclaje. 
Tras la cesárea, el Mersilene puede ser retirado o mantenido si se planea nuevo embarazo dentro de los 
dos años siguientes. Tras este periodo o cuando la paridad sea completa, debe ser retirado para evitar 
riesgo de infección o erosión del cerclaje, a pesar de que ello conlleve un procedimiento quirúrgico 
adicional.

Las pérdidas fetales en pacientes sometidas a cerclaje son posibles y se tratarán según el momento de la 
gestación en que se produzcan: 
-En el primer trimestre, la dilatación cervical y evacuación del útero puede realizarse sin retirar el 
cerclaje.

-En el segundo trimestre, la dilatación y evacuación pueden llevarse a cabo exitosamente en algunos 
casos con el cerclaje in situ. Puede ser posible dilatar el cuello adecuadamente para permitir la inserción 
de una cánula 12-16mm y fórceps de Sopher, sin embargo, el cerclaje puede dañarse por esos 
procedimientos. Si es necesario, el cerclaje puede ser retirado laparoscópicamente, y posteriormente, 
proceder a la dilatación y evacuación transvaginal. Puede ser técnicamente factible retirar el cerclaje a 
través de colpotomía, aunque es más dificultoso.

En general, en los estudios publicados, no se lleva a cabo laparotomía o histerotomía para retirar restos 
embrionarios mientras se deja el cerclaje intacto. Si se hace laparotomía, se retira el cerclaje y se evacúa 
el útero de manera transcervical, pudiendo luego recolocarlo abdominalmente.

Existen, además, otros abordajes transabdominales:
Laparoscópico: Colocación y retirada laparoscópica. Recuperación más rápida. Los estudios 

apuntan a que las tasas de parto en el tercer trimestre y de nacidos vivos después del cerclaje son más 
altas con respecto a laparotomía. Poca experiencia.

Robótico: Se ha llevado a cabo con éxito en embarazadas y no embarazadas. Muy poca 
experiencia.

Transvaginal (Colpotomía): Con entrada a la cavidad abdominal. Involucra la colocación de un 
gran Shirodkar (técnica del cerclaje cervical transvaginal realizada en nuestro centro) al nivel de la unión 
cérvico-ístmica tras disecar la plica vesical y el recto. Este abordaje parece reducir la morbilidad de la vía 



II Jornada de Divulgación Científica

251 SELECCIONADOS

transabdominal pura y tener la misma eficacia siempre y cuando se sitúe exactamente en el área 
cervicoístmica, aunque la experiencia es limitada.

CONCLUSIONES
Se trata del primer caso de cerclaje transabdominal realizado en nuestra región y el segundo 

publicado en España, según nuestra búsqueda. Los criterios estrictos de indicación excluyen a la 
mayoría de las pacientes que presentan riesgo de abortos por incompetencia o riesgo de parto 
pretérmino. De hecho, en la mayoría de artículos revisados (continente americano), parte de las 
pacientes consideradas correspondían a casos de cerclaje transabdominal que respondían a mala 
historia obstétrica sin cumplir los demás criterios.

En nuestro primer caso, la realización del cerclaje transabdominal ha ofrecido una solución satisfactoria 
a una paciente con mala historia obstétrica en la que se habían realizado dos cerclajes transvaginales 
fallidos y que presentaba una cervicometría <25mm. Cabe destacar la realización precoz de la técnica a 
las 11 semanas con respecto al inicio habitual en torno a las 12 semanas en los casos de indicación por 
mala historia obstétrica y a las 16 semanas en casos con indicación ecográfica o exploratoria.

Ninguna de las complicaciones posibles descritas se presentó en nuestra paciente ni en el feto, sin 
embargo, consideramos que son precisos más casos para poder hacer una estimación real de las 
complicaciones y de la frecuencia con que aparecen. En nuestra paciente, no hemos encontrado 
hemorragia postquirúrgica a pesar de tratamiento gestacional con ácido acetilsalicílico y HBPM. Cabe 
destacar la no aparición de dehiscencias ni de rotura uterina a pesar de tener el antecedente de una 
cesárea previa.

En cuanto a las variaciones de longitud cervical, al finalizar la técnica, se objetivó una cervicometría 
8mm inferior respecto al principio. Esto puede deberse a alteración congestiva de la zona reactiva al 
proceso quirúrgico. Posteriormente, con medidas de reposo y medicación progestagénica, se produjo 
recuperación 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 habría conllevado su realización. En este sentido sería conveniente 
considerar la frecuencia de aparición de alteraciones en el screening del primer trimestre, la historia 
genética de la madre y la edad de gestación que puede ser muy variable en pacientes con mala historia 
obstétrica que lleguen a ser sometidas a cerclaje. La aparición de técnicas no invasivas ofrece una 
perspectiva incierta sobre la tasa de realización de amniocentesis en el futuro.
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Síndrome de Cascanueces

RESUMEN.
 El síndrome de cascanueces se produce por la compresión 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 primera vez por J. Grant en 1937.

Presentamos dos casos con este raro diagnóstico, el de un paciente de 38 años 
que presentaba durante dos años, cuadros de pocos días de duración consistentes en dolor en fosa 
renal izquierda irradiado a pelvis con macrohematuria, proteinuria e hipercalciuria. En segundo lugar, el 
caso de un varón de 17 años con episodios de macrohematuria intermitente no dolorosa junto a 
albuminuria, hipercalciuria y niveles elevados de enzima convertidora de angiotensina.

 Se produce cuando el ángulo formado entre AMS y AA es menor a los valores normales (38-
90º) y la VRI queda atrapada en la horquilla formada por ambas. La clínica que caracteriza por la 
aparición de hematuria macroscópica o microscópica, de dolor localizado a nivel de fosa renal izquierda 
y signos de congestión pélvica. La técnica “gold standard” es la flebografía retrógrada, con la que se 
determina un gradiente de presión reno-cava patológico. El tratamiento activo con la colocación de 
stents, técnicas derivativas o el autotrasplante renal se reservan para los casos más graves.

 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 patología tenga un excelente pronóstico.

Antecedentes:

Descripción del caso: 

Discusión:

Conclusiones:
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PALABRAS CLAVE.
Síndrome de cascanueces, atrapamiento de la vena renal izquierda, compás aortomesentérico, 

hipertensión vena renal izquierda.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de cascanueces consiste en la compresión de la vena renal izquierda (VRI) entre la 

arteria mesentérica superior (AMS) y la aorta abdominal (AA). Se presenta como hematuria 
macroscópica o microscópica, dolor localizado a nivel de fosa renal izquierda y signos de congestión 
pélvica como el característico varicocele izquierdo. El tratamiento activo está indicado en presencia de 
sintomatología invalidante y puede ser conservador, endovascular y más raramente quirúrgico.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
El primer caso trata de un paciente de 38 años con antecedentes personales de talasemia minor 

y bocio multinodular, el cual presentó durante dos años episodios de dolor en fosa renal izquierda 
irradiados a pelvis junto a macrohematuria y disuria, con una duración total de 5-6 días y mejoría 
espontánea progresiva. No presentaba alteraciones analíticas no conocidas previamente y la ecografía 
y TAC abdominales también eran normales. En el estudio por angio- TAC se describió un ángulo aórtico-
mesentérico reducido, de unos 24º, observándose además importante dilatación de vena renal 
izquierda y vena gonadal. Tras reiteración de la clínica descrita, aumento en la duración de los cuadros y 
empeoramiento de la calidad de vida de la paciente, se decidió realización de flebografía retrógrada con 
la cual se evidenció diferencia de presión reno-cava mayor a 3 mmHg, procediéndose a la implantación 
de stent intravascular a nivel de la pinza, desapareciendo posteriormente la clínica descrita.

El segundo paciente es un varón de 17 años con antecedentes de bronquitis de repetición, que presenta 
en los cuatro meses previos, episodios de macrohematuria sin dolor, negando la coincidencia de la 
misma con proceso infecciosos o ejercicio. En analíticas de estudio de hematuria se determinaron 
niveles elevados de enzima convertidora de angiotensina (ECA), junto a hematuria, albuminuria e 
hipercalciuria. Teniéndose en cuenta los antecedentes y datos clínico-analíticos que presentaba el 
paciente, se procedió a la realización de TAC toraco-abdominal para descartar presencia de sarcoidosis, 
donde se observó posible adenoma paratiorideo, el cual fue posteriormente descartado por 
gammagrafía, pequeña adenopatía hiliar derecha e inexistencia cambios reseñables a nivel de 
parénquima pulmonar. A nivel abdominal se describió presencia de pinza aorto-mesentérica de unos 23 
º. Se planteó tratamiento de inicio conservador con disminución de actividad física y aumento de peso 
de 10 kg en seis meses lo cual originó la desaparición de la macrohematuria.

DISCUSIÓN.
Este síndrome también conocido como atrapamiento de vena renal o pinza aortomesentérica es una 
entidad rara con cifras de prevalencia e incidencia desconocidas. Es más 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 población de Extremo Oriente. Los pacientes suelen tener 
constitución asténica con una estatura normal, hallazgos que hacen que la presencia de un índice de 
masa corporal bajo este considerado como factor de riesgo.

En condiciones normales el ángulo formado entre la AMS y la AA mide entre unos 38º- 90º y la VRI se 
encuentra en la horquilla formada por ambas. Existen tres formas de presentación del síndrome, la 
anterior y más frecuente, en la que el ángulo antes descrito está reducido y la VRI queda comprimida en 
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pinza formada por AMS y AA, la presentación posterior, en la que la VRI se sitúa entre la AA y la columna 
vertebral quedando atrapada entre las mismas, y por último el síndrome de cascanueces combinado, en 
el que existe una VRI duplicada cuya ramas anterior y posterior irán a las horquillas antes descritas para 
quedar ambas atrapadas. El aumento de presión en el sistema venoso renal provoca que los delgados 
septos entre las venas y sistema colector de los fórnix renales se rompan provocando la presencia de 
hematuria en orina que lógicamente solo existirá en riñón izquierdo.

Esta anomalía puede ser congénita y estar asociada a la presencia de ptosis renal izquierda, disminución 
de grasa perirrenal y lordosis lumbar acentuada, o ser adquirida y motivada por la presencia de 
hallazgos como neoformaciones pancreáticas o esplénicas, linfadenopatías para-aórticas, aneurismas 
aórticos o tejidos fibrolinfáticos entre AA y AMS.

La clínica puede ser silente o presentar hematuria como manifestación clínica más frecuentes (66 % de 
los casos), siendo la misma microscópica o macroscópica dependiendo del grado de hipertensión 
venosa que exista. El segundo síntoma más frecuente es el dolor abdominal localizado a nivel de fosa 
renal izquierda. La hipertensión venosa favorece la aparición de varicosidades y desarrollo de 
circulación colateral a nivel peri y pararrenal, pero además puede hacerse evidente en los territorios con 
drenaje circulatorio en vena renal izquierda lo cual acarrea la presencia de signos de congestión pélvica 
como dismenorrea, dispareunia, disuria, varices pélvicas, vulvares y en miembros inferiores. En el varón 
es característico el hallazgo de varicocele izquierdo producido por congestión de la vena gonadal 
izquierda.

Deben tenerse en cuenta en los diagnósticos diferenciales de dolor y hematuria sin causa clara junto a 
otras entidades como litiasis, malformaciones congénitas vasculares, tumores, infecciones, anomalías 
renales o de las vías urinarias y síndromes dolorosos pelvianos. Existe la posibilidad de que el 
desencadenante de la sintomatología sea la presencia de fístulas arterio-venosas intrarrenales que 
producen el aumento de presión en la vena renal izquierda, lo cual se conoce con el nombre de “efecto 
pseudocascanueces”.

Existen diferentes formas de llegar al diagnostico de este síndrome y muchas veces esto ocurre de forma 
incidental con estudios como ecografía abdominal, eco-doppler, arteriografía, así como por TAC o RNM. 
El “gold standard” para el diagnostico es la flebografía retrógrada en la cual se puede realizar una 
observación directa de la VRI y de sus colaterales varicosas así como determinar el gradiente de presión 
reno-cava, que será normal para valores menores a 1 mmHg y de confirmación diagnostica con 
diferencias de presión entre vena renal izquierda y vena cava inferior superiores a 3 mmHg.

El abordaje terapéutico en pacientes de menos de 18 años se centra en una actitud conservadora con 
vigilancia estrecha durante dos años, puesto que el desarrollo físico así como el aumento de la grasa 
perirrenal producirían la descompresión de la vena y posteriormente la remisión espontánea del 
cuadro.

Esta actitud conservadora se recomienda también en pacientes con síntomas escasos o con hematuria 
microscópica o macroscópica de tipo intermitente y sin datos de anemización secundaria. Son 
indicaciones para tratamiento activo la presencia de hematuria persistente o anemizante, así como el 
dolor lumbar o pelviano y signos de congestión invalidantes. La mejor opción de tratamiento para 
obtener resultados inmediatos es la implantación 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 quirúrgicos abiertos abarcan la realización de flebolísis, derivación gónado-
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 colocación 
de un stents extravasculares alrededor de la VRI mediante cirugía abierta o laparoscopia. La realización 
de nefrectomía ha quedado relegada a casos con daño renal grave.

CONCLUSIONES.
El síndrome 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 
además una patología de fácil identificación gracias al avance de las técnicas de imagen como es el caso 
de la flebografía venosa, prueba considerada “gold standard” para su diagnostico. El tratamiento activo 
será llevado a cabo principalmente en pacientes sintomáticos mediante técnicas endovasculares o de 
laparoscopia, dejando la cirugía abierta para casos más seleccionados, la realización y éxito de estas 
técnicas hacen que esta patología tenga un excelente pronóstico.
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Quemaduras de tercer grado por cenizas

RESUMEN.
Las quemaduras en la edad pediatrica resultan un motivo de consulta frecuente, pues 

aproxidamamente el 40%  de los quemados tiene menos de 15 años con una edad media de 3 años. En 
España,  el 65% de las mismas se deben a escaldaduras, 25% al contacto con superficies calientes y el 
resto al contacto con fuego directo, electricidad o sustancias químicas.
Por ello, presentamos el caso clínico de un niño de 5 años que encontrándose de paseo en bicicleta con 
su padre por la zona de la Sierra de Gata (Cáceres), lugar donde en los quince días previos se había 
producido un incendio forestal que ya en ese momento se encontraba totalmente controlado y con 
nivel de alerta 0, 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 Alcántara (Cáceres), y precisó de ingreso en UCI y control por la Unidad de 
Quemados del Hospital La Paz (Madrid)

PALABRAS CLAVE.
Quemadura pediatrica. Niño. Incendio forestal. Fuego. Ceniza.

INTRODUCCION.
Las quemaduras se definen como la lesión tisular de origen térmico debido a agentes físicos que 

actuán en intensidad y fuerza suficinete para producir una lesión en grado variable. Estos agentes 
pueden ser la exposición a llamas, a líquidos y/o superficies calientes, exposición a caústicos, químicos 
radiación y descarga eléctrica.
En los últimos años se está produciendo un repunte en la tasa de incidencia de casos en niños debido al 
empeoramiento de las condiciones de vivienda, sin embargo a mejorado mucho el tratamiento y 
pronóstico respecto a décadas anteriores.
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A nivel fisiopatológico la quemadura produce alteraciones, a nivel local y a nivel sistémico cuando la 
superficie afectada es superior al 25-30 % de la superficie corporal total, independientemente de la 
profundidad de la misma.Hay una alteración de los fluidos y electrolitos, cambios metabólicos, 
contaminación bacteriana de los tejidos y, finalmente, complicaciones de órganos vitales.

 La lesión tisular genera una respuesta inflamatoria e hipermetabólica generalizada, se producen 
cambios antigénicos con hiperproducción de mediadores químicos (citoquinas, interleukinas, 
histamina, bradiquinina, etc.), así como activación de leucocitos. Además, algunas hormonas y otros 
factores mediadores de la función cardiovascular (adrenalina, noradrenalina, vasopresina, etc.) están 
elevados tras la quemadura. Ante esto sólo hay dos posibilidades: la regeneración del proceso o la 
evolución hacia el fallo multiorgánico. En el paciente quemado, la fuente de todas estas alteraciones es 
la propia quemadura; por tanto, la escisión temprana de la misma conllevará una mejora de la 
supervivencia y una disminución de la morbilidad.
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A nivel local, tras una quemadura, la necrosis se produce en el centro de la lesión y pierde severidad 
conforme se aleja. Así, la descripción de Jackson en 1953 de tres áreas concéntricas sigue vigente hoy en 
día. Se puede distinguir, por tanto: el área central o de coagulación (donde no hay células viables) y 
alrededor de la misma el área de estasis (caracterizada por una mezcla de células viables y no viables, 
alteraciones en la microcirculación con fenómenos de agregación plaquetaria, depósitos de fibrina, 
microtrombos, etc.) que nos puede llevar a la isquemia. Esta segunda área representa, por tanto, la 
«zona de riesgo» y puede evolucionar hacia la necrosis si se produce hipoperfusión, desecación, edema 
e infección. La zona más periférica es el área de hiperemia. Se caracteriza por presentar un daño celular 
mínimo, con células viables y fenómenos de vasodilatación debidos a la acción de los mediadores 
locales de la inflamación. Los tejidos de esta zona suelen recuperarse completamente, a menos que 
haya complicaciones como hipoperfusión severa o infecciones.
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La valoración y clasificación de las quemaduras se realiza en función de su profundidad (grado de las 
quemaduras), de su extensión (porcentaje de la Superficie Corporal Total Quemada, SCTQ), de la zona 
anatómica afectada y de la etiología causante de las mismas. La combinación de estos factores, junto 
con la edad y el estado general previo del paciente determina la gravedad, tratamiento y  pronóstico.

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 más produnfa. La quemadura de segundo grado B o dérmica 
profunda se produce con aceite, plancha o tubo de escape, y precisa de tratamiento quirúrgico siempre. 
Y por último, la quemadura de tercer grado o subdérmica es la ocasionada por fuego y electricidad.

Asimismo, es imprescindible un cálcilo muy preciso de la extensión de la piel afectada por las 
implicaciones que tiene para la adecuada reposición hidroelectrolítca del paciente, ya que cuando el 
porcentaje de SCTQ supere el 10% en niños o 15% en adultos existe riesgo de deshidratación, 
hipovolemia, hipoperfusión sistémica y fallo multiorgánico. Dado que la superficie corporal total en 

2 2 neonatos es aproxidamente de 0,25m y de 2m en el pciente adulto.

Es muy útil emplear la "regla de los 9" o regla de Wallace que divide la superficie corporal en áreas 
equivalente al 9%,( cada brazo, 9%; cada pierna, 18%; tronco 36%; y la cabeza 18%, aprox) pero sólo es 
válida para la valoración en adultos, no es empleada en niños.
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Las quemaduras más pequeñas puede determinarse su extensión usando como referencia la palma de 
la mano del propio paciente, que corresponde al 1% aproxidamente de la superficie corporal. Es útil 
para valorar tanto adultos como niños.

CASO CLÍNICO
Niño de 5 años de edad con peso de 26 kg y superficie corporal aproximada de 1m2 sin antetecedentes 
previos de interés, salvo que no presenta calendario vacunal al día, no tiene alergias detectadas ni 
enfermedades previas ni medicación habitual.

Es traido  en brazos de su madre porque encontrandose de paseo en bicicleta con su padre por la zona, 
pisa accidentalmente restos de cenizas de un incendio forestal ocurrido 15 días previamente, sin 
inhalación, y presenta quemaduras de en ambos pies con extensión hacia la rodilla y en tres dedos de la 
mano derecha.  

A la exploración se encuentra con regular estado general, afectado pero tranquilo, colaborador y 
orientado. Eupneico en reposo. Constantes estables con valores de tensión arterial 115/85, 
temperatura de 36.6ºC, frecuencia cardiaca de 107 lpm y saturación de oxigeno de 99%. No presenta 
signos meningeos ni rigidez de nuca. Auscultación cardiopulmonar normal. Abdomen a la exploración 
blando, depresible, sin masas ni megalias, sin signos de irritación peritoneal y no doloroso a la 
palpación. En  miembros superiores presenta quemaduras en primer, segundo y tercer dedo de la mano 
derecha con vesículas y leve edema, con buena movilidad y sensibilidad conservada.  En miembros 
inferiores presenta quemaduras con amplia placa necrótica en ambos pies, vesiculas desprendidas en 
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dorso de los pies y tercio inferior de miembros inferiores, con buena movilidad de pies y con sensibilidad 
tipo "pinchazo", pero no dolorosas. Relleno capilar no valorable por restos de hollín, con pies y tobillos  a 
tensión. Por lo tanto, presenta una superficie corporal total quemada de 13% aproximadamente, en la 
cual se incluyen áreas de especial afectación como son las manos y los pies.

Pruebas complementarias de analitica sanguinea urgente con resultado de hemograma, bioquimica y 
coagulación con todos los valores dentro dela normalidad respecto a su edad y condición física previa.
Diagnóstico final de quemaduras de segundo y tercer grado en extremidades por contacto corporal con 
cenizas y restos de escombros de indencio forestal supuestamente fríos y ya controlado.

En el momento inicial, el paciente fue atendido en el C.S. Hoyos (Cáceres) con la primera cura húmeda, 
estabilización de constantes y fluidoterapia abundante así como analgesia. Procediendose, al traslado 
urgente al Hospital Ciudad de Coria donde se realizó nuevamente analgesia con paracetamol, nolotil y 
fentanilo. Lavado profuso con suero y compresas húmedas, así como hidratación con ringer lactato 
250ml/h en las primeras 8h según fórmula de Parkland ( 3-4 ml x Kg. de peso x %SCTQ + necesidades 
basales ) y administración de vacuna antitetánica.  Posteriormente, se remite al Hospital San Pedro de 
Alcántara ( Cáceres) para valoración por Cirugía Plástica. En HSPA se procede a sedación con Dormicum, 
se continúa con abundante fluidoterapia y se procede al sondaje vesical y preparación del menor para 
traslado a la Unidad de Quemados del Hospital  La Paz dado la extensión y severidad de las quemaduras 
del menor donde se continúa con el tratamiento de las lesiones y seguimiento del caso.

DISCUSIÓN.
Las quemaduras en la edad pediatrica son muy frecuentes, y una de las principales causas 

etiológicas es sin duda las producidas por fuego y por contacto mantenido con superficie calientes. Sin 
embargo, resulta paradigmático que lesiones de  segundo y tercer grado que confieren una afectación 
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, además del aislamiento propio que confiere el 
calzado,  con restos de cenizas de un incendio forestal ocurrido con 15 días de antelación.

Todo ello, nos lleva a planternos cúal es el descenso progresivo de temperatura de estos escombros y 
cenizas, durante cuánto tiempo continuan suponiendo un riesgo grave para la salud de las personas que 
habitan en el entorno de los mismos y si debería tener una duración más 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 accidentes y lesiones.
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LEPTOSPIRA: una espiroqueta a la que no debemos 
olvidar

RESUMEN.

PALABRAS CLAVE.
 Leptospirosis; Espiroqueta; Ictericia; Fiebre.

INTRODUCCIÓN.
La leptospirosis  es una zoonosis con manifestaciones clínicas producidas por espiroquetas 

patógenas del género Leptospira. Por sus determinantes antigénicas, el género Leptospira está 
constituido por dos especies: L. biflexa y L. interrogans, siendo la primera una espiroqueta saprófita de 
vida libre sin capacidad patógena. 

La incidencia de leptospirosis es inferior a la real, no hay cifras globales fiables. La Organización Mundial 
de la Salud (OMS) habla de ochocientos setenta y tres mil casos por año 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 año, se obtienen 
conclusiones de incidencia anuales medias de uno con noventa y nueve por cien mil habitantes por año 
en el Área de Salud de Badajoz, datos similares a los de un estudio realizado en Portugal.  La infección 

Se comenta un caso aislado de leptospirosis en un varón adulto que evolucionó de forma 
satisfactoria. En la presentación del cuadro clínico destaca la fiebre con ictericia, deterioro neurológico 
agudo, inyección conjuntival unilateral como signo característico, fallo renal e insuficiencia respiratoria 
severa, siendo necesarias incluso maniobras de resucitación cardiopulmonar por episodio de parada 
cardio-respiratoria.  La peculiaridad en el diagnóstico fue que tanto la prueba molecular, Reacción en 
Cadena de la Polimerasa (PCR), como la serología fueron negativas para Leptospira (L.) al inicio, 
detectándose en revisión al mes de la resolución completa del cuadro,  una seroconversión de este 
patógeno.
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humana se produce como resultado de la exposición a fuentes ambientales como orina de animales, 
aguas contaminadas o tejidos animales infectados y, a través de cortes, piel erosionada, mucosas o 
conjuntivas. Existen controversias en el contacto con piel intacta. Los factores de riesgo para la infección 
incluyen exposiciones ocupacionales, actividades recreativas como canoas, piscinas de agua dulce, 
exposiciones en el hogar a animales, arrozales, etcétera. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un  varón de sesenta y nueve años, con únicos antecedentes médicos de hipertensión 

arterial y diabetes mellitus tipo dos, en tratamiento habitual con Metformina y Enalapril. Es llevado por 
la Unidad de 112 al Servicio de Urgencias por cuadro de deterioro neurológico brusco, definido como 
desorientación, agitación y movimientos tónico-clónicos, sin pérdida de consciencia y aparición de tinte 
ictérico y unas lesiones dérmicas descritas como livideces en zonas declives, además de hemorragia 
subconjuntival. La familia refiere que el paciente lleva una semana con un cuadro de fiebre de hasta 
treinta y nueve grados centígrados, con mialgias, astenia y sin foco infeccioso claro. Había consultado en 
dos ocasiones a su médico de atención primaria, siendo tratado con analgesia habitual y antipiréticos 
por presunta viriasis, respondiendo de manera parcial la fiebre, pero con persistencia del cuadro, 
además de con molestias abdominales y alguna deposición líquida.

A su llegada, se encuentra hipotenso, taquicárdico, con ligera hipotermia, hiperglucémico y con una 
desaturación del setenta y ocho por ciento al pulsioxímetro. Presenta malestar general, consciente 
aunque agitado, desorientado, normohidratado pero mal perfundido, presentando  tinte ictérico y 
livideces en zonas declives. Del resto de la exploración física destaca inyección conjuntival unilateral, en 
ojo derecho. Siendo la auscultación cardiopulmonar normal y exploración abdominal sin hallazgos 
patológicos.  Analíticamente, destaca una leucocitosis de treinta y un mil quinientos  leucocitos por 
milímetro cúbico con neutrofilia, trombopenia de cuarenta mil plaquetas por milímetro cúbico, 
creatinina plasmática de nueve con treinta miligramos por decilitro, bilirrubina total de trece 
miligramos por decilitro a expensas de bilirrubina indirecta,  junto con cifras de transaminasas y amilasa 
ligeramente aumentadas, elevación de lactacto deshidrogenasa e hiponatremia moderada. 
Presentando, asimismo, una actividad de protrombina del ochenta y cuatro por ciento y gasometría 
arterial basal con acidosis metabólica grave.

Durante su estancia en el Servicio de Urgencias se produce crisis tónico-clónicas con mordedura de 
lengua y sangrado importante, acompañado de pérdida de consciencia en periodo post-crítico, siendo 
necesaria la intubación oro-traqueal  y medidas de resucitación cardiopulmonar por periodo de 
asistolia de menos de un minuto de duración. A continuación, el paciente es trasladado a Unidad de 
Cuidados Intensivos (UCI).

Durante su estancia en UCI, fueron necesarias medidas de hemodiafiltración veno-venosa continúa 
como terapia de sustitución renal, transfusión de hemoderivados en dos ocasiones, ventilación 
mecánica invasiva y  sedoanalgesia, además de antibioticoterapia intravenosa de amplio espectro.  Se 
repitieron pruebas de imagen, incluidas radiografías de tórax, tomografía computerizada (TC) cerebral , 
ecografía abdominal y electroencefalograma (EEG), todo ello sin aportación de datos concluyentes. 
Asimismo, se llevó a cabo la extracción de hemocultivos, cultivo específico de leptospira en sangre y 
orina, coprocultivos, urocultivos y cultivos de esputo y exudados nasales, faríngeos y rectales, sin 
resultado patológico.

Tras estabilidad hemodinámica y clínica, se decide traslado al paciente al Servicio de Medicina Interna 
para completar estudio y tratamiento.  Se procede a la ampliación de cobertura antibiótica y estudio de 
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serologías, las cuales fueron negativas.  Se solicitó estudio molecular de Leptospira (PCR), resultando 
negativo. Se realizó frotis sanguíneo en el que se objetivó anisopoiquilocitosis, formas hipocrómicas y 
serie mieloide con algunos elementos hiposegmentados sin otras alteraciones. El paciente evoluciona 
favorablemente, desapareciendo a las tres semanas el tinte ictérico, la inyección conjuntival y la fiebre, 
con normalización de las cifras analíticas y asintomatología, siendo dado de alta a domicilio. 
En revisión posterior, se procede a la repetición de serologías en el paciente, dando como resultado 
positivo a Leptospira interrogans y, por tanto, concluyendo como el agente productor del cuadro clínico 
presentado.

DISCUSIÓN.
Para poder  llegar a un diagnóstico fundado del caso clínico presentado, partimos de un cuadro 

de shock séptico y, junto con la clínica y los datos aportados, realizar un diagnóstico diferencial en busca 
de su etiología.

Podemos sospechar un cuadro de Paludismo, sin embargo, descartamos dicho origen ya que el paciente 
negó 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 Conorii y trasmitida por la garrapata del perro, muy relevante en nuestro medio, sin embargo, 
no se encontró la existencia de punto de inoculación y el resultado serológico 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 llegó a descartar el cuadro infeccioso producido por Salmonella typhy y paratyphi,  Fiebre 
Tifoidea. En cuanto a procesos víricos, la serología fue negativa para Citomegalovirus y Virus de Epstein-
Barr, así como los resultados del frotis no fueron compatibles con dichos cuadros.

Al no encontrar otra entidad que explicara el cuadro, nos centramos en la que más sospecha clínica 
presenta, Leptospirosis . En cuanto a la clínica, el paciente se presenta con un cuadro inicial de 
pródromos (fiebre, escalofríos, mialgias, cefalea, náuseas y diarrea), por los que consulta a su médico de 
atención primaria, presentes en un setenta y cinco por ciento de los casos. De  manera clásica, la 
Leptospirosis se ha descrito como enfermedad bifásica (primera fase bacteriémica, seguida de una fase 
inmune), pero clínicamente las dos fases se fusionan, como ocurre en nuestro paciente. La inyección 
conjuntival se presenta sólo en un cincuenta y cinco por ciento de los casos, no es un hallazgo frecuente 
en otras enfermedades infecciosas. 

, caracterizada por 
ictericia e insuficiencia renal. Ésta última entidad cursa con complicaciones como hemorragia pulmonar 
y afectación del sistema nervioso central. Durante la fase aguda, además de maniobras de resucitación 
cardio-pulmonar,  fue necesaria la terapia de apoyo de reemplazo renal, siendo característica la 
recuperación renal completa, junto con la presencia de insuficiencia hepática reversible además de 
deterioro neurológico, 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 
bioquímica sanguínea se detecta usualmente hiponatremia con hipopotasemia, puesto que se ha 
demostrado que Leptospira tiene proteínas de membrana externa que actúan directamente contra el 
co-trasportador Sodio-Potasio-Cloro en la rama ascendente del asa de Henle. Asimismo, destacan cifras 
elevadas de bilirrubina a expensas de indirecta, junto con transaminasas moderadamente elevadas. La 

Los síndromes clínicos comprenden la enfermedad subclínica, la enfermedad febril autolimitada con o 
sin meningitis y la forma severa, potencialmente mortal, o enfermedad de Weil
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orina se presenta normalmente con proteinuria, piuria y hematuria microscópica. Y, parámetros no 
obtenidos en nuestro caso clínico, el líquido cefalorraquídeo (LCR) puede mostrar linfocitosis o 
pleocitosis neutrofílica, proteinorraquia junto con glucosa con cifra normal. 

El diagnóstico requiere un alto índice de sospecha y la exposición epidemiológica. Reinterrogando al 
paciente, éste refería que solía acudir a una finca en propiedad, en la que había residido durante unos 
días de grandes lluvias en la semana previa al inicio de los síntomas, saliendo al exterior e incluso 
surcando charcas cuya profundidad de agua le cubría hasta región pretibial y manteniéndose húmedo 
hasta la vuelta a domicilio.

El cultivo en sangre, orina y LCR puede utilizarse si los antibióticos no han sido administrados antes de la 
recogida de muestras.  Aumento cuadruplicado en el título o seroconversión en la prueba microscópica 
de aglutinación (MAT) en muestras pareadas obtenidas por lo menos con dos semanas de separación 
puede esclarecer el diagnóstico. Todo ello se llevó a cabo en nuestro paciente excepto el cultivo en LCR, 
ya que no se realizó punción lumbar. Según la literatura, se ha demostrado que las técnicas moleculares 
superan en sensibilidad diagnóstica a las anteriormente citadas, sin embargo, en nuestro paciente, la 
determinación de PCR de Leptospira fue negativa, así como la primera determinación serológica, 
resultando positiva a Leptospira interrogans pasadas unas semanas tras la presentación del cuadro.  La 
seroconversión puede ocurrir tanto en un período de entre tres y siete días tras el inicio de la infección 
como  pasados diez o mayor número de días.

Ante un cuadro de Leptospirosis en pacientes que sean subsidiarios de hospitalización, penicilina a 
dosis de un millón y medio de unidades por vía intravenosa cada seis horas durante siete días es el 
tratamiento de elección, pudiendo utilizar como alternativa ceftriaxona uno o dos gramos por vía 
intravenosa cada veinticuatro horas o ampicilina un gramo intravenoso cada cuatro horas, ambas 
durante siete días, según las últimas guías publicadas. Sin embargo, como ni penicilina ni cefalosporinas 
tienen actividad contra Rickettsia, se evitan en circunstancias en las que Leptospirosis no es más 
definitivo su diagnóstico que Rickettsiosis, por lo que se pauta doxiciclina a dosis de cien miligramos por 
vía intravenosa cada doce horas durante siete días, como tratamiento empírico.

En los 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 días desde el inicio de síntomas, puede evolucionar de forma fulminante.

CONCLUSIONES.
· La incidencia de Leptospirosis  es inferior a la real publicada, por lo que es una entidad que debe 

estar presente en el diagnóstico diferencial de un síndrome febril.
· La inyección conjuntival se presenta en un cincuenta y cinco por ciento de los pacientes, no es un 

hallazgo frecuente en otras enfermedades infecciosas, por lo que su presencia en un síndrome 
febril inespecífico debe plantearnos la posibilidad de Leptospirosis.

· En un contexto de alta sospecha clínica y ante la ausencia de un diagnóstico de laboratorio 
definitivo, se deberá pautar un tratamiento empírico apropiado.
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Tratamiento con darbepoetina para la anemia tardía 
tras enfermedad hemolítica del recien nacido, nuestra 
experiencia a través de dos casos

RESUMEN.
Tras varios años de empleo de eritropoyetina (EPO) en la profilaxis de la anemia del prematuro, 

se empezó a utilizar en algunos recién nacidos (RN) para tratar la anemia neonatal tardía posthemólisis 
y evitar la transfusión de hematíes. Sin embargo, no hay unanimidad de criterio para el empleo de EPO 
en RN debido a la escasez de estudios y a las diferencias en los resultados de éstos.
A continuación exponemos los casos de dos neonatos afectos de anemia tardía tras enfermedad 
hemolítica del RN por isoinmunización anti-D. Fueron tratados en la Unidad de Neonatología de nuestro 
hospital con eritropoyetina humana recombinante (EPOHuR) de larga duración (darbepoetina) 
obteniendo buenos resultados con mejoría clínica y analítica.

PALABRAS CLAVE.
 Recién, nacido, neonato, anemia, enfermedad, hemolítica, eritropoyetina, darbepoetina, 

INTRODUCCIÓN.
El tratamiento de la Enfermedad Hemolítica del Recién nacido (EHRN) consiste habitualmente 

en transfusiones de glóbulos rojos sedimentados (GRS) y/o exanguinotransfusiones (EST), ya sea en 
forma intrauterina o durante los primeros días de vida. Estos procedimientos inducen una supresión 
intensa de la eritropoyesis que lleva al desarrollo de una anemia hiporregenerativa tardía entre la 2ª y la 
6ª semanas de vida. Como en estos casos la reactivación espontánea de la eritropoyesis ocurre entre los 
2 y 4 meses de edad, algunos niños necesitan ser transfundidos durante este periodo. Por otra parte, 
muchos neonatos con EHRN por incompatibilidad Rh (EHRN-Rh) o con enfermedad hemolítica por 
incompatibilidad AB0 (EHRN-AB0) grave que no han sido sometidos a ninguna práctica transfusional 
intrauterina o extrauterina, pueden llegar a presentar valores muy bajos de hemoglobina ya que su 
médula ósea 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 tardía de la EHRN-Rh al tratamiento con darbepoetina .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
 Recién nacida con los siguientes antecedentes personales: madre de 39 años, grupo 

sanguíneo A Rh negativo, con un hijo y tres abortos previos. Se ha administrado gammaglobulina anti-D 
después de todas las gestaciones, manteniendo un título de anticuerpos ½ - ¼ a lo largo de la presente 
gestación. Las ecografías prenatales son normales hasta el último control donde se objetiva aumento 
del líquido amniótico en probable relación con isoinmunización por lo que se decide  inducción del 
parto a las 38 +6/7 semanas. Nace RN mujer por vía vaginal con peso elevado  para la edad gestacional. 
Se recibe estudio materno fetal el mismo día del nacimiento: grupo sanguíneo del RN A Rh positivo; 
Coombs directo positivo. Durante su estancia en la planta de Tocología se extrae hemograma: 
hemoglobina (Hb) 16,8 g/dl (VN: 14-19), hematocrito (Ht) 49 % (VN: 42-60); leucocitos y plaquetas 
normales. Seguimiento clínico estrecho para advertir la aparición de ictericia. Máxima cifra de 
bilirrubina: 6,8 mg/dl a las 37 horas de vida. En todo momento el neonato mantiene buen estado 
general con buen color de piel y mucosas. La exploración por aparatos es normal.

Se da de alta a las 48 horas y se cita periódicamente en la consulta de Neonatología. Observamos una 
caída brusca de la Hb en la primera semana de vida hasta alcanzar su valor mínimo a los 30 dias: Hb  6,2 
g/dl (VN:10,2-18,2) y Ht 17,5 % (VN:29-41).  El índice reticulocitario (IR) es de 8,7% (VN: 1 +/- 0,5). En 
todo momento se mantiene hemodinámicamente estable con buena ganancia ponderal 
alimentándose con lactancia materna exclusiva. No presenta visceromegalias ni ictericia clínica. Se pide 
consentimiento informado a los padres y conformidad al Presidente de la Comisión de Uso compasivo 
de la Comunidad Autónoma de Extremadura y se inicia tratamiento con Darbepoetina a 5 microg/kg 
semalmente y suplementación con sulfato ferroso (6 mg/kg) y  ácido fólico (1 mg/día). Recibe un total 
de 4 dosis subcutáneas y se mantienen los suplementos hasta los tres meses. Como vemos en la gráfica, 
las cifras de Hb siguen una curva ascendente hasta llegar a normalizarse. El Coombs directo no se 
negativiza hasta los 6 meses de vida. En los controles a partir de los 3 meses se objetiva una 
hipertransaminasemia sin otra clínica acompañante. Las pruebas de screening metabólico son 
normales y serología para virus hepatotropos negativa. Se realiza ecografía abdominal donde se 
observa un aumento de la ecogenicidad hepática en probable relación con infiltración grasa. 

Esta terapia hace posible el tratamiento ambulatorio evitando el ingreso del paciente para llevar a cabo 
prácticas como la EST y que, además de la angustia familiar provoca, en algunos casos, la pérdida de la 
lactancia materna.

CASO 1.
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CASO 2. RN de 20 días de vida remitido desde el hospital de Navalmoral con el diagnóstico de anemia 
hemolítica por isoinmunización anti-D.

Como antecedentes personales se trata de una madre de 26 años con grupo sanguíneo 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 28 según protocolo.  Parto 
eutócico a las 39 semanas. Nace RN varón con peso elevado para la edad gestacional. Ingresa a las 24 
horas de vida en el hospital de origen por hiperbilirrubinemia de 9.96 mg/dl. A la exploración física 
presenta ictericia generalizada y hepatoesplenomegalia. Resto de la exploración normal. Se solicita 
grupo sanguíneo 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 28 semanas. Se 
inicia fotototerapia y se realiza control analítico a las 36 horas de vida: Hb 15,1 g/dl, Ht 45,4%. Descenso 
progresivo de los valores de Hb y Ht con aumento de la bilirrubina (máximo valor a las 68 horas de vida= 
16,45 mg/dl). Se solicita de nuevo el Coombs directo que en este momento resulta positivo. Ante la 
sospecha de isoinmunización anti-D se administra una dosis de inmunoglobulina humana a 400 mg/kg  
y se mantiene la fototerapia durante 4 días. Se da de alta al quinto de día de vida con la siguientes cifras: 
Hb 12,3 g/dl, Hto36.1%, y bilirrubina de 6,7 mg/dl.

A los 20 días de vida, se realiza control analítico donde se objetiva una Hb de 5,4 g/dl, Ht 16,6 %. 
Alimentación con lactancia mixta con adecuada ingesta pero con escasa ganancia ponderal desde el 
alta. A la exploración física presenta palidez e ictericia generalizada. Hígado 2 cm por debajo del reborde 
costal ya objetivado previamente. Auscultación cardíaca rítmica con soplo sistólico sin repercusión. 
Resto de la exploración normal. 

En este momento se traslada a nuestro hospital. En la Unidad de Neonatología se transfunde 
concentrado de hematíes cruzado con sangre del paciente y de la madre. Ante la persistencia de 
hemólisis a la semana del ingreso se administra primera dosis de Darbepoetina subcutánea (5 
microg/kg) y suplementación con hierro y ácido fólico. En todo momento asintomático con adecuada 
lactancia del pecho y ganancia ponderal.  Se da de alta tras 12 días de ingreso. Sigue controles clínicos y 
analíticos en su hospital y recibe dos dosis más de darbepoetina subcutánea objetivándose un aumento 
progresivo de la hemoglobina desde la primera dosis. Los niveles se mantienes estables entre 8,6-10,4 
g/dl.  A día de 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. Está asintomático y no 
presenta infecciones intercurrentes.

DISCUSIÓN. 
La anemia comporta la reducción de la masa de glóbulos rojos (GR), de la concentración de Hb o 

del Ht. Los valores hematológicos normales varían en función de la edad gestacional y de la edad 
cronológica.



La anemia fisiológica del recién nacido (el valor más bajo de Hb se alcanza a las 8-12 semanas y es de 
unos 11 g/dl) y la anemia de la prematuridad (que se puede considerar como un grado más acentuado 
de la anemia fisiológica) son las dos causas más frecuentes de anemia en los neonatos. Se define anemia 
neonatal como un Ht central < 45% o Hb <15 g/dl, durante la primera semana de vida, o como un valor 
de Hb o Ht por debajo de más de 2 desviaciones estándar respecto a la media de su mismo grupo de 
edad. La necesidad de tratamiento depende de la clínica y de la edad gestacional. 

Otra causa de anemia, la de los dos casos que nos atañen, es la hemolítica. Cuando los eritrocitos fetales 
que contienen algún antígeno heredado del padre y que no lo posee la madre acceden a la circulación se 
forman anticuerpos específicos. Cuando éstos son de clase IgG atraviesan la placenta y se unen a los 
hematíes fetales los cuales son destruidos dando lugar a anemia. El antígeno D- del sistema Rh es la 
causa más común de isoinmunización. Para prevenirla se administra anticuerpos específicos a toda 
madre Rh negativa no sensibilizada  en la semana 28 de gestación, tras abortos y procedimientos 
obstétricos invasivos. 

Un hemograma con recuento reticulocitario, valor de bilirrubina, grupo sanguíneo y Rh y extensión de 
sangre periférica puede ser suficiente para realizar el diagnóstico diferencial de la anemia. 

234
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Los recién nacidos con EHRN-Rh frecuentemente desarrollan una anemia hiporregenerativa tardía, de 
comienzo a las 2-6 semanas de vida y de instauración más o menos brusca. La anemia se caracteriza por 
presentar reticulocitopenia, niveles inapropiadamente bajos de eritropoyetina sérica e hipoplasia 
eritroide en médula ósea. 

La etiología de dicha anemia no está totalmente aclarada. Se presupone multifactorial: a) destrucción 
de hematíes circulantes y precursores intramedulares; b)unos valores de eritropoyetina bajos con 
relación al grado de anemia; c) inhibición medular secundaria a transfusiones o exanguinotransfusiones 
intrauterinas (TIU) y/o posnatales; d) incapacidad de la médula ósea para mantener una eritropoyesis 
suficiente para compensar la hemólisis y la expansión de la volemia por el crecimiento; e) la presencia 
de anticuerpos circulantes frente a los antígenos Rh o de grupo ABO. 

La anemia tardía por EHRN es frecuente. Al-Alain et al publican una incidencia del 83% en una serie de 
36 pacientes que precisaron transfusión sanguínea. De Boer et al un 71%.

Hasta el momento actual requiere ingreso para su tratamiento mediante transfusión de hematíes con 
sus consiguientes riesgos: sobrecarga de volumen, hemólisis, hiperpotasemia, infecciones, 
enfermedad injerto contra huésped, etc.
Para evitar las transfusiones y basándonos en las características de esta anemia (valores bajos de EPO)
se propone la EPOHuR como tratamiento.

Recordamos que la EPO es una hormona glicoproteíca producida en su mayoría en el riñón por las 
células intersticiales peritubulares y  mesangiales y es el principal agente estimulador de la 
eritropoyesis natural. En los años 80 fueron desarrolladas formas de EPOHuR.
En el 2002 se comercializa la darbepoetina alfa, análogo glicosilado de EPOHuR que tiene el mismo 
mecanismo de acción que sus antecesores con una vida media hasta tres veces superior, lo que implica 
mayor comodidad en la administración (una dosis semanal frente a 3-5 inyecciones cada 2 semanas). 
Actualmente, en ficha técnica solo consta como indicación la anemia asociada a insuficiencia renal 
crónica en pacientes adultos y pediátricos. Sin embargo desde hace años se usa para la prevención de la 
anemia en prematuros con el fin de disminuir o evitar las transfusiones de hematíes con buenos 
resultados. Como efectos secundarios de este fármaco se encuentran: hipertensión arterial, 
convulsiones o reacciones alérgicas graves.

Para la indicación que proponemos, el único 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 (1,8 contra 
4,2 transfusiones/paciente, respectivamente). Estos investigadores continuaron con el mismo 
esquema terapéutico en los 103 casos subsiguientes y lograron que la mayoría (55%) no recibieran 
transfusión. 

Donato et al realizan un estudio observacional prospectivo sobre 50 neonatos mayores de 7 días con 
EHNR secundaria a incompatibilidades Rh, ABO o KpA donde concluyen que la eritropoyetina es una 
terapia segura y 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 títulos anti-D son 
altos, siendo prudente retrasar su indicación hasta que desciendan por debajo de un determinado valor, 
de momento desconocido. Esta es precisamente la situación de nuestro dos pacientes: altos títulos de 
Ac anti-D (Coombs directos muy positivos) mantenidos en el tiempo. 

, 
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Además de estos dos grupos, son pocas y pequeñas las series de casos publicadas de pacientes tratados 
con EPO por anemia tardía debida a enfermedad hemolítica por isoinmunización y en casi todos ellos los 
resultados demuestran la capacidad de la EPO para disminuir o evitar la necesidad de transfusión. 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 específicas, momento de inicio, dosis y duración del 
tratamiento como factores que hacen difícil su recomendación de forma general. 
En lo que sí hay consenso es que los RN con anemia tardía por isoinmunización Rh deben ser 
monitorizados hasta que los reticulocitos alcancen valores normales lo que puede tardar de semanas a 
meses.

Desde la Unidad de Neonatología del Hospital La Paz de Madrid se propone que la cantidad de 
darbepoetina administrada en estos casos sea de 3-5 microg/kg/sem subcutánea y que semanalmente 
se hagan controles de Hb. Si falta respuesta la EPO se investigaría los valores de hierro, ácido fólico o 
vitamina B12. Si todo fuese normal se haría recuento reticulocitario, y si estuviesen disminuidos, seria 
indicación de biopsia de médula ósea para descartar una aplasia de células rojas. 

CONCLUSIONES.
Basándonos en los resultados obtenidos en nuestros dos casos y en las dos series de casos más 

largas publicadas (Ovali et al y Donato et al),  creemos que el tratamiento con EPOuR para la anemia 
tardía de la EHRN ha demostrado su utilidad para evitar la necesidad de transfusión e ingreso 
hospitalario. Aun así, son necesarios más estudios aleatorizados para acotar las indicaciones 
específicas, momento de inicio, dosis y duración del tratamiento.
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RESUMEN.
Se presenta el caso de una paciente mujer de 32 años de edad que acude a nuestra consulta del 

centro de salud porque su marido le ha notado un “abultamiento del cuello”. Como único antecedente 
destaca un parto hace 10 meses, eutócico, que discurrió sin complicaciones tanto en parto como en 
puerperio.
En la exploración se apreciaba un tiroides aumentado de tamaño de forma difusa, indoloro, junto a una 
TSH de 41.34, que obligó a una valoración clinicoterapéutica de este hallazgo clínico.

PALABRAS CLAVE.
Tiroiditis postparto, Hashimoto, bocio, hipotiroidismo, embarazo.

INTRODUCCIÓN.
El bocio es una patología muy frecuente en nuestro medio. Las manifestaciones clínicas del 

bocio varían según el tamaño, localización y tipo. Habitualmente el crecimiento de la glándula tiroidea 
es lento, con un diagnóstico bastante demorado que se realiza tras exploración incidental. En el caso 
que nos ocupa la aparición del bocio, y de gran tamaño (grado II), es rápida, lo que nos hizo pensar en 
una patología tiroidea aguda como diagnóstico principal, en concreto una tiroiditis.
La tiroiditis es la inflamación del tiroides, y ésta puede cursar con dolor e hipersensibilidad a la palpación 
(tiroiditis subaguda o infecciosa) o por el contrario ser totalmente indolora, y cuya única manifestación 
puede ser la disfunción tiroidea o bocio; así cursan la tiroiditis de Hashimoto, postparto, silente o 
tiroiditis de Riedel.

La tiroiditis de Hashimoto y sus variantes de menor intensidad, postparto y esporádica no dolorosa, 
tienen una base autoinmune y son el resultado de complejas interacciones entre factores genéticos, 
epigenéticos y ambientales. 

1 2 3
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¿Cribamos la tiroiditis posparto?
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El diagnóstico es eminentemente clínico, y desde la consulta de Atención Primaria pudimos hacer un 
acercamiento diagnóstico con la palpación del tiroides, realización de una analítica con TSH y 
anticuerpos antitiroideos, y completar con una ecografía tiroidea.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Mujer de 32 años de edad sin ningún antecedente de interés, salvo un parto 10 meses atrás, que 

acude a la consulta por bultoma en parte anterior de cuello sin ninguna otra sintomatología asociada. A 
la exploración se aprecia un bocio grado II, no doloroso a la palpación, elástico, de crecimiento difuso, 
sin nódulos palpables y con superficie de aspecto granular. No se palpan adenopatías cervicales. 
Analítica en puerperio realizada hace 5 meses, por caída de cabello y cansancio fácil, dentro de límites 
normales, con TSH de 1,72 µU/ml.  

Se solicita analítica con TSH y anticuerpos antitiroideos, y ecografía de tiroides.
En la siguiente consulta, encontramos un TSH de 41.34 µU/ml, Acs Tiroglobulina de 25.8 UI/ml y Acs TPO 
3.1 UI/ml.
La ecografía es informada como: Tiroides de ecoestructura algo heterogénea sin LOEs y leve incremento 
vascular al doppler, medidas: LTD 1.68 x 1.5 x 4.19 cm (5.2cc), LTI 1.75 x 1.41 x 3.79 cm (4.67cc), 
sugerente de tiroidopatía crónica.
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Ante el resultado de las pruebas complementarias, la situación clínica actual, el curso evolutivo tan 
brusco, y el antecedente de parto meses atrás, llegamos al diagnóstico clínico de Tiroiditis Postparto, 
pautando Levotiroxina a dosis de 50mg diarios, con seguimiento clínico y analítico posterior.

DISCUSIÓN.
La Tiroiditis Postparto se define como la aparición de enfermedad tiroidea en el primer año post 

parto. Su incidencia en población general es de aproximadamente un 7-8% (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 o 3 veces mayor. Después de un primer episodio la recurrencia en posteriores embarazos 
es de un 70%.

La mayoría de pacientes (40-50%) experimentan una fase hipotiroidea aislada y el 20-40% tirotoxicosis 
aislada. Las fases clásicas de hiper-hipotiroidismo sólo se ven en un 20-30% de casos. El hipertiroidismo 
comienza entre 1 y 6 meses tras el parto y dura 1-2 meses; la fase hipotiroidea se presenta entre 4 y 8 

3
meses tras el parto y dura 4 a 6 meses. El 80% se normalizan al año .

Si lo aplicamos a nuestra paciente, y ayudándonos del siguiente esquema, podemos intuir que en un 
inicio existió una fase de hipertiroidismo subclínico, y una posterior fase de hipotiroidismo que 
comenzó en algún momento entre los 7-8 meses tras dicho parto.

Cabe destacar la rapidez de instauración de la clínica de bocio con una cifra de TSH tan elevada (41.34) 
en tan solo 5 meses. A priori esto podría llamar nuestra atención, pero es el curso habitual en este tipo 

1
de tiroiditis :
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De este gráfico se desprende la justificación de una TSH normal (que en breve comenzaría a elevarse) en 
el mes 4-5. Como se muestra el mejor momento para diagnosticar esta patología 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 podría valorarse su 
cribado, o al menos estar pendiente de su aparición. En contra de su cribado está el hecho de que el 
valor positivo predictivo de los ATPO detectados durante el embarazo es relativamente bajo (del 30 al 

4
52%), mientras que entre el 9 y el 39% de las gestantes con ATPO negativos desarrolla TPP . 

4Algunos autores  han sugerido la posibilidad de introducir en nuestro sistema de salud algún método de 
screening basándonos en la sencillez y económico del diagnóstico, en el mismo sentido que ciertas 
organizaciones profesionales como la American Association of Clinical Endocrinologists, basándose 
sobre todo en el potencial beneficio de tratar el hipotiroidismo de las pacientes y en las ventajas que 
supone, para ellas y 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 aparición de 
cualquier síntoma sugerente de patología tiroidea.
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RESUMEN.
Se expone el caso de un paciente varón de 61 años que acudió al Servicio de Urgencias con 

parestesias en hemicuerpo derecho, que tras las diferentes pruebas complementarias se llegó al 
diagnóstico de sospecha de un tumor en vértice pulmonar derecho, también denominado tumor de 
Pancoast. 

PALABRAS CLAVE.
Pancoast, parestesias, cefalea, síndrome de Claude-Bernard-Horner.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de Pancoast-Tobías es consecuencia de la extensión local de un tumor 

(generalmente epidermoide) que crece en vértice pulmonar, afectando octavo nervio cervical y 
primero y segundo torácico, con dolor en el hombro que de forma característica, tiene irradiación por 
territorio cubital del brazo, a menudo con destrucción radiológica de primera y segunda costillas. Es 

1
frecuente la coexistencia de los síndromes de Horner y de Pancoast .

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.

ANAMNESIS
Paciente varón de 61 años de edad, sin alergias medicamentosas conocidas y sin antecedentes 
personales  de interés, exceptuando una Intervención Quirúrgica de menisco derecho.  Fumador activo 
de 30 cig/día. 

El paciente acude 3 días antes al Centro de Salud por referir que en la última semana tuvo en dos 
ocasiones un episodio de mareo sin sensación de giro de objetos ni pérdida de consciencia, con visión 

1 2 3 4M. C. Carmen Díaz García ; M. E. Porras Sánchez-Cortes ; C. A. Castillo Cañón ; M. Turégano Yedro ;  
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Hormigueo, adormecimiento y calor en hemicuerpo 
derecho...¿qué será doctor?
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borrosa, calor y parestesias en hemicuerpo derecho de escasos minutos de duración sin periodo 
postcrítico ni cortejo vegetativo. Sin ninguna otra sintomatología acompañante. El paciente es 
diagnosticado de Vértigo.

A los 3 días 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 refería que acudió 
al hospital porque tenía que trasladarse en unos días a su lugar habitual de residencia y le preocupaba 
que conduciendo se repitiera el cuadro.

Se historió al paciente, refiriendo él mismo, parestesias en hemicuerpo derecho que comenzaron hace 
unos 20 días, repitiéndose en 5 ocasiones desde entonces,  siendo la última ese día durante la cena. La 
duración de las parestesias era de 2-3 minutos de duración, sin pérdida de consciencia, ni alteración del 
habla/lenguaje  ni cortejo vegetativo. Además, presentaba una sensación de calor en extremidades 
derechas irradiada hacia tronco superior, leve confusión durante la misma y visión borrosa. Refería 
también,  leve cefalea  recurrente-remitente sin acúfenos ni hipoacusia, que aumentaba con maniobra 
de Valsalva y remitía con la toma aislada de Paracetamol. Negaba pérdida de apetito o peso hasta la 
fecha ni cambios en el hábito gastrointestinal ni síndrome miccional. Ninguna otra sintomatología más, 
referida durante la anamnesis.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Constantes vitales: TA 121/79   FC 101  SatO2  96%  Tª 36.3
Paciente con buen estado general, normohidratado, perfundido y coloreado. Eupneico en reposo y 
tolera el decúbito. Cabeza y Cuello: No se palpan adenopatías cervicales, no IY, nuca libre y signos 
meníngeos negativos. Auscultación Cardíaca: Rítmico, sin soplos ni extratonos. Auscultación Pulmonar: 
Murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos. Abdomen: Blando, depresible, no doloroso a 
la palpación, ruidos intestinales normales, no se palpan masas ni visceromegalias, tampoco signos de 
irritación peritoneal. Miembros Inferiores: No edemas, pulsos distales presentes, no signos de 
Trombosis Venosa Profunda. 

Exploración Neurológica: Consciente, orientado y colaborador. Lenguaje presente, espontáneo sin 
disartria.  Ptosis palpebral leve derecha con miosis asociada, pupilas normorreactivas. Resto de Pares 
Craneales conservados y simétricos. Fuerza y sensibilidad conservadas. Reflejos Osteotendinosos 
presentes y simétricos. Marcha normal.

RESUMEN DE ANALÍTICAS Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Se inicia el estudio con la realización de:

ANALÍTICA
· Hemograma: Valores en rango de la normalidad.
· Coagulación: Valores en rango de la normalidad.
· Bioquímica: Valores en rango de la normalidad.

RADIOGRAFÍA DE TORAX
Aumento de densidad a nivel del Lóbulo Superior Derecho compatible con imagen sugerente de 
masa pulmonar. (Imagen 1).

TAC CRANEAL URGENTE:
Se objetivan lesiones   hipodensas  de localización difusa sobre  la   sustancia blanca de los 
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lóbulos parieto-temporo-occipital bilateral, sobre las cuales también se visualizan otras 
pequeñas lesiones  de morfología 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 morfología ovoidal  con un tamaño de   18x18 mm en lóbulo occipital 
derecho   y   otra de 14x23 mm localizado en el lóbulo parietal izquierdo,   que tras la 
administración de contraste presentan   un realce periférico en halo regular y   fino, asociado a   
múltiples vasos nutricios   que se localizan a su alrededor. También se visualizan grandes   áreas   
hipodensas de morfología digitiforme predominantemente en la sustancia blanca    perilesional 
de los lóbulos parieto temporo-occipital bilateral en relación con edema. No se objetivan 
desplazamiento de la línea media, hallazgos que pudieran estar en relación lesiones  
metastásicas como primera posibilidad     y menos probable una neoformación primaria 
cerebral multifocal. 
Pequeñas lesiones hipodensas en   sustancia blancas periventricular   bilateral   y en 
mesencéfalo en probable   relación   con lesión   isquémica de evolución crónica.                      
(Imágenes 2 y 3).

PROCEDIMIENTOS DIAGNÓSTICOS Y TERAPEÚTICOS, COMENTARIOS.

A pesar de no tener un diagnóstico citohistológico de certeza por domicilio del paciente fuera de la 
comunidad, como Juicio Diagnóstico, existen unas lesiones cerebrales probablemente secundarias a 
masa pulmonar en LSD con síndrome 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 allí.
Se pauta como tratamiento Keppra y Fortecortín.

DISCUSIÓN.
Mortalidad, pronóstico e incidencia El Carcinoma Pulmonar  es de los tumores que origina 

mayor mortalidad en el mundo, y en la mayoría de países industrializados es el tumor más frecuente. 
1

Aunque predomina en varones, en EEUU ya representa la primera causa de muerte en mujeres .
2

La edad media de diagnóstico se halla alrededor de los 60 años . 

El cáncer pulmonar (junto con el de la tráquea y el de los bronquios) causó 1,6 millones de defunciones 
6 (2,9%) en 2012, en comparación con los 1,2 millones (2,2%) en el año 2000 , por lo que se deduce que su 

incidencia va en aumento.
El carcinoma pulmonar primario es un problema importante de salud, con pronóstico generalmente 
desfavorable. Pues el 80% de los casos que se diagnostican se encuentran en estados avanzados de la 

2enfermedad . 

Prevención PRIMARIA:   El tabaco es el principal factor de riesgo y se puede llamar factor causal. 
2

Si se abandona el hábito tabáquico, la incidencia descendería en más de un 85% .

Prevención SECUNDARIA:   El diagnóstico precoz no está establecido, simplemente la población 
de riesgo serían los fumadores. Actualmente las pruebas no apoyan un cribado de cáncer pulmonar con 

5
ninguna prueba diagnóstica .

En cuanto a la clasificación histopatológica,  la más aceptada es la propuesta por la OMS, dividiéndose 
en dos grupos, por características histológicas, curso clínico y tipo de tratamiento: Carcinoma de 

3
Pulmón No Microcítico (CPNM) y variante Microcítica (CMP), siendo más frecuente el primero .
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Centrándonos en las manifestaciones clínicas del Cáncer de Pulmón, provoca signos y síntomas según el 
crecimiento local del tumor (como serían tos, que es el síntoma más frecuente, dolor torácico, disnea, 
hemoptisis, neumonitis, derrame pleural, derrame pericárdico o síndrome de vena cava superior), 
invasión del mismo u obstrucción de estructuras adyacentes (disfonía por lesión del nervio laríngeo 
recurrente o parálisis del frénico entre otros), metástasis (sobre todo óseas y neurológicas) y síndromes 
paraneoplásicos.

Centrándonos en el tumor de vértice pulmonar o Pancoast, lo más frecuente es dolor neuropático 
intenso en hombro que irradia por todo el borde cubital del brazo (afectación de plexo braquial), a 
menudo, coexiste con afectación del nervio simpático cervical (ganglio estrellado) produciendo el 
síndrome de Claude-Bernard-Horner (miosis, ptosis, enoftalmos y, en ocasiones anhidrosis ipsilateral 
de la cara).

El diagnóstico será de sospecha basándose en factores de riesgo del paciente y hallazgos clínicos y/o 
radiológicos. Posteriormente se confirmará con diagnóstico citohistológico de certeza y luego se 
valorarán tratamientos aplicables y estrategia terapéutica más adecuada.

Estadificación y Tratamiento dependerán de su clasificación histopatológica. La International Union 
Against Cancer (UICC) y la American Joint Committee on Cancer (AJCC) son las organizaciones que a 

4
nivel mundial, generan distintas escales de estadificación de tumores malignos .
En el caso del CPNM se clasifica según la expresión de la extensión anatómica del tumor primario (T), 
adenopatías regionales (N) y metástasis a distancia (M) y posteriormente se recoge la distribución por 
estadios de posibilidades de combinación de las anteriores.

El tratamiento, varía en función del estadio en el que se encuentre la enfermedad. La resección 
quirúrgica sería la única modalidad con posibilidad de ofrecer curación si encontramos un estadio 
precoz, siempre y cuando el tumor sea resecable y/u operable. Si se lleva a cabo la cirugía, se podría 
aplicar bien quimioterapia, radioterapia adyuvante o quimioterapia neoadyuvante. 

Si hablamos de CMP,  al haber una gran probabilidad de enfermedad metastásica a su diagnóstico, 
generalmente se estadifica según esté la enfermedad limitada a tórax o extendida.
En cuanto al tratamiento, pocas veces se realiza una resección quirúrgica  de entrada por lo comentado 
con anterioridad. Por tanto, la quimioterapia es un componente esencial en estos pacientes usando 
concomitantemente radioterapia para la mayoría de pacientes con enfermedad limitada a tórax y buen 
perfomance status. 

Hay que tener en cuenta también, la Irradiación Craneal Profiláctica (ICP), al ser muy frecuente 
encontrar metástasis cerebrales, por tanto, se recomienda en pacientes con enfermedad limitada a 
tórax que tienen respuesta completa o muy alta tras tratamiento con quimio-radioterapia.
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Síndrome de cola de caballo, a propósito de un caso

RESUMEN.
Describimos el caso de un varón de 71 años de edad que presenta clínica compatible con 

síndrome de cola de caballo de algunas semanas de evolución. Refiere síndrome constitucional 
acompañado de dolor lumbar irradiado hacia miembros inferiores que progresa hasta presentar 
pérdida de control de esfínteres e hipoestesia perianal. Durante su ingreso se objetiva lesión pulmonar 
sólida compatible histológicamente con carcinoma epidermoide de pulmón así como cuatro nódulos 
dependientes de las raíces de la cola de caballo compatibles con metástasis leptomeníngeas. 

PALABRAS CLAVE. 
Hábito tabáquico. Síndrome de cola de caballo. Nódulo pulmonar espiculado. 

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de cola de caballo es un tipo de compresión medular epidural consistente en la 

aparición de manera progresiva de los siguientes síntomas: dolor lumbar, parestesias en miembros 
inferiores y disfunción autonómica. Hay que tener en cuenta que este mismo comportamiento puede 
ser presentado por algunos casos de afectación intramedular, como ocurre con los implantes 
leptomeningeos. Esta última situación, muy poco frecuente, es la descrita en nuestro caso. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un varón de 71 años de edad con antecedentes personales de hipertensión arterial, 

fumador con índice paquetes año calculado de 59, broncopatía crónica, y seguimiento en consultas 
externas de Aparato digestivo por una úlcera duodenal y la presencia de pólipos adenomatosos con 
displasia moderada según 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 



acompaña de hipoestesia en la zona del periné con dificultad para el control de la expulsión de heces y 
para el inicio de la micción. Entre las pruebas complementarias únicamente cabe destacar la radiografía 
de tórax donde se objetiva un dudoso nódulo pulmonar en lóbulo superior derecho y una imagen 
compatible con lesión extrapulmonar a nivel lateral del hemitórax superior izquierdo (Figuras 1A y 1B). 
Analíticamente se destacan unos niveles de velocidad de sedimentación globular de 22 milimetros / 
hora y de ferritina de 447 nanogramos/ mililitro; siendo el resto del hemograma, la coagulación y la 
bioquímica incluyendo marcadores tumorales normales. 

A su ingreso hospitalario se inicia extenso estudio, por un lado enfocado al diagnóstico diferencial del 
nódulo pulmonar, realizándose una tomografía axial computerizada (TAC) de tórax, abdomen y pelvis 
que objetiva una lesión cavitada de 4 x 3 centímetros (cm) en lóbulo superior derecho así como dos 
adenopatías en rango patológico con situación pretraqueal y retrocava (Figura 2). Se realiza además un 
rastreo óseo de cuerpo completo que informa de la presencia de un foco osteoblástico en tercer arco 
costal posterior izquierdo. Con respecto a la afectación de la cola de caballo se solicita una resonancia 
magnética lumbar que describe cuatro nódulos sólidos subcentrimétricos dependientes de raíces de 
cola de caballo que son compatibles con metástasis leptomeníngeas. Tras los hallazgos se decide 
realizar punción lumbar siendo el resultado de la citología del líquido cefalorraquídeo negativo para 
malignidad, así como el estudio microbiológico y morfológico. La resonancia magnética (RM) cerebral 
no informa de hallazgos patológicos de ninguna clase. Finalmente, y tras la realización de broncoscopia 
se toman biopsias transbronquiales del segmento posterior del lóbulo superior derecho que tras el 
análisis histológico informan de infiltración focal por carcinoma epidermoide. En este momento el 
paciente pasa a cargo del Servicio de Oncología donde inicia tratamiento. 

DISCUSIÓN.
Aproximadamente el 25-30% de los pacientes con cáncer presenta alguna complicación 

neurológica a lo largo de su evolución bien sea por el tumor primario, sus metástasis o sus tratamientos. 
A propósito del caso descrito nos centramos en las metástasis a nivel medular; distinguiendo de este 
modo entre las de afectación epidural y las intramedulares. Las primeras suponen aproximadamente el 
95% de los casos y su clínica es la consecuencia de la infiltración y compresión de las vértebras, raices 
nerviosas o de la propia médula espinal. Cualquier neoplasia sólida puede originar dicho cuadro aunque 
las más frecuentes son las de próstata, mama y pulmón. Los síntomas aparecen por etapas siendo el 
primero y más frecuente el dolor, que característicamente aumenta con el decúbito y se distribuye por 
el dermatoma correspondiente a la raíz afectada; posteriormente aparecen las 
parestesias/hipoestesias y en fases más avanzadas la disfunción autonómica e incluso la parálisis.El 5% 
de casos restantes corresponden al segundo tipo, metástasis intramedulares o carcinomatosis 
meníngea. En esta situación las células neoplásicas infiltran cualquier capa meníngea o bien el líquido 
cefalorraquídeo. El cáncer de pulmón es causante del 14% aproximadamente de estos casos. La clínica 
es muy heterogénea con síntomas neurológicos multifocales (debilidad, parestesias, rigidez de nuca, 
dolor radicular…). 

El síndrome de cola de caballo es un tipo de compresión medular epidural de de instauracion progresiva 
y unilateral consistente en la aparición, en primer lugar, de intenso dolor a nivel lumbosacro, al que 
seguidamente se añaden parestesias/ hipoestesias de miembros inferiores y glúteos distribuidas 
característicamente en "silla de montar" para continuar con la aparición de arreflexia aquilea y por 
último de disfunción autonómica con pérdida de control de esfínteres. 
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Ante cualquier caso de aparición de clínica compatible con síndrome de cola de caballo hay que realizar 
diagnóstico diferencial entre las causas más comunes entre la población, incluyendo: la hernia de disco 
intervertebral (causa más frecuente entre todas), fractura de cuerpo vertebral a nivel lumbosacro, 
estenosis del canal lumbar, infección local ( tipo absceso epidural entre otras), invasión local (tumores, 
hemorragias…) y otras causas menos frecuentes, y a tener en cuenta entre los pacientes oncológicos, 
como enfermedades musculoesqueléticas, mielopatía postradiacion y metástasis (los implantes 
leptomeníngeos en particular pueden mostrar el mismo comportamiento que las metástasis 
epidurales). 

En cualquiera de los casos para llegar al diagnóstico definitivo es preciso realizar una prueba de 
neuroimagen que confirme el tipo y el nivel de afectación. Es de elección en la actualidad la resonancia 
magnética; entre otras razones por ser la más adecuada para valorar hernias de disco; y por el realce que 
tras la administración de contraste presentan muchos tumores y metástasis. 

Con respecto al tratamiento serán de elección la descompresión quirúrgica o radioterápica. 

CONCLUSIONES.
El síndrome de cola de caballo puede estar justificado por patologías muy comunes entre la 

población sana como la hernia de disco; pero también puede ser el primer síntoma de una enfermedad 
oncológica avanzada como ha sido el caso descrito. Como conclusión la clínica compatible con dicho 
síndrome debe ser estudiada de manera urgente ante cualquier tipo de paciente. 
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Figura 1A

Figura 1B

II Jornada de Divulgación Científica

288SELECCIONADOS



II Jornada de Divulgación Científica

SELECCIONADOS289

Figura 2
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RESUMEN.
La rabdomiolisis es un síndrome clínico y bioquímico que aparece como consecuencia del daño 

muscular, necrosis del músculo esquelético y liberación del contenido celular a la circulación sanguínea. 
Clínicamente se presenta con dolor, sensibilidad, debilidad y edema muscular más elevación de 
creatinquinasa  y mioglobina séricas. Existen numerosas causas que pueden predisponer a la aparición 
de este síndrome, 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 podrían 
desempeñar un papel importante en el entendimiento de la diferente respuesta interindividual al 
esfuerzo físico.

Presentamos el caso de un varón de 32 años, con una historia de molestias musculares y aumento 
importante de la creatinquinasa y mioglobina que aparecen tras la práctica de ejercicio intenso en una 
persona en buena condición física.

PALABRAS CLAVE.
Rabdomiolisis, esfuerzo físico, daño muscular, creatinkinasa, polimorfismos genéticos

INTRODUCCIÓN.
La rabdomiolisis (RM) se considera un síndrome clínico agudo en el que hay un marcado daño 

del músculo estriado y elevación significativa  de la CK sérica. Clínicamente se presenta con dolor, 
debilidad, sensibilidad muscular, edema de los músculos afectados y mioglobinuria (que se manifiesta a 
través de orinas oscuras); siendo estos dos últimos signos los más específicos de RM. Dentro de los 
marcadores de laboratorio útiles se encuentra la CK que indica daño muscular y como ya se dijo suele 
estar elevada; se considera de valor diagnóstico una CK aumentada 5 a 10 veces sobre el límite superior 
normal  (estos puntos de corte son los más aceptados y recomendados), se debe tomar en cuenta que la 
CK puede aparentar elevación en sujetos con mayor masa muscular y que además es poco específica 

 L. Piquero Calleja; A. V. Gavilanes Vaca.
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Rabdomiolisis y polimorfismos genéticos
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puesto que puede aumentar con el ejercicio físico 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 número de causas  descritas como responsables del desarrollo de RM, una de ellas es el 
esfuerzo físico, factor del que discutiremos a propósito del caso de un paciente sano y con buena 
condición física que presentó un cuadro grave de rabdomiolisis inducida por ejercicio intenso, cuyo 
diagnóstico y seguimiento fue realizado en el hospital San Pedro de Alcántara.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de 32 años de edad, alérgico a penicilina, sin hábitos tóxicos ni antecedentes 

personales de interés, que practica deporte de manera habitual (fútbol y pádel), acude al servicio de 
Urgencias por presentar mialgias y calambres en miembros inferiores que aumentan de intensidad en 
las últimas 48 horas ocasionando impotencia funcional, acompañándose de la emisión de orinas 
oscuras. El inicio de este cuadro clínico se da a raíz de la realización de actividad física intensa (sesión 
completa de spinning). En la exploración física se objetiva una TA de 127/85, frecuencia cardíaca de 59 
lpm, temperatura  37.1ºC; mucosas orales bien hidratadas, auscultación cardiopulmonar normal, 
exploración abdominal sin alteraciones, miembros inferiores dolorosos a la palpación bilateral a nivel 
de cuádriceps, con induración y tensión importante más dificultad a la flexión de ambas rodillas. 

Se solicita una analítica urgente con los siguientes resultados: leucocitos 14 500/µl, neutrófilos 77.9%, 
linfocitos 16.3%, hemoglobina 15.9 g/l, plaquetas 273 000/µl, coagulación normal, glucosa 126 mg/dl, 
creatinina 0.97 mg/dl, urea 26 mg/dl, sodio 140 mmol/l, potasio 3.56 mmol/l, GOT 1 181 UI/l, GPT 286 
UI/l, Ca 9.4 mg/dl, magnesio 1.8 mg/dl, CK 80960 UI/l, MG 22660 ng/ml, lactato 2.9 mmol/l, PCR 7.5 
mg/l. Orina: pH 9, proteínas  1000 mg/dl, hematíes ?250 eri/ µl. Gasometría venosa: pH 7.48, HCO3 
25,3 mEq/l, EB 2.2 mEq/l, pCO2 34 mmHg.

Con estos resultados se diagnostica al paciente de rabdomiolisis secundaria a esfuerzo físico 
complicada con un posible síndrome compartimental e ingresa a cargo de Cuidados Intensivos.  
Posteriormente el paciente es valorado por Traumatología que confirma el diagnóstico de síndrome 
compartimental y realiza fasciotomía de urgencia de compartimento anterior de ambos muslos. En su 
estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos se mantiene una reposición enérgica de cristaloides más 
alcalinización de la orina, a pesar de estas medidas el paciente presenta oliguria que mejora con la 
administración de manitol al 20%, sin presentar ninguna alteración sobre los valores de creatinina y 
urea; con este antecedente se decide iniciar hemofiltración veno-venosa continua durante 48 horas; se 
realiza el cierre total de ambas fasciotomías al quinto día del procedimiento. El paciente permanece 
durante ocho días en la Unidad de Cuidados Intensivos donde alcanza una cifra máxima de CK de 125 
420 UI/l y una MG de 28 462 ng/ml, valores que disminuyen progresivamente hasta llegar a 1623 UI/l y 
612.8 ng/ml respectivamente, momento en el que el paciente es dado de alta del servicio y pasa a 
planta de Traumatología, donde presenta una adecuada evolución y buena respuesta al programa de 
rehabilitación; finalmente es dado de alta del hospital con una CK de 1 329. 

DISCUSIÓN.
En la RM hay destrucción de las células musculares causada por una inadecuada reposición de 

ATP, este se consume rápidamente cuando la célula muscular está sujeta a estrés metabólico o 
mecánico. El déficit de energía metabólica ocasiona un exceso de calcio intracelular, lo que se traduce 
en una contracción persistente que agudiza el déficit de ATP, genera radicales libres, activa moléculas 
vasoactivas, libera proteasas y ocasiona la muerte celular. Como consecuencia de esta destrucción hay 
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desplazamiento del contenido intracelular al fluido extracelular y/o a la circulación, pudiendo llevar en 
situaciones extremas a un síndrome compartimental, fracaso renal agudo, hiperpotasemia que 
conduce al desarrollo de arritmias cardíacas severas. Esta lisis muscular es además seguida por una 
invasión local de neutrófilos, que amplifican el daño mediante la liberación 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 pronóstico de los pacientes con RE es 
mucho mejor con respecto a otras causas de rabdomiolisis.

. Se han estudiado varios factores de riesgo que podrían 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 múltiples factores internos y externos contribuyen a esta 
variabilidad; dentro de los factores externos puede considerarse: 

- Baja condición física e introducción temprana de ejercicios repetitivos excéntricos (sentadillas, 
flexiones y abdominales)

- Práctica de ejercicio extenuante en grupo (e.g. militares, deportistas)  
- Ejercicio físico inocuo: escalar, baloncesto, levantar pesas, buceo, aerobics, spinning.
- Exposición intensa a un ambiente caliente.
- Deshidratación
- Ayuno, hipocalemia, exposición a fármacos (estatinas, anfetaminas) y la ingestión de regaliz.

Las variaciones en los genes que codifican las dos proteínas miofibrilares: actinina 3 (ACTN3) y quinasa 
de las cadenas ligeras de miosina (MLCK) pueden explicar la gran variabilidad de la respuesta al daño 
muscular tras el ejercicio. Los sujetos con polimorfismos específicos de nucleótido único (SNP) en 
ACTN3 y MLCK suelen mostrar una mayor pérdida de la fuerza muscular y/o un mayor aumento de CK en 
sangre y MB en respuesta al ejercicio excéntrico.

El Polimorfismo de CK-MM NcoI expresado en el músculo esquelético se asocia con una mayor 
susceptibilidad al daño muscular por esfuerzo y a rabdomiolisis. Se ha visto que individuos con niveles 
elevados de IGF-II generan mayor fuerza durante la contracción muscular, pudiendo esta característica 
estar relacionada con una mayor tendencia al desarrollo de daño muscular.

El polimorfismo II 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 más propensas al daño muscular por 
calor. La ECA afecta la respuesta de CK al ejercicio,  mediante la regulación de la angiotensina y la 
bradicinina en el proceso de acoplamiento excitación-contracción.

En estudios recientes se ha visto que la contracción del músculo esquelético estimula la producción y 
liberación de IL-6 hasta más de 100 veces durante el ejercicio. Se cree que IL-6 actúa como un sensor de 
energía y estar relacionada con el contenido de glucógeno muscular. La homocigosis para el alelo IL6-
174C es un factor de riesgo clínicamente importante en el desarrollo de lesión muscular inducida por el 
ejercicio, de acuerdo a lo evidenciado por las elevaciones de CK.

Dentro de los factores internos podemos incluir al sexo, raza y polimorfismos genéticos, siendo estos 
últimos los de mayor interés, pues su estudio ha demostrado una importante relación con la 
predisposición y desarrollo de una RE; a continuación se detalla aquellos polimorfismos que tienen un 
vínculo con la RE.
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Como se ha 
comentado anteriormente en los casos extremos de daño muscular inducido por ejercicio la RM puede 
acompañarse de fallo renal. En nuestro caso el paciente no llegó a presentar esta complicación a pesar 
de las altas cifras de mioglobina en sangre, no obstante la complicación que desarrolló fue un síndrome 
compartimental en ambos miembros inferiores. 

CONCLUSIONES.
La identificación de los factores predisponentes individuales para el desarrollo de daño muscular 
inducido por el ejercicio intenso, puede prevenir el desarrollo de complicaciones. 
La amplia variabilidad de presentación de daño muscular por esfuerzo no puede ser explicada solo por 
la edad, la raza, la composición corporal, o el nivel de condición física del individuo, también los 
polimorfismos genéticos pueden desempeñar un papel importante en su desarrollo.
El estudio de los genes que codifican enzimas energéticas metabólicas, o que están involucrados con 
ciertos mecanismos como proteólisis muscular, reacción inflamatoria o mecanismos de reparación 
podría permitir la identificación de individuos con mayor susceptibilidad para desarrollar RE y la 
posibilidad de prevenir las comorbilidades y las complicaciones de este síndrome. 

ay varias miopatías heredadas que se relacionan con el aumento del riesgo de presentar RE; se debe 
sospechar en estas miopatías cuando los pacientes mantienen niveles enzimáticos de CK elevados de 
manera persistente. 

El desarrollo de un cuadro grave de rabdomiolisis en el paciente expuesto en el caso clínico tiene como 
principal causa el ejercicio intenso al que se sometió, sin embargo los antecedentes de una condición 
física adecuada junto con la práctica continua de hábitos saludables (deporte) puede sugerirnos que 
podría existir algún factor interno que haya contribuido en la aparición de este cuadro. 
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Tabla 1. Valores evolutivos de CK durante la hospitalización.
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Tabla 2. Valores evolutivos de MG.
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  Daño miocárdico

INTRODUCCIÓN.
La lesión por contusión miocárdica (MCI) es una complicación de traumatismo torácico. La 

fuerza mínima que se requiere para producir una lesión es la deceleración y  puede ocurrir con un 
cuerpo que se mueve en una baja velocidad de 20 millas / hora.  También puede generarse al realizar 
compresiones torácicas durante la resucitación cardiopulmonar con una incidencia entre traumatismo 
torácico cerrado que oscila entre 0% y 76%, dependiendo de si el diagnóstico se hizo clínicamente o  

1
post-mortem.   

Actualmente, los métodos utilizados en la evaluación de trauma torácico cerrado incluyen la historia 
clínica y el examen físico, radiografía simple de tórax, electrocardiograma (ECG), marcadores cardíacos, 

1
ecocardiografía, y proyección 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 años es la primera causa de muerte y discapacidad.  Los pacientes mayores de 65 años son una 
cohorte creciente y tienen el doble de mortalidad que los jóvenes, debido a su elevada comorbilidad y 

5tratamientos asociados. 

El trauma torárico es la tercera causa más común de politrauma después del trauma de cabeza y 
extremidades. 
Paciente de 81 años hipertensa como único antecedente de interés, llevada al Servicio de Urgencias del 
Hospital Virgen del Puerto (Plasencia-Cáceres) por presentar  traumatismo torácico abdominal de 6 
horas de evolución. Hemodinámicamente estable. En los exámenes complementarios destaca la 
elevación de enzimas cardiacas con pico máximo de Troponina T (Ultrasensible) de 2685ng/L 
correspondiente al segundo día de ingreso, LDH 512 U/L, CPK 5538 U/L(Al ingreso y en descenso), CK-
MB 140 (Al ingreso y en descenso).  Un electrocardiograma con ritmo sinusal a 97 lpm, elevación de ST 
2mm en I y aVL. Onda Q en V1 a V3.
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CASO CLÍNICO.

�MOTIVO DE CONSULTA (URGENCIAS): Dolor torácico.
�ANTECEDENTES PERSONALES:
        -Alergia: AAS, AINES.

-HTA. Lumbalgia mecánica.
-Intervenciones quirúrgicas: Apendicectomía. Faquectomía derecha.

�MEDICACION ACTUAL:
Acediur (Enalapril/Hidroclorotiazida) 20mg/12.5mg
�ENFERMEDADE ACTUAL:
Mujer de 81 años acude con familiar a urgencias (9am).  Refiere que a las 4 am de la mañana cuando va 
al servicio resbala y cae desde su propia altura. Dolor en tórax, cadera. Discreta laceración en rodilla 
derecha. Hiperemia en rodilla izquierda y mama derecha dolorosa a la digito-presión. Náuseas. 
Sudoración. Epigastralgia. No dolor torácico. Sin pérdida de conocimiento. Sin relajación de esfínteres. 
�EXAMEN FISICO:
TA: 140/60 FC: 80lpm  
Buen estado general. Conciente, orientada. Normocoloreada.
Cabeza y cuello: No adenopatías. No IGY.
Tórax: Hiperemia en mama derecha doloroso a la presión. No sangrado.
Abdomen: Blando, depresible. No doloroso. No visceromegalias. RHA presentes. No irritación 
peritoneal. No defensa. 
EEII: Discreta laceración rodilla derecha con flexión. Cajón negativo. Cepillo negativo. Bostezo negativo. 
Interlínea negativo. 
Cadera: No se observa acortamiento de extremidades doloroso a la compresión de cadera con buena 
flexión de extremidades. Edemas. Deja fóvea.  No signo de TVP.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

La aparición de contusión miocárdica tras un traumatismo torácico cerrado es relativamente 
1,2frecuente . Sin embargo, la incidencia varía según las series debido a que los criterios clínicos para el 

diagnóstico de contusión miocárdica permanecen aún sin definir, y a que la rentabilidad de las 
1

diferentes pruebas diagnósticas utilizadas ofrece resultados en ocasiones contradictorios .
Además, frecuentemente los signos y síntomas que sugieren afectación cardíaca tras un traumatismo 
torácico son muy sutiles o están enmascarados por lesiones no cardíacas, pasando desapercibida la 
existencia de contusión miocárdica. Existe evidencia de que la contusión miocárdica es más frecuente 

1
en traumatismos torácicos mayores que se acompañan de fracturas esternales y costales.

El conocimiento del trauma torácico en fase aguda se basa en el mecanismo del trauma y la 
presentación clínica,  y adecuado tratamiento en emergencia.  Particularmente  por el deterioro agudo 

7postraumático de la función pulmonar  y la muerte . Para el diagnóstico y tratamiento de las arritmias 
en pacientes con trauma, se requiere una monitorización muy estricta.

La determinación precisa de la causa de trauma durante la anamnesis  es importante.  El impacto 
lateral,  existe una clara diferenciación en el daño torácico y sobretodo en la severidad comparado con 
el impacto frontal. Los detalles en la comunicación por  los médicos del servicio de emergencia y 
quienes estuvieron en la escena son de crucial importancia para el diagnóstico y tratamiento en la sala 
de trauma. Independientemente del modo de trauma cardiaco contundente, el miocardio se lesiona 
cuando el impacto aplica presión al corazón dentro de la cavidad torácica. Puede también sufrir daños 
por impacto contra adyacente estructuras óseas, como el esternón o vértebras, o por cizallamiento 

1
fuerzas de tensión causados ??por una súbita aumentar la presión intratorácica . 

Ciertas áreas del corazón son más susceptibles a MCI,  ventrículo derecho es más vulnerable debido a su 
ubicación debajo del esternón, y cualquier impacto puede transmitirse inmediatamente al ventrículo 
derecho.  Las presiones más altas existen en el lado izquierdo del corazón, las válvulas mitral y aórtica 
son más susceptibles a lesiones en comparación con la pulmonar y la tricúspide. Patología preexistente 

1
en las válvulas mitral y aórtica aumenta su vulnerabilidad a MCI.  La válvula aórtica puede sostener 

1
ruptura del anillo,  laceración y desprendimiento de la cúpula . Lesiones de la válvula mitral incluye la 
rotura de las cuerdas tendinosas o músculos papilares y laceración del anterior o el suministro de sangre 
posterior. Trombosis, vasoespasmo, o laceración de las arterias coronarias puede ocurrir. 

1Por último, el tabique interventricular puede romperse, a menudo adyacente a la apex.   El paciente 
puede tener secuelas clínicas de las arritmias (incluyendo ventricular taquicardia y fibrilación 

CONTUSIÓN MIOCÁRDICA: 

EKG: RS. Elevación del ST DI, avL V2 2mm-V3-V4.

Rx Tórax: Cardiomegalia ángulo costofrénico libre.

Rx rodilla: No se observa fractura.

Rx cadera: No se observa fractura.

Coronariografía: 

-Izquierda: TCI: Angiográficamente normal. DA: Angiográficamente normal. Cx: Angiográficamente 

normal.

-Derecha: Angiograficamente normal. Dominancia: Derecha
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ventricular), disfunción ventricular con cardíaca congestiva fracaso, insuficiencia valvular aguda con 
valvular participación, aneurisma ventricular con trombo, derrame pericárdico con o sin taponamiento 

1-2pericárdico, intracardiaca estructural daño o ruptura cardiaca .

La CK total ha sido el marcador biológico más utilizado para el diagnóstico de las alteraciones 
miocárdicas y del musculoesqueleto. En la necrosis miocárdica, la actividad catalítica de la CK ya puede 
detectarse aumentada por encima de su límite superior de referencia a partir de las 4-6 h del inicio de la 
sintomatología. La CK total no es  cardioespecífica y sus intervalos de referencia varían con la edad 
(disminuyen al aumentar la misma), raza (su actividad es más elevada en la raza negra) y actividad física 
(aumenta tras su práctica, en relación directa con su duración e intensidad, e inversa con el grado de 

7
entrenamiento previo) . Además, la CK puede elevarse en una gran variedad de condiciones 

5
patológicas , sin que exista necrosis miocárdica.

5.Las Troponinas T e I son consideradas como marcadores de daño miocárdico más específico   
Troponinas cardíacas permanecen en el plasma de 4-7 días. 
La mioglobina es una proteína de localización citoplasmática que permite alcanzar rápidamente 
concentraciones en la circulación tras alteraciones moderadas de la permeabilidad celular. La 
mioglobina se libera precozmente tras el inicio del dolor torácico, pudiéndose detectar el aumento de 
sus concentraciones, en algunos casos, a partir de la primera o segunda hora de evolución del IAM. La 
mioglobina alcanza su máxima concentración en plasma entre las 6 y 12 h post-IAM, y desaparece de la 
circulación a las 12-24 h del mismo como consecuencia de su rápido aclaramiento renal. Presenta 
importantes limitaciones para este diagnóstico. No es cardioespecífica. Limita su precocidad y 
sensibilidad diagnósticas. La mioglobina también se encuentra elevada en pacientes con insuficiencia 

27
renall . La principal utilidad de la mioglobina reside en su elevada sensibilidad y valor predictivo 

5
negativo en las primeras horas del IAM . 

En el Electrocardiograma la  contusión en el ventrículo izquierdo pueden manifestarse como alteración 
de la onda ST, como se ve en la pericarditis, arritmias, ondas Q patológicas son las alteraciones más 

5 
comúnmente observadas, por lo general ocurre en la primera de 24 48 horas.
Tras un traumatismo torácico cerrado, el trastorno de conducción más frecuente es el bloqueo de 

,5
rama derecha  probablemente debido a una mayor exposición del lado derecho del corazón.

El síntoma principal que pone en marcha la cascada diagnóstica y terapéutica es la aparición de dolor 
torácico, pero la clasificación de los pacientes se basa en el electrocardiograma (ECG). Se pueden 
encontrar:

1. Pacientes con dolor torácico agudo y elevación persistente (> 20 min) del segmento ST  
(SCACEST) y generalmente refleja una oclusión coronaria aguda total.  La mayoría de estos pacientes 
sufrirán, un infarto agudo de miocardio con elevación del segmento ST (IAMCEST). El objetivo 
terapéutico es realizar una reperfusión rápida, completa y persistente mediante angioplastia primaria o 
tratamiento fibrinolítico. 

2. Pacientes con dolor torácico agudo, pero sin elevación persistente del segmento ST. 
Estos pacientes suelen tener una depresión persistente o transitoria del segmento ST o una inversión de 
las ondas T, ondas T planas, seudonormalización de las ondas T o ausencia de cambios en el ECG cuando 
se presentan los síntomas. La estrategia inicial en estos pacientes es aliviar la isquemia y los síntomas, 
monitorizar al paciente con ECG seriados y repetir las determinaciones de los marcadores de necrosis 

SINDROME CORONARIO AGUDO: 
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miocárdica. En el momento de la aparición de los síntomas, el diagnóstico del SCA sin elevación del ST 
(SCASEST) se concretará, según el resultado obtenido a partir de la determinación de las troponinas, en 
infarto agudo de miocardio sin elevación del segmento ST (IAMSEST) o angina inestable. En algunos 
pacientes, se excluirá una cardiopatía isquémica como causa de los síntomas.

Dolor torácico de características isquémicas, alteraciones electrocardiográficas sugestivas, aumento en 
plasma o suero de la actividad catalítica de la CK o la CK-MB.  Por otra parte, aunque es indiscutible la 
utilidad del electrocardiograma (ECG) en el diagnóstico de los SCA, existe un 30% de pacientes con IAM 
que presentan trazados electrocardiográficos que podrían caber dentro de la normalidad o con 

3alteraciones no diagnósticas o difícilmente interpretables que dificultan su diagnóstico . Por este 
motivo, la medida de los marcadores biológicos de necrosis miocárdica ha sido y sigue siendo básica 
para el diagnóstico del IAM.

La Troponinas cardíacas, mioglobina o CK-MB permiten cubrir una parte importante de las necesidades 
clínicas en la evaluación, diagnóstico, estratificación de riesgo y guía para la terapéutica del SCA. Los 
marcadores biológicos, aunque muy útiles para establecer el diagnóstico definitivo de IAM, aún 
presentan 2 inconvenientes:

1) Sólo identifican a los pacientes con necrosis miocárdica de entre el conjunto de pacientes con 
SCA. A pesar de que se están desarrollando y validando metodologías capaces de identificar la isquemia 
miocárdica, no es posible todavía su utilización en la práctica clínica. Por tanto, el diagnóstico de angina 
inestable (AI) sigue siendo exclusivamente clínico y está sujeto a todas las limitaciones antes 
mencionadas, por lo que, en muchas ocasiones, para su correcta identificación es necesario inducir la 
isquemia a través de pruebas de provocación controladas.

2) Necesitan un tiempo mínimo de evolución para poder ser detectados como anormalmente 
elevados. Sin embargo, la morbimortalidad en los SCA disminuye en relación directa a la precocidad con 
que se inicia su tratamiento. 

DIAGNOSTICO. 
• SCACEST lateral alto en evolución secundaria.
• Policontusiones.

EVOLUCION Y COMENTARIOS. 
La paciente ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos procedente de Urgencias. Se administra 

antiagregación con Clopidogrel y Enoxaparina a dosis anticoagulantes, IBP, estatinas y perfusión de 
nitroglicerina con buen control de la TA y FC. Presenta anemización en la analítica con caída de 4g/dl de 
Hemoglobina  sin evidencia de sangrado con ecografía abdominal y tacto rectal normales. Se 
trasnfunde 1 concentrado de hematíes con subida de la Hemoglobina por encima de la previa (Por lo 
que sospechamos que no fue real la anemización). Episodios nocturnos de desorientación. Durante su 
ingreso no ha presentado episodio de arritmias ni datos de Insuficiencia Cardíaca. Pico máximo de 
Troponina 2685ng/L en descenso, LDH 512 U/L, CPK 5538 U/L(Al ingreso y en descenso), CK-MB 140(Al 
ingreso y en descenso) con hipertrasaminasemia. Manteniéndose hemodinámicamente estable 
durante su ingreso.



II   Jornada de Divulgación Científica

301 SELECCIONADOS

DISCUSION Y CONCLUSIONES.
Ante un paciente adulto mayor es muy importante la valoración de edad, antecedentes 

personales ya que nos orientan hacia los posibles diagnósticos diferenciales como síndrome coronario 
agudo y lesión miocárdica secundaria a contusión por traumatismo. Sin embargo, dados los 
antecedentes personales y la duración del dolor causado por traumatismo podemos descartar un 
síndrome coronario agudo que sería la primera sospecha diagnóstica que deberíamos plantearnos ante 
una paciente de estas características,  y más aún al existir factores de riesgo asociados como tabaco, 
diabetes, dislipemia, etc. 

Los marcadores biológicos de daño miocárdico han desempeñado un papel fundamental  no solamente 
en el diagnóstico, pronóstico y estratificación de riesgo de los pacientes con SCA sino también en los 
pacientes con contusión miocárdica.

Se evidencia elevación de enzimas cardíacas siendo la creatinfosfoquinasa total (CPK) la primera en 
elevarse como resultado del daño celular a las 6 horas del traumatismo, con posterior descenso de la 
misma.  La paciente estando una vez en planta presenta un episodio de dolor torácico menor de 20 
minutos sin especificar características, por lo que se solicita enzimas cardíacas que van en descenso y un 
electrocardiograma en el que se observa elevación del ST en V5 por lo que se solicita Cateterismo 
encontrándose coronarias normales. 
En conclusión, nuestro caso representa una situación común en el Servicio de Urgencias e ilustra la 
dificultad para el diagnóstico de contusión miocárdica cuando existe discrepancia entre los diferentes 
hallazgos clínicos, enzimáticos y de técnicas de imagen. 

La paciente es dada de alta con diagnóstico de SCASEST secundario a contusión miocárdica.  
Actualmente se encuentra en tratamiento con Pantoprazol 40mg/24h VO; Clexane 40mg/12horas SC; 
Clopidogrel 75mg/24horas; Atorvastatina 80mg/24 horas VO; Bisoprolol 2.5mg/24 horas VO; 
Paracetamol 1gr/horas VO.

ico de SCASEST secundario a contusión miocárdica.  Actualmente se encuentra en tratamiento con 
Pantoprazol 40mg/24h VO; Clexane 40mg/12horas SC; Clopidogrel 75mg/24horas; Atorvastatina 
80mg/24 horas VO; Bisoprolol 2.5mg/24 horas VO; Paracetamol 1gr/horas VO.
Además, podemos recalcar la importancia que tiene el aprender a solicitar exámenes complementarios 
de forma adecuada y así poder tomar decisiones y dar un adecuado tratamiento a los pacientes.
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Uso del óxido nítrico en el síndrome de embolia grasa

RESUMEN.
Paciente de 25 años de edad que tras sufrir precipitación es diagnosticado de fractura de fémur, 

calcáneo y primera vértebra lumbar. Es intervenido de forma programada 96 horas después del 
accidente.  A las 32 horas de la intervención inicia un cuadro de insuficiencia respiratoria e inestabilidad 
hemodinámica. Tras descartar otras posibles causas fue diagnosticado de síndrome de embolia grasa. 
Se empleó para su tratamiento óxido nítrico junto a las medidas de soporte. A los 7 días el paciente fue 
dado de alta de Reanimación por evolución favorable.

PALABRAS CLAVE.
Embolismo graso, síndrome de embolia grasa, hipertensión pulmonar perioperatoria, óxido 

nítrico.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de embolia grasa (SEG) es consecuencia de la liberación al sistema venoso de 

émbolos de grasa procedentes de la médula ósea producidos tras fracturas óseas. 
Este síndrome aparece más frecuentemente en varones jóvenes que sufren fractura de huesos largos y 
pelvis, especialmente en casos de fracturas cerradas y/o múltiples. También se considera como 
desencadenante la cirugía ortopédica, con especial riesgo en los casos de fresado o clavo intramedular, 
ya que el aumento de presión favorece el paso de la grasa a la circulación.

El diagnostico de SEG es clínico. Existen unos criterios diagnósticos clásicos, los criterios de Gurd. El 
diagnóstico se realiza cuando el paciente presenta un criterio mayor (insuficiencia respiratoria, 
petequias y alteración neurológica), cuatro menores (taquicardia, fondo de ojo anormal, hipertermia, 
ictericia y alteraciones renales) y presencia de macroglobulinemia grasa. 
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Se manifiesta tras un período de 24 a 72 horas libre de síntomas, siendo la manifestación típica la triada 
de hipoxemia, alteraciones neurológicas y erupción petequial. 
El diagnóstico es de exclusión, no existe ninguna prueba lo suficientemente sensible o específica que 
nos permita confirmar o excluir el SEG.

En cuanto al tratamiento, el SEG requiere medidas de soporte ya que no existe terapia específica. En la 
actualidad, el uso de óxido nitroso (ON) está muy extendido en los casos de hipertensión pulmonar 
(HTP) perioperatoria. Es un potente vasodilatador pulmonar selectivo, dosis dependiente, en presencia 
de vasoconstricción pulmonar. Induce vasodilatación en las porciones ventiladas del pulmón con 
redistribución del flujo sanguíneo y reducción del shunt.

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Varón de 25 años sin antecedentes de interés, que tras sufrir precipitación presenta fractura 

aplastamiento de L1, fractura cerrada de fémur y fractura conminuta de calcáneo. 
Es intervenido de forma programada, realizándose osteosíntesis de L1, reducción de la fractura de 
fémur con clavo intramedular anterógrado (encerrojado proximal y distal) y limpieza quirúrgica de 
fractura de calcáneo. Durante la intervención se trasfunden dos concentrados de hematíes.
Las primeras 24 horas del postoperatorio inmediato, permanece en la unidad de reanimación, de la que 
es dado de alta por evolución favorable. 

Tras 8 horas en planta, inicia un cuadro de taquicardia, que se acompaña de insuficiencia respiratoria, 
manifestado por disnea, taquipnea y saturación basal del 70%. Dada la situación clínica reingresa en 
Reanimación para valoración y tratamiento. 

En relación a los antecedentes y el contexto clínico en que se origina este cuadro, se sospecha una 
embolia grasa, así que se solicita un TAC con protocolo de TEP. En el TAC se describen extensos 
infiltrados alveolares bilaterales distribuidos por todos los lóbulos pulmonares, hallazgo que se 
relaciona con la embolia grasa y se confirma la sospecha diagnóstica.
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Así mismo, se realizó un primer ecocardiograma, donde se apreció fallo cardiaco derecho, manifestado 
por dilatación ligera del ventrículo derecho, insuficiencia tricuspídea moderada-severa con presión 
pulmonar sistólica (PSP) de 44mmHg. 

DISCUSIÓN.
En nuestro caso, se consideró SEG por el contexto clínico, la presencia de insuficiencia respiratoria, 
agitación, taquicardia, hipertermia y oliguria, aunque no se determinó la presencia de 
macroglobulinemia grasa. Decidimos hacer uso compasivo de la terapia con ON, empezando a 20 ppm 
durante 11 horas diarias, reduciendo su aporte a las 72 horas a 15 ppm y suspendiendo a las 96 horas.
Durante su reingreso, el paciente permaneció en ventilación espontánea, manteniendo saturaciones de 
oxígenos superiores al 95% con aporte de oxígeno variable  según las necesidades, evitando la hipoxia y 
la acidosis, que aumentarían la resistencia vascular pulmonar, y la postcarga del ventrículo derecho.
Se realizaron medidas de soporte, aportando la fluidoterapia necesaria para evitar la hipotensión 
sistémica y a su vez la hipoperfusión coronaria. No fueron necesarias drogas vasoactivas. 
El paciente fue trasfundido en dos ocasiones para mantener un hematocrito óptimo que permitiese al 
ventrículo derecho una adecuada extracción de oxígeno.

No se objetivo erupción petequial durante su ingreso.
Tras 7 días de ingreso en la unidad de Reanimación y dada su evolución favorable, el paciente cursó alta 
de la unidad. 

En la ecocardiografía de control mostró un ventrículo derecho menos dilatado, con función sistólica 
conservada, menor grado de insuficiencia tricuspídea, así como de disminución de la cifra de PSP.
Al alta hospitalaria, el paciente no presentó ninguna secuela de esta complicación perioperatoria.

Figura 1 TAC con protocolo TEP en el que se visualizan los infiltrados alveolares bilaterales.
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CONCLUSIONES.
No existe tratamiento específico para el SEG, consistiendo éste en medidas de soporte. El empleo de ON 
queda recogido en la literatura, y en nuestro caso, la mejoría clínica fue significativa. Entre sus 
inconvenientes está el precio del mismo, así como la contaminación ambiental. Otra alternativa sería el 
empleo de sildenafilo vía oral, pero presenta mayores efectos sistémicos y menor evidencia científica en 
su uso.

La prevención mediante la inmovilización temprana y la limitación de la presión intraósea durante la 
cirugía ha demostrado la reducción de su incidencia
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Trombosis venosa profunda secundaria a tumoración 
ovárica

RESUMEN.
Se presenta el caso de una paciente premenopáusica con trombosis venosa profunda de 

miembro inferior secundaria a compresión extrínseca de un tumor ovárico. Se describe el proceso de 
diagnóstico clínico y anatomopatológico así como el proceso terapéutico. Con el resultado 
anatomopatológico de tumor de células de la granulosa de ovario, se analizan las características y 
pronóstico de este tipo de cáncer, en relación a otros tipos de tumor ovárico y en cuanto a las diferentes 
formas de presentación más 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. 

INTRODUCCIÓN.
Los tumores de células de la granulosa (TCG) se engloban dentro de los  tumores de los cordones 

sexuales-estroma de ovario. 

La cirugía 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 pronóstico más favorable, aunque se caracterizan por su 
tendencia a recurrir incluso tiempo después de la cirugía

Debido a la tendencia de los TCG a recurrir años después del diagnostico inicial, parece razonable 
prolongar la vigilancia con exámenes físicos y el estudio de marcadores tumorales. 
Existen diferentes factores asociados a peor pronóstico como son  un tamaño tumoral  >5 cm, mitosis 

(1)
>5 /10 cga y la rotura tumoral .  

.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Motivo de consulta en urgencias:
Inflamación de miembro inferior izquierdo.

Antecedentes y anamnesis:
No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas.
Hábitos tóxicos: fumadora de 1-2 cigarrillos al día desde los 16 años. No enolismo.
No factores de riesgo cardiovascular.
No intervenciones quirúrgicas.
No tratamiento habitual.
Antecedentes gineco-obstétricos: menarquia 13 años. Ciclos menstruales regulares 7/28. GAV (5-0-5). 
Fecha de última regla: 17/07/15.

Mujer de 50 años que acude al servicio de urgencias por presentar inflamación 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 hábito intestinal. No disnea ni clínica 
respiratoria. No síndrome miccional. No otra clínica acompañante. Refiere menstruaciones regulares 
sin cambios en sus características habituales.

Exploración física al ingreso:
A su llegada a urgencias presenta regular estado general y palidez mucocutánea. Eupneica en reposo, 
tolera decúbito, consciente, orientada, colaboradora, nerviosismo. TA: 120/70 mmHg. FC: 112 lpm. 
Afebril. Auscultación cardiorespiratoria sin hallazgos patológicos. Abdomen no doloroso a la palpación, 
sin signos de irritación peritoneal, empastamiento a nivel de hipogastrio, ruidos hidroaéreos presentes. 
Miembro inferior izquierdo aumentado de perímetro desde su raíz, empastado, edematoso con lesión 
ulcerada en dorso del pie izquierdo. Miembro inferior derecho sin cambios patológicos.

Pruebas complementarias al ingreso:
Hemograma: Hematíes 3.05, Hemoglobina 5.3, Hematocrito 20, Volumen Corpuscular Medio 65.6, 
Hemoglobina Corpuscular media eritrocitaria 17.4, Concentración de hemoglobina corpuscular media 
eritrocitaria 26.5, Amplitud de distribución eritrocitaria 28.3, Leucocitos 12.4, Neutrófilos % 86.5, 
Linfocitos % 7.9, Plaquetas 187 mil/mm3.
Coagulación: D-Dímero 6066, Fibrinógeno derivado 6.18, resto de parámetros dentro de la normalidad.
Bioquímica: Glucosa 119, Urea 48, Creatinina 0.69, Sodio 135, Potasio 4.03.
Radiografía de Tórax: Sin hallazgos de interés.
Radiografía de Abdomen: Imagen bien delimitada en región pélvica. 

Eco Doppler MII: tanto la vena femoral superficial como la vena poplítea izquierda presentan contenido 
ecogénico en su interior, no siendo compresibles y no visualizándose en ningún momento flujo vascular. 
Signos sugerentes de TVP.

Diagnósticos iniciales:
- Trombosis Venosa Profunda (TVP) de miembro inferior izquierdo.
- Síndrome constitucional.
- Anemia microcítica severa.
- Masa Pélvica a estudio.
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Tratamiento y evolución:
La paciente pasa a cargo del Servicio de Medicina Interna, encontrándose asintomática. 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 8.4 (tras transfundir), Hematocrito 28.5, VCM 72, Leucocitos 9.3 (N 
86.1%, L 7.7%), Plaquetas 155. 

-   Coagulación: 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 
0.85, Fibrinógeno derivado 5.87 

- Bioquímica: Glucosa 80, Hemoglobina A1c (Hemoglobina glicosilada)/ Hemoglobina.total 5, 
Urea 25,reatinina en sangre 0.44, Tasa estimada de filtración glomerular/1,73 metros cuadrados >60 
,Proteinas totales 6, Albumina en sangre 3.1, Urato 2 ,Bilirrubina total 0.37, Sodio 138, Potasio 3.74 
Calcio 7.6 Hierro 27 ,Fosfato 1.8, Osmolalidad 284.6, Trigliceridos 111 Colesterol 136 ,Colesterol HDL 33, 
colesterol.en LDL 81, LDH 681,GOT 58, GPT 50,GGT 38 ,Amilasa 30, Fosfatasa alcalina total 170, 
PolIpeptido liberador de Gastrina 17.6 ,T4 libre 0.88, TSH  0.11, Folato 2.5 ,Vitamina B12 167.4, CA 125 
Ag 18, CA 15-3 Ag 37.6, CA 19-9 Ag <2.00, CA 72-4 Ag 0.83 ,Antigeno del carcinoma de celulas escamosas 
Ag 0.3 C,arcinoembrionario Ag (CEA) 6.2 ,Enolasa neuronal especifica 22.3 .PCR  22.8,Ferritina 91.18, 
Transferrina 190, Hierro/Capacidad total de fijación del hierro 11.4 

- TAC Toracoabdominal: “Se visualizan múltiples defectos de replección 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 diámetro), compleja, con áreas hipodensas en su interior por probable necrosis tumoral, que 
aparentemente nace de la pelvis. Desplaza al útero hacia la derecha y probablemente corresponda con 
un carcinoma de ovario. Existe una trombosis de la vena femoral común izquierda que se continúa a lo 
largo de la ilíaca y se extiende a la vena cava inferior hasta el nivel de la entrada de la vena renal derecha. 
En la porción más declive de la vesícula existen abundantes imágenes calcificadas compatibles con 
colelitiasis. Las vías biliares son normales. Sin otros hallazgos significativos.”

Ante los hallazgos radiológicos, se realiza 

Durante el ingreso, debido a anemizaciones frecuentes que no tienen repercusión clínica, precisa ser 
transfundida en tres ocasiones. La paciente refiere pérdidas sanguíneas exclusivamente a nivel 
ginecológico (menstrúa desde el ingreso, con una duración de este ciclo de al menos 13 días de 
evolución). Para despistaje de otros puntos de sangrado, se realizó endoscopia y colonoscopia con los 
resultados de:

- Gastroscopia: cardias incompetente, compatible con gastropatía crónica atrófica.
- Colonoscopia: se explora hasta saco cecal. Exploración dentro de la normalidad.

Dado que la PAAF no es concluyente, se realiza biopsia con aguja gruesa (BAG) guiada por ecografía de la 
masa pélvica, con resultado anatomopatológico probable de leiomiosarcoma ovárico izquierdo 
parcialmente necrosado.
Ante estos hallazgos y dada la estabilidad clínica de la paciente (TEP no produce repercusión 
hemodinámica), es valorada por anestesia que considera el caso apto para intervención quirúrgica. Se 
decide traslado a planta de Ginecología para cirugía. 

punción-aspiración con aguja fina (PAAF) de la masa pélvica 
con control ecográfico, cuyo resultado no es concluyente (extensas áreas de necrosis).
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Diagnósticos al alta por Medicina Interna: 
- Masa ovárica izquierda: leiomiosarcoma parcialmente necrosado (diagnóstico por BAG).
- Trombosis venosa profunda (TVP) (hasta cava inferior) de miembro inferior izquierdo 

secundaria.
- Tromboembolismo pulmonar (TEP) sin repercusión hemodinámica.
- Derrame pleural izquierdo.
- Anemia microcítica severa que ha precisado transfusiones. 

Evolución en el Servicio de Ginecología: 
Exploración general al ingreso en Ginecología: abdomen blando, depresible, no doloroso. A nivel de 
hipogastrio masa dura e irregular, genitales externos normales, vagina con sangrado de cavidad 
menstrual, cuello de multípara bien epitelizado. Tacto vaginal: útero desplazado a la derecha. Fondo de 
saco izquierdo ocupado por una masa que impresiona de anejo izquierdo. ECO TV: útero de tamaño y 
consitencia normal, endometrio 1º fase 7 mm. Ovario derecho normal de 18 mm, no liquido en Douglas. 
En región anexial izquierda masa de contenido sólido y heterogénea de 12 cm de diámetro, mioma 
pediculado cara posterior. 

Ante los hallazgos de las pruebas diagnósticas se programa intervención quirúrgica por Ginecología.  Se 
realiza laparotomía exploradora con los hallazgos de tumoración en anejo uterino izquierdo de unos 12 
cm de diámetro adherido a sigma y a cara posterior del útero. Por ello, se realiza histerectomía total con 
doble anexectomía y apendicectomía. Se envían muestras intraoperatorias y pieza quirúrgica para 
diagnóstico anatomopatológico definitivo. 

En el postoperatorio la paciente se encuentra asintomática, con buen estado general por lo que se 
procede al alta con posterior seguimiento por el servicio de Ginecología.

Se reciben los resultados de Anatomía Patológica, con diagnóstico de: 

- Tumoración ovario izquierdo (dimensiones 16x14x10 cm): tumor de células de la granulosa del 
adulto, con presencia de extensas áreas de necrosis y hemorragia. Patrón de crecimiento sólido, difuso. 
Presenta rotura capsular. Trompa de Falopio sin particularidades. Inmunohistoquímica: Inhibina (+), 
Calrretinina (+), CD99(+), AE1/AE3 (-), EMA(-), RP (+). 

- Útero y cérvix: sin evidencia de malignidad en el material examinado. Cervicitis crónica 
inespecífica. Endometrio secretor. Miometrio sin alteraciones. 

- Anejo derecho: ovario involutivo. Quiste seroso del paraovario. 
- Apéndice: involución fibroadiposa. 

DISCUSIÓN.
Los tumores de células de la granulosa (TCG) se engloban dentro de los  tumores de los cordones 

(4)sexuales-estroma,  que representan un 6%  de las neoplasias primarias de ovario. Se distinguen 2 
variedades: adulto (que suele presentarse a edades entre 50-54 años) y juvenil (de presentación antes 

(4)de la pubertad) . Es más frecuente la variante del adulto, que tiene a su vez mayor tendencia a la 
recidiva local que a la propagación a distancia, aunque un mejor pronóstico que otros tumores ováricos 
más frecuentes, como el epitelial. Su evolución y comportamiento biológico son más favorables. 

La forma de presentación clínica más frecuente es la masa abdominal asintomática.
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Otras formas clínicas de presentación descritas se asocian a signos de exceso de estrógenos  (como 
(4)sangrados vaginales o pubertad precoz) .  Es menos frecuente el debut con rotura del tumor, dolor 

pélvico y hemoperitoneo (que en ocasiones  requiere diagnóstico diferencial con la rotura de un 
embarazo ectópico). En el caso descrito, encontramos otra forma poco habitual de presentación, como 
es la trombosis venosa profunda desde la raíz de miembro inferior izquierdo, secundaria a la 
compresión extrínseca venosa por el tumor ovárico. Los TCG secretan proteínas como la inhibina 
(hormona polipeptídica producida por las células de la granulosa de los folículos ováricos que es un 

(2)potente regulador feedback negativo de la secreción de FSH) , que pueden constituir un marcador 
diagnostico específico.

(2) 
En cuanto al diagnóstico y tratamiento de los TCG, la cirugía es el método principal para el diagnóstico, 
estadificación y tratamiento del tumor. En mujeres postmenopáusicas, el tratamiento quirúrgico sería 
una histerectomía abdominal total y una anexectomía bilateral. En mujeres en edad reproductiva, una 
cirugía más conservadora, con una anexectomía unilateral, puede ser una opción, siempre que no exista 
extensión extraovárica y con previa exclusión de un cáncer endometrial. 

La supervivencia de pacientes con TCG es generalmente excelente porque la mayoría de los pacientes 
presentan un estadio localizado. Sin embargo, se consideran pacientes con alto riesgo a aquellas en 
estadio II a IV de la enfermedad y posiblemente a los sujetos en estadio I asociados a factores de peor 
pronóstico como gran tamaño, alto índice de mitosis o rotura del tumor.

La quimioterapia adyuvante sólo se recomienda en estadios precoces que asocian factores de peor 
pronóstico o en estadios avanzados. En estos casos, la no asociación de quimioterapia parece disminuir 
la supervivencia libre de enfermedad y la superviviencia libre de recaída, al igual que la radioterapia 
adyuvante. El rescate quirúgico de las recurrencias debe plantearse siempre que sea posible, ya que la 
evolución tumoral más frecuente es la recidiva local más que la recidiva a distancia.

Debido a la tendencia de los TCG a recurrir años después del diagnostico inicial, parece razonable 
prolongar el seguimiento de estas pacientes con exámenes físicos  y con estudio de marcadores 
tumorales. 
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(Imagen 1 y 2 Radiografía PA y AP de Abdomen)

(Imágenes 3 y 4: TAC Tórax)
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(Imágenes 5, 6, 7 y 8 : TAC Abdomen)
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A propósito de un caso de granulomatosis de Wegener

RESUMEN.
Varón de 33 años con un cuadro clínico consistente en la presencia de infiltrados radiológicos, 

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.

INTRODUCCIÓN. 
Varón de 33 años sin antecedentes médicos ni quirúrgicos 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 38ºC. El paciente tomó 
Antiinflamatorios no esteroideos sin mejoría de la sintomatología. No comentaba ningún otro síntoma 
a nivel de otros órganos y sistemas.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un paciente varón de 33 años que no presenta antecedentes médicos ni quirúrgicos 

de interés salvo poliposis nasal y problemas respiratorios en la infancia con necesidad de 
nebulizaciones; fumador y bebedor social. 

A su llegada a urgencias, el paciente refería que comenzó con tos como único síntoma. Posteriormente, 
nota malestar general con algias generalizadas que se iniciaron en muñecas y seguidamente afectaron a 
codos, hombros, rodillas y tobillos, con carácter migratorio y sin signos inflamatorios locales claros pero 
con marcada impotencia funcional. Sin mejoría tras tratamiento con antiinflamatorios no esteriodeos 
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pautados por su médico de atención primaria. Tras presentar fiebre de 38ºC, acude al Servicio de 
Urgencias. No se acompaña de otra sintomatología.

A la exploración física el paciente estaba normohidratado y normoperfundido, sudoroso, taquipneico 
en reposo tolerando el decúbito. El paciente estaba hemodinámicamente estable pero precisaba 
reservorio a 15 lpm para alcanzar saturaciones del 90%. La exploración por aparatos y sistemas fue 
anodina a excepción de dolor a la movilización de las extremidades mayores impresionando de 
impactación de las mismas sin ningún otro hallazgo a otro nivel.

En cuanto a las pruebas complementarias en urgencias el hemograma y la coagulación estaban dentro 
de los límites de normalidad; en la bioquímica se apreciaba una colemia de 1.4, una LDH de 635,una PCR 
de 200 y una procalcitonina de 0.2 como únicos hallazgos.

Los antígenos de legionella y neumococo en orina fueron negativos.
En la orina se apreciaron hematíes dismórficos.
En la radiografía de tórax se apreciaba un infiltrado cavitado en el segmento 6 izquierdo con afectación 
broncoalveolar difusa bilateral.
Ante el mal estado general del paciente se decidió ingreso a cargo de neumología para seguir con los 
estudios pertinentes.

En planta se pidieron dentro de las pruebas analíticas de despistaje: un nuevo hemograma, bioquímica y 
coagulación que no mostraron nuevos hallazgos a excepción de ligera leucocitosis de 11.700 con 
desviación izquierda (Neutrófilos 77%) y una VSG de 44, la ECA fue normal. Los marcadores tumorales 
estaban dentro de la normalidad, marcadores de autoinmunidad presentó ANCA positivo a título 1:80, 
Ac PR3 positivos, ANA y MPO negativos. En cuanto a la serología fue negativa y en el proteinograma 
sérico el complemento C3 estaba elevado en 256 mg/dl junto con una orina de 24 horas sin hallazgos.
También se solicitó un TAC torácico (imagen 1) en el que se evidenció un infiltrado cavitado a nivel del 
segmento 6 del pulmón izquierdo asociado a una afectación broncoalveolar difusa bilateral. Además 
donde se observaron pólipos nasosinusales.

En la fibrobroncoscopia que se le realizó, ante los hallazgos visualizados en la TAC, se obtuvieron 
biopsias pulmonares de la lesión, en las cuales presentó citología negativa para malignidad y el recuento 
celular mostró 90% macrófagos, 10% linfocitos, polimorfonucleares menordel 10% y eosinófilos 
menores del 1%. Se obtuvo también un BAL que fue no tipificable por contaminación hemática y en la 
microbiología del BAS había 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 evolucionó 
favorablemente, sufre recaída presentando en nueva radiografía de tórax (IMAGEN 2) inlfiltrados 
alveolares extensos de todo el pulmón derecho con consolidación efecto masa en la base y LSI, por lo 
que debido a la situación clínica se decide iniciar tratamiento con ciclofosfamida con excelente 
respuesta radiológica y clínica. Posteriormente, ha continuado con los ciclos de ciclofosfamida de 
manera ambulatoria con buena respuesta clínica.

Como ya hemos comentado el diagnóstico final de nuestro paciente fue de Enfermedad de Weneger 
con afectación pulmonar, articular y de la vía aérea superior.



II  Jornada de Divulgación Científica

316SELECCIONADOS

DISCUSIÓN.
La vasculitis es un proceso anatómico y clínico caracterizado por inflamación y lesión de los vasos 
sanguíneos. Esto puede dar lugar a un amplio y heterogéneo grupo de síndromes ya que es capaz de 
afectar a los vasos de cualquier calibre, clase y localización. 

En el caso de la granulomatosis de Wegener es una vasculitis primaria de pequeños y medianos vasos 
asociada a anticuerpos anticitoplasma del neutrófilo (ANCA). Se trata de una enfermedad rara y de 
causa aún no definida.

Se distingue clínicamente por su particular afección del tracto respiratorio alto, bajo y riñones. Los 
criterios diagnósticos, según el American College of Rheumatology (ACR), son: sedimento urinario 
anormal; radiografía de tórax con hallazgos anormales (nódulos, cavidades o infiltrados); úlceras orales 
o secreción nasal; y biopsia con inflamación granulomatosa. Se requieren 2 de los 4 criterios para 
confirmar el diagnóstico. Estos pacientes frecuentemente se presentan con sinusitis, secreción nasal, 
otitis media y pérdida de la audición. A raíz del compromiso pulmonar (85 – 90% de los casos) pueden 
presentar tos, disnea y hemoptisis o sólo presentar el hallazgo radiográfico anormal. Más tarde, la 
enfermedad progresa a una vasculitis franca anunciada por síntomas constitucionales. En esta etapa, 
las artralgias, vasculitis cutánea, mononeuritis o polineuritis pueden tener lugar. Más del 70% de los 
pacientes tendrán 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 
afección.

Numerosas entidades deben ser consideradas en el diagnóstico diferencial, entre ellas, la tuberculosis 
pulmonar. 
El tratamiento de las vasculitis c-ANCA positivas se divide en dos fases: inducción a la remisión y de 
mantenimiento. En la fase de remisión se usa glucocorticoides y ciclofosfamida intravenosa para inducir 
remisión. Después se sugiere cambiar a otro agente menos tóxico para mantener esta remisión. En 
cuanto a la terapia de mantenimiento se ha recomendado la prescripción de: azatioprina, metotrexato o 
leflunomida porque son medicamentos con menor toxicidad que la ciclofosfamida y no han registrado 
recaídas mayores que ésta última.

CONCLUSIÓN.
A pesar de que la granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente, debe sospecharse en 
todos los individuos con síntomas respiratorios y renales persistentes y otras manifestaciones 
sistémicas de inflamación. El diagnóstico se confirma mediante estudios imagenológicos y prueba de c-
ANCA, sin llegar a ser necesaria la biopsia. El pronóstico de los pacientes mejora mientras más pronto se 
administre el tratamiento.
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Imagen 1: TAC de tórax corte axial.

Imagen 2: Radiografía de tórax PA.
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Vólvulo intestinal secundario a consumo de cocaína

RESUMEN.
Varón de 48 años con malestar general y sintomatología de abdomen agudo. En TAC Abdomino-

pelvico se aprecia “signo del remolino” que tras laparoscopia exploratoria y de acuerdo a anamnesis se 
diagnóstica isquemia mesentérica debido a vólvulo de intestino delgado secundario a consumo de 
cocaína.

El uso de drogas como la cocaína, trae como consecuencia importantes efectos secundarios nocivos 
para la salud. Están ampliamente descritos los riesgos y afectación sobre el sistema cardiovascular, que 
son sin duda los más comunes, pero también presentan efectos sobre el sistema gastrointestinal que si 
no son diagnósticados y tratados de manera urgente pueden conllevar incluso el fallecimiento.

PALABRAS CLAVE.
 Abdomen agudo. Malrotación intestinal. Vólvulo de intestino delgado. Isquemia mesentérica. 
Cocaína. Drogas. " Signo del remolino".

INTRODUCCIÓN.
Los vólvulos de intestino son causa de patología abdominal frecuente en lactantes y niños. Sin 

embargo, son una rara causa de abdominalgia en adultos. Suelen debutar con dolor crónico 
intermitente y con menos frecuencia con dolor abdominal agudo como causa de obstrucción o 
isquemia intestinal.

Las principales causas etiológicas de la isquemia mesentérica son resultado de una embolia arterial, 
principalmente de origen cardíaco, así como, de trombosis arterial y venosa, aguda. Como causas no 
oclusivas, que son las que correponderían a la disminución significativa del flujo secundario a 
vasoespasmo, son de especial relevancia las debidas a cirugía coronaria, shock de cualquier etiología, 
insuficiencia cardíaca, arritmia, hemodiálisis con marcada hipotensión, sepsis, pancreatitis con 
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hipovolemia, vasoconstrictores esplácnicos y fármacos como los digitálicos y  otras drogas, así como 
vasculitis e hipercoagulabilidad.

Asimismo, está más que documentado la asociación del consumo de drogas como cocaína con las 
complicaciones cardiovasculares como pueden ser arritmias cardíacas, infarto agudo de miocardio y/o 
accidente cerebrovascular. Sin embargo, son menos frecuentes la asociación de cocaína con la patología 
gastrointestinal como ulceraciones gástricas, infarto visceral, isquemia intestinal, perforación y fibrosis 
retroperitoneal.

CASO CLÍNICO.

- Antecedentes Personales:
Alergia a Primperan
Hábitos tóxicos: Fumador de 10 cigarrillos /dia. Consumidor ocasional de cocaína. En seguimiento por 
Servicio de Digestivo por Esófago de Barret y hernia de hiato.

- Tratamiento Actual: Omeprazol 20mg 1 comprimido cada 24h. Tramadol si precisa por dolor.

- Anamnesis:
Varón de 48 años con los antecedentes personales previos, consulta por dolor abdominal focalizado a 
nivel epigastrio no irradiado, de inicio súbito,  acompañado de  vómitos intensos postprandiales. 
Afebril. Refiere que ayer fue su cumpleaños y que consumió tóxicos (cocaína). Niega otra 
sintomatología en la anamnesis dirigida.

- Exploración Física:
TA 136/87 FC 52 Sat.02 100%

Mal estado general. Palidez cutánea. Sudoración profusa. Impresiona de gravedad. Perfusión normal.
 
Cabeza y cuello: No Ingurgitación yugular. No adenopatías
TÓRAX.
Auscultación Cardíaca: Rítmico a 80 lpm. No se aprecian soplos ni extratonos.
Auscultación Pulmonar:  Murmullo vesicular conservado, sin ruidos patológicos sobreañadidos.
Abdomen.Doloroso. Defensa importante a la palpación 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 50 latidos por minutos. Eje derecho. T picudas en precordiales. No otras 
alteraciones del ritmo ni repolarización.

+ Analítica:
- Hemograma: Leucocitos 14300 (Neutrófilos 82.2% Linfocitos 11.8% Monocitos 2.8% 

Eosinófilos 1%) Hemoglobina 15.8 Hematocrito 46.8 Plaquetas
- Coagulación: 237 INR 0.9 AP 115 Fibrinógeno 3.33
- Bioquímica: Glucosa 103 Urea 26 Creatinina 1.03 Sodio 140 Potasio 4.02 CK 29 CKMB 

6.65 Troponina 4.33 Mioglobina 72 GOT 29 GPT 22 LDH 419 Bilirrubina 0.68 PCR 3.1
- Tóxicos en orina: positivo a cocaína y tetrahidrocanabinol (THC).

+ Radiografía Tórax: no condensaciones ni derrame, no neumotórax
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+ Radiografía Abdomen: gases y heces de distribución normal

+ TAC abdominal-pélvico:
 Hernia de hiato por deslizamiento. Hígado de tamaño y densidad normales y sin lesiones focales 
visibles. Vía biliar intra y extrahepática, páncreas, bazo, ambas glándulas suprarrenales y riñon derecho 
normales. Riñón izquierdo de tamaño y situación normales, objetivándose en la cortical del polo 
inferior, una lesión hipodensa, de 1,4 cm de tamaño, de morfología redondeada y contornos bien 
definidos que convendría ser evaluada mediante ecografía para determinar su naturaleza. Quistes 
corticales simples renales izquierdos. No se visualizan adenopatía en rango patológico en ninguno de 
los territorios abdominopélvicos explorados. En cavidad pélvica no se aprecian alteraciones de interés. 
Llama la atención la distribución de las asas yeyunales, localizadas predominantemente en hipocondrio 
y vacio derecho, apreciándose el "signo del remolino" en los vasos mesentéricos, pero sin identificarse 
defectos de repleción ni engrosamientos murales de las asas intestinales ni líquido libre intraabdominal 
ni otras alteraciones de interés. En el resto de exploración, no se aprecian otras alteraciones 
significativas.

TAC Abdomino pélvico

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL.
El paciente presenta una sintomatología  como exploración física que nos hace sospechar un 

cuadro de abdomen agudo. Por lo que nos planteamos, las diferentes causas del mismo como 
diagnostico diferencial.

 1. Aneurisma disecante de aorta abdominal
 2. Cetoacidosis diabética
 3. Cólico biliar
 4. Enfermedad coronaria
 5. Gastroenteritis aguda
 6. Isquemia/necrosis mesentérica
 7. Obstrucción intestinal
 8. Neumonía/Neumotórax
 9. Pancreatitis aguda
 10. Perforación de víscera hueca
 11.Úlcera péptica (brote ulceroso)
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- Tratamiento y evolución

Tras los hallazgos radiológicos , el paciente pasa a cargo del Servicio de Cirugía General Digestiva, 
quienes realizan una laparotomía exploradora encontrando una rotación parcial de asas de delgado 
hacia hemiabdomen derecho con signos de ingurgitación venosa en vasos mesentéricos terminales que 
condicionan coloración azulada de las asas, procediendo a la desvolvulación con recuperación de la 
coloración de las asas .

- Diagnóstico Final
Isquemia mesentérica transitoria por volvulación de asas de delgado secundario a consumo de cocaína

DISCUSIÓN.
Existe un gran número de enfermedades de diversa etiología que pueden pueden ser causa de 

un cuadro de abdomen agudo. Dadas las características personales de nuestro paciente (joven 
consumidor de tóxicos, sin otras patología de interés) el grado de sospecha de isquemia mesentérica y 
vólvulo debe ser elevado ante un dolor abdominal de estas características no filiado.

El “signo del remolino”, presente en el TAC, se define como asas de intestino con sensación de giro 
alrededor de los vasos mesentéricos. Es un signo poco común y altamente sugestivo de vólvulo 
intestinal, ya sea de instestino delgado y/o ciego, e incluso brechas mesentéricas postquirúrgicas. En 
todos estos casos, se trata de una emergencia quirúrgica potencialmente mortal.
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Leptospirosis ictérica o síndrome de Weil: una 
enfermedad a tener en cuenta en el ámbito rural 
extremeño

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 ámbito rural tras la implantación de programas de salud pública. Abordamos aspectos 
epidemiológicos, clínicos, diagnósticos y terapéuticos de una entidad de baja prevalencia que es letal 
sin tratamiento, pero que con tratamiento antibiótico adecuado, presenta bajos índices de mortalidad.

PALABRAS CLAVE.
Zoonosis, leptospirosis, epidemiología, fisiopatología, manifetaciones clínicas, diagnóstico, 

tratamiento.

INTRODUCCION.
La leptospirosis (también conocida como síndrome de weil, fiebre del cieno, fiebre canícola, 

enfermedad de los porquerizos, fiebre pretibial de Fort Bragg), es una zoonosis de amplia distribución 
geográfica que aparece en forma aislada o en brotes epidémicos estacionales. Constituye un problema 
de salud pública, al afectar tanto la salud del hombre y los animales como a la economía. Más de 160 
especies de animales silvestres y domésticos constituyen el reservorio y la fuente de infección del 
hombre, que es un huésped accidental. Las especies más involucradas son los roedores y los animales 
domésticos, especialmente el perro, el ganado bovino y el porcino. 

El agente etiológico es una espiroqueta del género Leptospira. Existen especies patógenas y no 
patógenas o saprófitas que presentan similitudes y diferencias antigénicas, características que 
permiten diferenciarlas. Las cepas patógenas de L. interrogans afectan tanto a animales como al 
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hombre, y las saprofitas de L. biflexa se encuentran en ambientes húmedos, como suelos, aguas 
superficiales, agua de mar e inclusive agua del grifo. L. interrogans tiene más 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 económicos son determinantes en la presentación de casos 
y brotes epidémicos. Estos últimos son más frecuentes durante desastres naturales, principalmente 
inundaciones o periodos de lluvias intensas. 

La leptospirosis se mantiene en la naturaleza por la infección renal crónica de animales portadores 
asintomáticos, que eliminan el microorganismo por la orina contaminando el medio ambiente. Los 
animales de cría, bovinos, ovinos, porcinos, equinos, caprinos y los animales silvestres infectados son 
los reservorios de mayor importancia en áreas rurales, mientras que los roedores y los perros lo son en 
áreas urbanas. En los animales de producción la enfermedad puede tener un espectro que varía desde 
infección asintomática, cuadros leves, problemas reproductivos tales como abortos, reducción en la 
producción láctea, baja fertilidad en el ganado y enfermedad grave en animales jóvenes, que pueden 
sufrir un síndrome icterohemorrágico con alta letalidad.

El período de sobrevida de las leptospiras patógenas en el agua y en el suelo varía según la temperatura, 
el pH, la salinidad o el grado de contaminación: mueren con la desecación, toleran temperaturas bajas 
pero no superiores a 40°C; el pH óptimo para su multiplicación es 7,2- 7,4 y son destruidas en medios 
ácidos o en alcalinidad superior a pH 8. En el agua salada no sobreviven, pero pueden permanecer 
semanas en agua dulce con condiciones físico químicas favorables. La radiación ultravioleta las inactiva.

Los humanos pueden contraer la infección al entrar en contacto con la orina de animales infectados; por 
eso está 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 transmisión de leptospira).

Las leptospiras ingresan a través de la piel erosionada o de las mucosas orofaríngea, nasal, ocular, 
aunque también pueden penetrar por la piel íntegra si permanece inmersa en agua por un tiempo. Se 
han descrito casos de transmisión vertical pero se desconoce la transmisión de persona a persona.
La trasmisión puede presentarse de manera directa o indirecta. La trasmisión directa generalmente 
origina casos aislados. Se produce por contacto con sangre, tejidos, órganos u orina de animales 
infectados y excepcionalmente por ingesta de agua o alimentos contaminados, en presencia de lesiones 
de la orofaringe o esofágicas. La trasmisión indirecta es la más frecuente y generalmente ocasiona 
brotes epidémicos. Se produce por el contacto de las mucosas y/o piel con agua, lodo, terrenos o 
vegetación contaminada con orina de animales infectados.

La fisiopatología de la enfermedad estaría relacionada con varios mecanismos interrelacionados, como 
alteración de los endotelios de la microcirculación, formación de complejos inmunes, acción de toxinas, 
hipoxia tisular y fenómenos hemorrágicos. Tras el ingreso de leptospiras al organismo, se diseminan a 
tejidos y órganos incluyendo el líquido cefalorraquídeo y el humor acuoso, constituyendo la fase de 
leptospiremia. Entre el quinto y séptimo día, aparecen los anticuerpos en sangre y se eliminan 
leptospiras por orina, constituyendo por ello la fase inmune y de leptospiruria. Después de la infección, 
se produce una vasculitis sistémica, con compromiso del endotelio predominantemente capilar, 
extravasación de sangre, y anoxia local relativa que puede generar hemorragia pulmonar, nefritis 
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intersticial y tubular, daño vascular de capilares hepáticos, presencia de colestasis intrahepática, 
inflamación meníngea y trombocitopenia, así como manifestaciones hemorrágicas secundarias a 
vasculitis y plaquetopenia. Si bien cualquier serotipo puede determinar las diversas formas de 
presentación clínica, ciertos serotipos están más comúnmente relacionados a las formas graves.

El espectro de manifestaciones clínicas es muy amplio: varía desde episodios febriles inespecíficos 
autolimitados hasta formas graves con insuficiencia renal o hemorragia pulmonar cuya tasa de 
mortalidad puede alcanzar el 50%.
La enfermedad puede tener dos fases distintas, la fase septicémica febril inicial que suele durar de 4 a 7 
días, a la que sigue la fase de estado (también conocida como inmune) que se extiende entre 4 y 30 días 
y coincide con la aparición de anticuerpos circulantes y en la que se producen los síntomas graves. Sin 
embargo, estas dos fases pueden ser clínicamente indistinguibles, como ocurre en muchos casos 
graves.

Tras el período de incubación promedio de 10 días (se han observado casos con un período de 
incubación de 1 hasta 30 días), podrán aparecer las manifestaciones clínicas.
Entre las personas que desarrollan la enfermedad, se distinguen diferentes formas clínicas:

- Leptospirosis anictérica (90%de los casos), que se presenta como un síndrome febril 
inespecífico.

- Leptospirosis ictérica o Síndrome de Weil (5-10%), que presenta diversos grados de compromiso 
sistémico: insuficiencia renal, meningitis, neumonía, manifestaciones hemorrágicas.

- Síndrome pulmonar hemorrágico grave.

En algunos pacientes la fase septicémica inicial evoluciona a una enfermedad ictérica grave, con 
disfunción renal, fenómenos hemorrágicos, alteraciones hemodinámicas cardíacas, pulmonares y 
neurológicas. En este caso, los síntomas y signos que preceden a la ictericia suelen ser más intensos y de 
mayor duración que en la forma anictérica. Esta forma clínica se acompaña de dolor a la palpación 
abdominal y hepatomegalia en aproximadamente 70% de los casos. La ictericia es secundaria a 
colestasis intrahepática, y puede ser muy intensa. La insuficiencia renal puede ser mínima por nefritis 
intersticial leve, pero puede llegar a formas graves por necrosis tubular aguda, en general hipokalémica 
al comienzo, por ser una tubulopatía “perdedora de potasio”. La miocarditis es secundaria a los 
trastornos metabólicos que aparecen. Frecuentemente aparecen petequias, equimosis y sangrado en 
los lugares de veno-punción, hematemesis, hemoptisis, melena o enterorragia. La afectación 
neurológica puede evidenciarse como un cuadro de meningitis, simulando clínica y analíticamente a 
una meningitis viral. 

En la etapa inicial de la enfermedad las alteraciones de laboratorio pueden ser inespecíficas. En los 
estadios avanzados las alteraciones más comunes son:

- Hemograma: Leucocitosis con neutrofilia (> 70%), trombocitopenia (menor de 150.000/mm3) y 
anemia normocrómica

- Bioquímica: Aumento de creatinina y urea, aumento de la bilirrubina a predominio de directa, 
transaminasas normales o con aumentos que generalmente no sobrepasan 500 U/I, CPK muy 
elevada, hipokalemia (presente entre 40 al 70% de los pacientes con insuficiencia renal), 
acidosis metabólica 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 síntomas en vías aéreas superiores, con epidemiología compatible. Puede presentar 
además ictericia, meningitis, nefropatía, neumonía, hemorragias. Se consideran antecedentes 
epidemiológicos compatibles, en los 30 días anteriores al inicio de los síntomas.

Se considera caso confirmado de leptospirosis a todo caso sospechoso o probable sumado a:
En una única muestra:

- MAT (microaglutinación) positiva a un título mayor o igual a 200.
- Aislamiento bacteriano. 
- Detección de genoma bacteriano por PCR.

En dos o más muestras, seroconversión, preferentemente con más de 10 días de evolución:

- Primera muestra negativa y segunda positiva o
- Primera y segunda muestra positivas con diferencia de al menos 2 títulos entre ellas.

El principal pilar del tratamiento es el tratamiento antibiótico. Debe ser iniciado tan pronto como se 
sospeche y preferiblemente antes del quinto día de la aparición de la enfermedad. Los beneficios de los 
antibióticos después del quinto día son discutibles. Nunca esperar los resultados del laboratorio para 
empezar el tratamiento antibiótico (Fig.2, tratamiento antibiótico).

Si bien la evolución clínica puede ser variable, en general el pronóstico es bueno y la mayoría de los 
pacientes evolucionan favorablemente aunque la recuperación puede tomar meses. La tasa de 
letalidad de la forma ictérica varía de 5 a 20%, pero puede alcanzar hasta un 60% 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 
pronóstico. Las causas de muerte son hemorragia pulmonar, insuficiencia renal, miocarditis y 
hemorragias graves. Aún en pacientes con ictericia la insuficiencia hepática es rara. La uveítis es la única 
manifestación subaguda crónica de la leptospirosis. 

DESCRIPCION DEL CASO.
Varón de 69 años, hipertenso y dislipémico sin otros antecedentes que acude a urgencias por 

presentar cuadro febril y diarrea desde hace más de una semana. En la anamnesis, la familia refería que 
había comido setas junto a su familia los días previos (siendo él el único afectado), desde entonces había 
presentado dolor abdominal, con deposiciones líquidas muy frecuentes. Desde hacía una semana, 
había aparecido fiebre > 38ºC. La mañana del ingreso se encontraba muy desorientado.

En la exploración física se encontraba agitado y desorientado, hipotenso (80/40 mmHg), taquicárdico 
(120 lpm), febril 38.5ºC, taquipneico, importante ictericia cutánea y conjuntival. En el box vital presentó 
una crisis tónico-clónica generalizada con mordedura de lengua y sangrado importante y 
posteriormente una parada cardiorespiratoria tipo asistolia que precisa maniobras de reanimación 
cardiopulmonar avanzadas, saliendo en ritmo sinusal en 3 minutos tras administrar 1 mg de adrenalina. 
Es intubado, sedado y conectado a ventilación mecánica.

En analítica destaca anemia normocrómica, plaquetopenia  56000 mil/mm3, leucocitosis 37500 
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mil/mm3 (neutrofilia del 87%), urea 236 mg/dL, creatinina 5.62 mg/dL, bilirrubina total 18.27 mg/dL, 
bilirrubina directa 15.35 mg/dL, sodio 140 mmol/L, potasio 3.28 mmol/L, LDH 1078 UI/L, GOT 90 UI/L, 
GPT 73 UI/L, procalcitonina 9.2 ng/mL, PCR 148 mg/L. En gasometría arterial, destaca hipoxemia con 
acidosis metabólica y una hiperlactadidemia de 8 mmol/L.

Ingresa en la unidad de cuidados intensivos por shock séptico de foco desconocido con un síndrome de 
disfunción multiórgano (SDMO) asociado con un score SOFA al ingreso de 18 puntos con fracaso de 5 
órganos: coagulación, hepático, hemodinámico, respiratorio y renal. Se inicia tratamiento de soporte 
con noradrenalina a dosis 0.5 mcg/Kg/min y dopamina a dosis beta tras correcta reanimación con 
volumen para corregir la disoxia tisular. Se realiza punción lumbar apreciando líquido cefaorraquídeo 
cristalino, que drena a presión normal y con bioquímica normal. Se solicitan cultivos (orina, sangre, LCR) 
y se inicia tratamiento antibiótico empírico de amplio espectro ante la sospecha de foco abdominal con 
meropenem 1 g iv c/8h. Se mantiene conectado a ventilación mecánica modo asistido controlado por 
volumen manteniendo un índice paO2/FiO2 inicial de 180. Se inicia hemodiafiltración venovenosa 
continua al presentar fracaso renal agudo anúrico (RIFLE F). Se solicita frotis sanguíneo que descarta 
hemólisis. Se realiza TAC craneal que descarta patología estructural responsable de las crisis epilépticas 
y TAC abdominal que descarta patología hepática. 

Se reinterrogó a la familia que afirman que el paciente es agricultor y ganadero y que habitualmente 
está en contacto con agua de arrozales y animales (vacuno y bovino). Negaban picaduras de insectos en 
los últimos días. La posibilidad de intoxicación por setas quedó inicialmente en segundo plano al ser el 
único afectado. Pensando en otros posibles orígenes, se solicitan nuevos cultivos y se amplía espectro 
antibiótico a ampicilina, gentamicina y meropenem. 
El paciente presenta mejoría progresiva, presentando estabilidad hemodinámica, recuperación de 
fracaso renal con normalización de cifras de creatinina, desaparición del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica por sepsis y normalización de cifras de bilirrubina. Es dado de alta tras 19 días de 
ingreso en UCI a planta de medicina interna.

Posteriormente, se confirma el diagnóstico de leptospirosis al presentar IgM de Leptospira (ELISA) 
positiva y se detecta un título 1/100 frente a serovar icterohaemorrhagiae (microaglutinación).

DISCUSION.
La leptospirosis puede presentarse con un variado espectro de manifestaciones clínicas, por lo 

que deberemos hacer el diagnóstico diferencial en función de la expresión clínica (Fig 3, diagnóstico 
diferencial).
En España, la leptospirosis es una enfermedad de baja incidencia. Aparecen 4 ó 5 casos graves al año 
según datos del centro nacional de epidemiología. Todo ello gracias a diferentes programas de salud 
pública que incluyen:

- Medidas de control: Notificación, aislamiento de pacientes y desinfección de los artículos 
contaminados con orina. Además, investigación de los casos, sus contactos y la(s) fuente(s) de 
infección probable(s).

- Medidas de prevención: 
Educación: evitar contacto con aguas posiblemente contaminadas, consumir agua 
hervida si no se dispone de potable, elementos de protección 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 epidemiológica local.
Profilaxis antibmicrobiana. En situaciones que conlleven un alto riesgo de exposición, se 
han obtenido buenos resultados utilizando doxiciclina 200 mg por semana durante 
cuatro semanas. En el caso de profilaxis post exposición no se dispone de una base de 
evidencia científica.

CONCLUSIÓN. 
La leptospirosis es una zoonosis extendida en muchos países, con un espectro clínico amplio. Sus 

expresiones clínicas más graves la posicionan en el diagnóstico diferencial de síndromes infecciosos 
variados y complejos. Por otra parte, su tratamiento etiológico aparece como efectivo y sin amenaza de 
resistencias. Por estas consideraciones, entre otras, debe mantenerse en el análisis clínico infeccioso 
actual de los síndromes de cuyo diagnóstico diferencial forma parte.

Figura 1

Figura 2
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Figura 3
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Un diagnóstico difícil

RESUMEN.
ºEl término “condiciones relacionadas con la migraña” hace referencia a las llamadas variantes de la 
migraña, así como a un amplio espectro de síndromes neurológicos agudos que aún no están bien 
definidos. Si bien algunas de las variantes están contempladas en la última clasificación de la 
Clasificación Internacional de las Cefaleas (ICHD-III), aún hay muchos síndromes no reconocidos 
pasando, por ello, inadvertidos y generando diagnósticos y tratamientos erróneos.
Presentamos el caso de un varón de 13 años, con antecedentes personales de migraña, que acude a 
Urgencias con un cuadro de disminución del nivel de conciencia, cefalea y disartria. La normalidad del 
estudio de neuroimagen y la resolución espontánea del episodio con analgesia y reposo nos ayudó a 
establecer el diagnóstico  de “condición migrañosa”

PALABRAS CLAVE.
Migraña, cefalea, electroencefalograma.

INTRODUCCIÓN.
La disminución del nivel de conciencia se define como una ausencia de respuesta ante estímulos 

externos, existiendo diferentes grados en su evolución que pueden ir desde letargia y confusión hasta el 
coma profundo. En pediatría, son múltiples las causas que originan alteración del nivel de conciencia 
por lo que un alto índice de sospecha resulta clave para abordar esta situación. La migraña, aunque 
infrecuente, representa una de estas causas.

La cefalea constituye un motivo de consulta frecuente en la edad pediátrica. En los niños se estima una 
prevalencia del 50% que aumenta hasta un 80% en adolescentes. El diagnóstico del tipo de cefalea es 
esencialmente clínico y basado en la Clasificación Internacional de las Cefaleas (ICHD). La migraña es el 
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tipo más 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 5 y 15 años y un 28% entre los 15 y 19 
años.

En la última edición de 2013 de la ICHD (ICHD-III) se incluye un amplio espectro de subtipos de migraña: 
migraña sin aura, con aura, complicada, probable y síndromes episódicos que pueden asociarse a 
migraña. (Imagen 1). La mayoría de éstos es fácilmente reconocible por la cefalea y pródromos que 
asocian; sin embargo, el diagnóstico de las “condiciones asociadas a la migraña” es difícil y está basado 
en signos y síntomas transitorios en la ausencia de aura visual, cefalea u otros pródromos.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 13 años que acude con sus padres al servicio de Urgencias por cuadro de cefalea 

intensa, disartria y pérdida de conciencia.  En domicilio, refiere sensación de malestar y cefalea por lo 
que se administra ibuprofeno con codeína.  Sus padres acuden a verlo en los 30 minutos siguientes 
encontrándole inconsciente, tumbado en el suelo, con la mirada perdida e hipotónico. Tras estimularle 
con agua, comienza a despertarse, presentando un habla disártrica con desviación de la comisura bucal 
y rigidez del miembro superior derecho. El episodio ha ocurrido después de haber estado jugando al 
fútbol, bajo exposición solar intensa. Afebril sin proceso infeccioso intercurrente. Niegan traumatismo 
o acceso a tóxicos.

Antecedentes personales y familiares: migraña en seguimiento por Neuropediatría que ha requerido 
profilaxis con flunarizina en ocasiones. Correctamente inmunizado.  Madre y familiares maternos con 
migraña.

A su llegada al servicio de Urgencias: triángulo de evaluación pediátrica con alteración del  estado de 
conciencia.  Glasgow 13 puntos  (apertura ocular espontánea, obedece órdenes 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.  Neurológico: 
pupilas isocóricas normorreactivas. Mirada conjugada. Desviación de la comisura bucal hacia la 
izquierda. Dificultad para la apertura palpebral y movimientos de la lengua. Miembro superior derecho 
en flexión con pronación de antebrazo y mano derecha en garra, rígida. Disartria y afasia mixta. Reflejos 
rotulianos normales. Reflejo cutáneo plantar flexor. Fuerza, tono y sensibilidad conservados. Resto de 
exploración por aparatos sin hallazgos de interés.

Se procede a monitorización cardiorrespiratoria con constantes vitales (FC, FR, TA, Tª, Saturación de 
oxígeno) dentro de la normalidad. Se realiza tomografía axial computarizada (TAC) urgente sin 
objetivarse hallazgos significativos, por lo que ingresa en planta para observación clínica.  Se solicitan, 
asimismo, analítica básica con hemograma, coagulación y reactantes de fase aguda (normales), 
electrocardiograma (normal) y gasometría venosa donde destaca una importante alcalosis respiratoria 
con hipopotasemia y calcio en límite superior alto (pH 7,50. pCO2 27. Bicarbonato 21. Exceso de bases -
0,7, Potasio 3 mmol/L. Calcio 10 mg/dL). Tóxicos en orina negativos.

La focalidad neurológica va revirtiendo progresivamente, con mejoría del estado general y de la 
desorientación. Persiste, sin embargo, cefalea intensa que precisa analgesia intravenosa (metamizol 
magnésico y paracetamol) y oxigenoterapia con buena respuesta y resolución 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 relación, muy probablemente, a la tetania secundaria a la hipercalcemia por 
hiperventilación.  La evolución posterior es favorable, no reaparecen signos de focalidad neurológica ni 
secuelas en ningún 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 constituída por 
ondas delta-theta, con frecuentes componentes agudos, en región fronto-temporal izquierda.                
(Imagen 2). 

Se decide alta con control en nuestras consultas de Neuropediatría.

DISCUSIÓN.
El término “condiciones relacionadas con la migraña” hace referencia a las llamadas variantes de 

la migraña, así como a un amplio espectro de síndromes neurológicos agudos que aún no están bien 
definidos. En la última edición de la ICHD-III no se contempla este término aunque sí se recogen algunas 
de las variantes más frecuentes: vómitos cíclicos, migraña abdominal, vértigo paroxístico benigno y 
tortícolis paroxística benigna. Sin embargo aún hay muchas condiciones que no se reconocen como 
variantes, pasando por ello inadvertidas y originando un diagnóstico complejo y tardío en la mayoría de 
los casos.

En las últimas publicaciones se ha propuesto un perfil clínico común para el diagnóstico de las 
condiciones relacionadas con la migraña, si bien resulta difícil definir unos criterios estrictos de 
inclusión y exclusión. (Imagen 3). Cualquier signo o síntoma neurológico transitorio, excluyendo la 
cefalea, que se acompañe de un aura no habitual o pródromos de etiología desconocida debería 
hacernos pensar en una condición migrañosa. Pueden aparecer de manera espontánea o en el curso de 
una crisis de cefalea, los antecedentes personales o familiares de migraña son positivos y no existe 
ningún factor desencadenante. El episodio durará desde minutos hasta días, la resolución es 
espontánea y normalmente no recurrirá, siendo en la mayoría de los casos un episodio reversible sin 
secuelas neurológicas; aunque las variantes migrañosas tienen un riesgo elevado de desarrollar una 
migraña florida en la edad adulta. Si bien los síntomas principales en la migraña son de tipo sensitivo, 
pueden aparecer manifestaciones autonómicas, psicosomáticas, cognitivas o motoras, como en 
nuestro caso.

Cabe destacar que estas condiciones migrañosas son, probablemente, la segunda causa más frecuente 
de urgencia neurológica en pediatría después de las crisis epilépticas y que su espectro clínico no se 
limita a las variantes reconocidas en la literatura. Ya se reconocen e incluyen dentro de este concepto 
algunas entidades como la migraña retiniana, la migraña oftalmoplégica, la migraña confusional aguda, 
la migraña vestibular, la amnesia global transitoria y las crisis-like.

En cuanto a la fisiopatología, la hipótesis trigeminovascular, según la cual existe una onda de 
diseminación de depresión cortical neuronal, sigue siendo la más aceptada ya que el mecanismo exacto 
de la disfunción central responsable de la migraña es desconocido.

En los últimos años, el electroencefalograma se ha convertido en una herramienta útil en la 
investigación de los mecanismos fisiopatológicos de la migraña, evidenciando la probable 
hiperexcitabilidad neuronal anómala responsable de la misma y ya postulada en la teoría 
trigeminovascular.  En un estudio reciente se compararon los cambios electroencefalográficos entre 
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pacientes con migraña y cefaleas tensionales concluyendo que aquéllos son significativamente más 
frecuentes en los primeros, especialmente durante las crisis, y que la mayoría son temporales. Las 
alteraciones principalmente descritas durante los ataques de migraña fueron la lentificación de ondas y 
las ondas agudas y puntas. En los períodos libres de cefalea se mantuvieron las alteraciones 
electroencefalográficas de manera significativa en el grupo de pacientes con migraña. En otras 
publicaciones se han observado, además, disritmias, predominio de ritmo theta y efecto fótico 
transitorio.

El diagnóstico 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 permitirá excluir la mayoría de éstos, siendo 
necesario realizar otras pruebas complementarias orientadas en otros casos (electroencefalograma 
estudio de coagulación, etc). Tampoco deberían confundirse con la migraña complicada ya que ésta 
presenta una clínica característica y la cefalea es el síntoma predominante.

El tratamiento y el manejo de esta entidad no ofrecen diferencias respecto a los síndromes clásicos de 
migraña siendo esencial una modificación en el estilo de vida y hábitos dietéticos.  En la fase aguda, la 
hidratación y un ambiente tranquilo son pilares esenciales. Es importante resaltar que la mayoría de los 
pacientes que acuden a los servicios de urgencias ya habrá recibido analgesia oral (ibuprofeno, 
paracetamol) previo a la consulta. Si el cuadro se acompaña de sensación nauseosa intensa, los 
antagonistas de los receptores de dopamina son los fármacos más eficaces, dada su acción frente a la 
cefalea y las nauseas. Cuando las nauseas no son significativas, la dihidroergotamina y los triptanes 
constituyen un tratamiento de primera línea eficaz.  El ketorolaco y el valproato sódico son alternativas 
posibles. La combinación de antiinflamatorios no esteroideos con triptanes se ha demostrado eficaz en 
adultos y seguro en el paciente adolescente. 

Hemos querido presentar nuestro caso por la complejidad que ofrece al diagnóstico pero 
prácticamente seguros de que representa una condición migrañosa (no filiada en la literatura). La 
transitoriedad de la clínica neurológica, la mejoría de la cefelea con medicación analgésica, la resolución 
espontánea sin secuelas, la normalidad de las pruebas de imagen y la historia personal y familiar de 
migraña apoyan nuestra teoría. 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 están descritos en los electroencefalogramas de pacientes con migraña.

CONCLUSIONES.
Como conclusión queremos resaltar la importancia del reconocimiento de estas condiciones, no 

tan infrecuentes en la práctica clínica pediátrica, y de su diagnóstico como formas de migraña para 
evitar estudios innecesarios y así, iniciar el tratamiento oportuno cuando esté indicado.
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Imagen 1

Imagen 2
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Imagen 3

BIBLIOGRAFIA.

1. Gupta SN et al. Spectrum of migraine variants and beyond: The individual syndromes in children. 
Brain Dev.2015. Disponible en:  http://dx.doi.org/10.1016/j.braindev.2015.05.009

2. Ozkan M, Teber ST, Deda G.Electroencephalogram variations in pediatric migraines and tension-
type headaches. Pediatr Neurol. 2012;46(3):154-7.

3. Trottier ED, Bailey B, Lucas N, Lortie A. Diagnosis of migraine in the pediatric emergency 
department. Pediatr Neurol. 2013;49(1):40-5.

4. Gelfand AA, Goadsby PJ. Treatment of pediatric migraine in the emergency room. Pediatr 
Neurol. 2012;47(4):233-41.

5. Lagman-Bartolome AM, Lay C. Pediatric migraine variants: a review of epidemiology, diagnosis, 
treatment and outcome. Curr Neurol Neurosci Rep. 2015;15(6):34.

6. Headache Classification Committe of the International Headache Society (IHS). The 
International Classification of Heaache Disorders, 3rd ed. (beta versión).



II  Jornada de Divulgación Científica

336SELECCIONADOS

D. Chipayo Gonzales. 

R1 Cardiología.  Hospital San Pedro de Alcántara de Cáceres.

Esplenomegalia masiva, diagnóstico diferencial

RESUMEN.
La esplenomegalia se define como el incremento del tamaño de bazo mayor a sus dimensiones 

normales, (en el adulto son 12 × 7 × 3.5 cm) con un peso aproximado de 150 g y un volumen de 300 ml. 
Por frecuencia, las principales causas de esplenomegalia son la hipertensión portal por enfermedad 
hepática crónica, linfomas, leucemias y neoplasias mieloproliferativas, infecciones, congestión o 
inflamación y la trombosis de la vena esplénica. Se presenta el caso de una mujer de 82 que acude a los 
servicios sanitarios por presentar fiebre malestar general, pérdida de peso y dolor abdominal, en quien 
durante la exploración física se encontró esplenomegalia masiva, por lo que es ingresada para estudio 
encontrándose pancitopenia leve, con Frotis de sangre periférica y aspirado de medula ósea mas 
biopsia de hueso no concluyentes mientras que en estudio topográfico además de    confirmar 
esplenomegalia masiva se detectaron adenopatías retroperitoneales los cuales  se biopsiaron 
mediante guias tomograficas pudiendo llegar a diagnóstico definitivo; Linfoma Linfocitico Crónico B.

PALABRAS CLAVE. 
Esplenomegalia, fiebre, pancitopenia, linfomas, dolor abdominal, Tomografía axial 

computarizada.

INTRODUCCION. 
La esplenomegalia se define como el incremento del tamaño de bazo mayor a sus dimensiones 

normales, (en el adulto son 12 × 7 × 3.5 cm) con un peso aproximado de 150 g y un volumen de 300 ml 
(figura 1). El bazo es el órgano linfático más grande del organismo y además de participar en la respuesta 
inmune primaria contra microorganismos y proteínas extrañas, tiene otras funciones, entre las que 
destaca ser un filtro de la sangre para retirar de la circulación a los gerocitos (eritrocitos senescentes) así 
como a otras células sanguíneas unidas a anticuerpos. La sangre entra al bazo, se filtra a través de los 
cordones esplénicos y se expone a las células inmunológicamente activas. La pulpa roja esplénica ocupa 
más de la mitad del volumen del bazo y es el sitio en donde se destruyen los gerocitos y se extraen las 
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inclusiones celulares de los reticulocitos. La pulpa blanca contiene macrófagos y linfocitos B y T que 
participan en el reconocimiento de microorganismos y proteínas extrañas 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 hipertensión portal por enfermedad 
hepática crónica, linfomas, leucemias y neoplasias mieloproliferativas, infecciones, congestión o 
inflamación y la trombosis de la vena esplénica.

ESPLENOMEGALIA MASIVA.
Así se considera al crecimiento del bazo cuyo polo inferior de encuentra hasta la pelvis, o cuando 

cruza la línea media hacia los cuadrantes abdominales derecho o inferiores. Son pocas las condiciones 
que  cursan con este grado de esplenomegalia: leucemia mieloide crónica, mielofibrosis primaria o 
secundaria a policitemia vera o trombocitosis primaria, enfermedad de Gaucher, linfoma de células 
pequeñas, leucemia de células peludas, kala-azar (leishmaniasis visceral), Talasemia mayor), y el 
síndrome palúdico con esplenomegalia reactiva (esplenomegalia tropical).

CASO CLINICO.
Paciente mujer de 82 años de edad sin Alergias descritas ni otros antecedentes de importancia  

que acude derivada del CAR de Trujillo por síndrome constitucional y esplenomegalia. La paciente 
cuenta astenia, pérdida de peso (10kg) y malestar general de un año de evolución. Hace una semana ha 
comenzado con dolor en hiponcondrio izquierdo de aparición paulatina de características difusas, con 
sensación 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 sí sensación distérmica. 
Sensación de plenitud gástrica con vómitos aislados en los útltimos meses. Hábito intestinal sin 
alteraciones. No síndrome miccional, en  valoración geriátrica independiente para la realización de 
actos básicos de la vida diaria sin deterioro  cognitivo,  que presenta en analítica de urgencias: 
hemoglobina 10.5, Hto 32.5, VCM 80, HCM 26, leucocitos 2.300 (N 54.8%, L 27%); Bioquímica: Urea: 38 
mg/dl, creatinina: 0.7 mg/dl, Na: 137 mmol/L, K: 3.8 mmol/L, Calcio: 8.9 mg/dl  LDH 538 y PCR 32, 
Coagulación: normal, - Rx Tórax: Aumento de la silueta Cardiaca,  Sin otras alteraciones,  Rx Abdomen: 
distribución anormal de asas intestinales en hemiabdomen izquierdo superior. Gas distal.

EN PLANTA:
- Hemograma: Hb: 10.1, Hto: 31, VCM: 77, ADE: 17, leucocitos: 2200 (25%L), plaquetas: 100000.
- Frotis en sangres periférica: pancitopenia leve, linfocitosis relativa, hipocromía y microcitosis, 

serie blanca sin alteraciones significativas con linfocitos morfológicamente normales.
- VSG: 51. 
- Coagulación: Normal.
- Bioquímica: proteínas: 6.4, Albumina: 3.3  LDH: 490, resto de parámetros normales.
- VitD mayor de 70, TSH, PTH, A. Fólico y VitB12 normales. Ferritina: 90, transferrina: 225.
- Marcadores tumorales: Beta2 microglobulina: 8.9, resto de marcadores normales.
- Inmunología: Alfa2: 14.7%, Gamma: 13.9% (0.89 gr/dl), albumina: 3.3 gr/dl, resto normal. ANA, 

ANCA, anticélulas parietales y anti factor intrínseco negativos.
- Serologías leshmania, VHC, EB negativas. VHB  antiHBs y antiHBC positivos. CMV  IgG positivo 

IgM negativo.
- TAC toracoabdominopélvico: En el abdomen, identificamos la presencia de una 

esplenomegalia homogénea de 19 cm de diámetro craneocaudal que no se acompaña de 
hepatomegalia, observándose varias adenopatías retroperitoneales de disposición inter-aortocava con 
extensión hacia la cadena ilíaca común derecha, de gran tamaño, y por tanto patológicas .No se 
observan otras alteraciones. Los hallazgos sugieren la existencia de un síndrome linfoproliferativo.
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- Estudio de médula Ósea: informe citohematológico: 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 pequeño tamaño de aspecto maduro, alguno 
de ellos con vellosidades. Pendiente de biopsia, cariotipo y CMF para descartar clonalidad.

- Resultado CMF médula ósea (informe oral): Se objetiva monoclonalidad Lambda.
- Informe anatomopatologico de cresta iliaca: médula ósea ligeramente hipercelular, ligera linfocitosis 
intersticial y nodular mixta T y B, representación de las diferentes series en proporción adecuada, 
fibrosis reticulínica grado I, no se identifican incremento de blastos.

- Hemograma: Hemoglobina: 8.7, Hto 32-26.6, Leucocitos: 3200 (61% linfocitos), Plaquetas: 
100000.

- Bioquímica: Pt 5.6, LDH 467, F alcalina 138, GGT 51, PCR 28, Ferritina 134, resto normal.
- Orina: 500 leucocito/ul. Urocultivo negativo.
- El día 12/08/15: se realiza biopsia guiada por TAC, a las 24 h. siguientes presentó ligero dolor 

abdominal que desapareció en los días posteriores.
- Resultado de Anatomía Patología: Linfoma Linfocitico Crónico de  células B.

Paciente es Transferida servicio de Hematología para continuar manejo.

DISCUSIÓN.
La esplenomegalia es un hallazgo clínico importante que puede guiar al clínico durante el 

proceso de elaboración de diagnósticos diferenciales, para esto se debe conocer los mecanismo 
fisiopatológicos que llevan a la aparición de Esplenomegalia en diferentes patologías, estos 
mecanismos se pueden resumir de la siguiente manera:

 Es uno de los 
principales mecanismos de esplenomegalia. Esto ocurre en varias infecciones sistémicas, en 
enfermedades autoinmunes (síndrome de Felty, síndrome de Fisher-Evans, lupus eritematoso 
sistémico) y en tirotoxicosis. Causas infecciosas comunes de esplenomegalia incluyen endocarditis 
infecciosa, tuberculosis, mononucleosis infecciosa, tifoidea, histoplasmosis y paludismo.

  En la mayoría de los casos resulta de enfermedad hepática, en especial 
por cirrosis con hipertensión portal (síndrome deBanty). Hay que recordar que el hígado entre sus 
múltiples funciones, también es un reservorio de sangre, y cuando la fibrosis hepática progresa, se 
pierde esa función, por lo que la sangre se desvía (fuga) hacia el bazo y otros sitios, por lo que aumenta la 
presión en el territorio esplácnico. 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 aún más el tamaño del bazo. La 
esplenomegalia secundaria a este mecanismo es por lo general asintomática.

 En especial esferocitosis hereditaria, talasemias, 
anemia hemolítica autoinmune y policitemia vera pueden causar atrapamiento de eritrocitos en los 
sinusoides de la pulpa roja, lo que produce esplenomegalia y anemia.

  Ocurre hematopoyesis esplénica en estados de insuficiencia de 
médula ósea como en el caso de la mielofibrosis con metaplasia mieloide, mieloptisis y osteopetrosis. 
En estos casos se encuentra anemia y en algunos otros reacción leucoeritroblástica. 

  Los linfomas (linfoma de Hodgkin y linfomas no Hodgkin) representan las 
enfermedades malignas primarias más frecuentes del bazo, aunque también es un foco de 

1. Hiperplasia de las células del sistema retículo endotelial (SRE) o líneas linfoides. 

2. Esplenomegalia congestiva.

3. Anormalidades en la morfología de los eritrocitos. 

4. Hematopoyesis extramedular.

5. Esplenomegalia maligna.
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asentamientos de otras enfermedades malignas como la Leucemia Mieloide Crónica (LMC), leucemia 
linfocítica crónica (LLC), leucemia de células peludas (tricoleucemia) y algunas leucemias agudas. La 
esplenomegalia que se acompaña de adenomegalia generalizada es sugerente de Linfoma o LLC. Es muy 
raro que las neoplasias no hematológicas se asienten en el bazo (metástasis). Entre los carcinomas que 
lo pueden hacer están el de mama, pulmón, colorrectal, ovario y melanoma. 

  La infiltración del bazo por material anormal ocurre en varias 
enfermedades, como la amiloidosis y varias “enfermedades por depósito” (Gaucher, NeimannPick). La 
esplenomegalia en estas condiciones con frecuencia se complica por hiperplasia reactiva de los 
macrófagos de la pulpa roja. 

  Hemangiomas, quistes y hematomas son las entidades más comunes 
en esta categoría. 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 
etiología, principalmente secundaria a hematopoyesis esplénica, leucemia mieloide crónica y 
mielofibrosis primaria.

Además si bien es cierto que muchas entidades pueden producir esplenomegalia existe un pequeño 
grupo de patologías que son causantes de esplenomegalia masiva; leucemia mieloide crónica, 
mielofibrosis primaria o secundaria a policitemia vera o trombocitosis primaria, enfermedad de 
Gaucher, linfoma de células pequeñas, leucemia de células peludas, kala-azar (leishmaniasis visceral), 
Talasemia mayor), y el síndrome palúdico con esplenomegalia reactiva (esplenomegalia tropical), de 
estas entidades se descartó de inicio las enfermedades de depósito, ya que al ser de etiología genética-
hereditaria y ser Autosómico recesivas, suelen aparecer durante la infancia de las personas y la paciente 
referida en este caso se encontraba al momento de presentación en la octava década de su vida, así 
mismo la paciente negaba viajes a países  con alta prevalencia en enfermedades tropicales (paludismo y 
leischmania) sin embargo las pruebas serológicas para ambos fueron solicitadas con resultados 
negativos.  por otra parte ciertos marcadores séricos son de importancia en la evaluación de esta 
paciente;  uno de los más importantes fue  la B2 Microglobulina   la cual al estar elevada indica o 
proliferación celular o inflamación crónica activa,  en esta paciente los marcadores inflamatorios 
aunque ligeramente altos no indicaban inflamación severa, sin embargo se solicitó Serología para 
Artritis Reumatoide, Lupus y Esclerodermia, los cuales fueron negativos, quedando como mayor 
posibilidad la presencia de un síndrome linfoproliferativo los cuales pueden elevar la B2 Microglobulina 
por esto y presencia de pancitopenia se solicitó estudio de medula ósea y lectura de lámina periférica las 
cuales no fueron concluyentes, sin embargo al encontrarse adenopatías retroperitoneales, se decidió 
biopsiar estas las cuales fueron decisivas para lograr diagnóstico definitivo, el cual fue: Linfoma  
Linfocitario Crónico de Células B un diagnostico que aunque frecuente fue de presentación atípica en 
esta paciente ya que nuca se presentaron las adenopatías supradiafragmaticas características ni la 
linfocitosis excesiva que suele ver en esta patología.

6. Esplenomegalia por depósito.

7. Otras lesiones no neoplásicas.
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Otro caso más de epigastralgia con pruebas  
complementarias normales, esta vez, diferente

RESUMEN. 
Mujer de 16 años con epigastralgia de meses de evolución de carácter autolimitante con 

pruebas complementarias normales que acude en repetidas ocasiones a urgencias siendo 
diagnosticada de abdominalgia inespecífica al no hallarse alteraciones en las pruebas 
complementarias. 

PALABRAS CLAVES.
Epigastralgia, trastornos de conducta, tricofagia, tricotilotomía. 

INTRODUCCIÓN.
Mujer de 16 años que no realiza consumo de tabaco, ingesta de alcohol ni otros hábitos tóxicos. 

Como únicos antecedentes personales presenta trastorno por déficit de atención en tratamiento con 
metilfenidato y síndrome del ovario poliquístico para el que no realiza tratamiento. No le han realizado 
intervenciones quirúrgicas. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Acude a urgencias porque desde las 72 horas previas presentaba un dolor continuo a punta de 

dedo y no irradiado a nivel de epigastrio que no se modificaba en relación con las comidas pero sí 
empeoraba cuando se encontraba en decúbito supino aliviándose cuando se incorporaba. No refería 
vómitos ni diarreas; tampoco clínica catarral en los días previos ni haber realizado viajes al extranjero ni 
comidas con posibilidad de estar en mal estado. No había cambios en su hábito intestinal ni clínica 
miccional. Tampoco fiebre ni sensación distérmica. Comentaba pirosis ocasional que trataba con 
Simeticona. Había tomado paracetamol sin mejoría de la clínica.
Revisando su historial, había acudido a urgencias por clínica similar desde hacía aproximadamente un 
año, siendo diagnosticada de epigastralgia con pruebas complementarias normales en los episodios 
previos.



II   Jornada de Divulgación Científica

343 SELECCIONADOS

A la exploración física, la paciente presentaba buenas cifras tensionales y de frecuencia cardíaca y una 
saturación de oxígeno del 98%. Eupneica en reposo.

La paciente impresionaba de buen estado general, buena hidratación y coloración de piel y de mucosas. 
No había alteraciones dérmicas.
La auscultación cardíaca era rítmica 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 a la palpación de forma localizada a nivel de epigastrio.

En los miembros inferiores no había edemas ni signos de trombosis venosa profunda. 
Como pruebas complementarias se solicitó nuevamente hemograma, bioquímica (incluyendo GOT, 
GPT y amilasa), coagulación y orina cuyos parámetros estaban dentro de la normalidad. También se 
solicitó radiografía de tórax donde en campos pulmonares no se encontró ningún hallazgo de interés 
pero a nivel de cámara gástrica, se observó una imagen de límites redondeados proyectada sobre 
fundus gástrico tanto en la proyección posteroanterior como en la lateral que no se observaba en placas 
previas. La radiografía de abdomen fue anodina, no visualizándose la imagen en cámara gástrica. 

El electrocardiograma presentaba ritmo sinusal a buena frecuencia sin alteraciones de la 
repolarización. 

La paciente fue tratada en urgencias con paracetamol y metamizol al igual que con pantoprazol  
intravenoso con desaparición de la clínica. Refería no haber ingerido ningún cuerpo extraño. Ante esta 
situación y su estabilidad clínica y de parámetros vitales se decidió alta con tratamiento analgésico y 
protector gástrico con posterior radiografía de tórax de control a la semana. 

A la semana la paciente acudió a urgencias para realizarse la radiografía. El dolor no se controló bien con 
la analgesia y en la placa de tórax volvía a visualizarse la misma imagen sobre fundus gástrico. 
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Reinterrogando a la paciente y teniendo en cuenta su antecedente personal de trastorno por déficit de 
atención, se decidió profundizar más en la anamnesis dirigida al estudio de algún trastorno psiquiátrico 
sobreañadido. Se encontró un trastorno de conducta consistente en que la paciente comía de forma 
impulsiva su propio pelo cuando estaba nerviosa a pesar de no evidenciarse zonas de calvicie que 
hicieran sospechar tricotilomanía y tricofagia.

De esta forma, la primera sospecha diagnóstica en la paciente pasó a ser de tricobezoar gástrico a 
confirmar mediante gastroscopia. 

En la gastroscopia se observó un conglomerado alargado de pelo de 5 cm x 2.5 cm. La paciente la toleró 
mal y fue imposible realizar maniobras de fragmentación y extracción del tricobezoar. 
Se citó una segunda gastroscopia donde se observó de nuevo el conglomerado, esta vez de un tamaño 
superior (10 cm x 4 cm). Se consiguió fragmentarlo en parte pero no su extracción completa. 

Ante esta situación, la paciente requirió valoración por cirugía quien decidió realizar gastrotomía y 
extracción de bezoar vía laparoscópica previo TAC torácico.

DISCUSIÓN. 
Ante la existencia de epigastralgia, dentro del diagnóstico diferencial podemos encontrar las 

siguientes causas: 

Causas abdominales:

 Las causas más frecuentes de epigastralgia de origen esofágico suelen ser la 
esofagitis y la hernia hiatal. La esofagitis, principalmente por reflujo, suele dar un dolor quemante o 
urente, acompañado de pirosis. Aparece postprandial y en relación a ciertas posturas (decúbito, 
agachado); más frecuente por la noche; es quemante, no opresivo y calma con alcalinos y no con el 
reposo. 

En esta paciente, fue la primera sospecha diagnóstica en un primer momento porque aunque faltaban 
algunas de las características típicas de este tipo de patología, contaba un dolor que empeora con el 
decúbito con clínica de pirosis y en urgencias calmó con pantoprazol. 
La hernia de hiato por deslizamiento dá escasa sintomatología: sensación de pellizco o distensión, tras 
comer, en epigastrio. La incarceración de la hernia de hiato paraesofágica si produce epigastralgia 

A)Esófago:
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aguda, irradiada a región retroesternal y acompañada de disfagia brusca, junto a síntomas generales de 
colapso vascular periférico. Este no es el caso de nuestra paciente. 

 La patología gástrica más frecuente es la enfermedad ulcerosa, sobre todo la 
úlcera péptica; el dolor causado es de intensidad media; de característica sorda, opresiva o calambres; 
alivia con la ingesta, reapareciendo en 2-3 horas; de predominio nocturno y suele tener una 
presentación periódica, en brotes y estacional, sobre todo primavera y otoño. Cuando estas 
características varían, debe sospecharse una complicación tipo malignización, estenosis, perforación, 
etc. En parte podía ser compatible con la clínica de nuestra paciente.

La gastritis aguda, según su etiología (infecciosa, tóxica, alimentaria) origina un dolor de moderado a 
severo. La dispepsia produce epigastralgia junto a plenitud post-prandial, nauseas, eructos, 
flatulencias, etc. La estenosis pilórica origina epigastralgia referida como pesadez, opresiva, sorda, de 
intensidad moderada y acompañada de nauseas, vómitos de contenido alimentario retenido que 
alivian el dolor. La ingesta aumenta el dolor y provoca más vómitos. El dolor epigástrico del cáncer 
gástrico no tiene características únicas pudiendo mejorar o empeorar con la ingesta, puede simular un 
dolor ulceroso, etc, la coexistencia de anorexia, halitosis, masa gástrica palpable, etc, van a orientar 
hacia el diagnóstico. 
En estos casos, tampoco entraría muy bien esta paciente. 

 La apendicitis aguda, en su inicio, puede cursar con epigastralgia; es común el signo 
de Bayley: se le pregunta al paciente el lugar de comienzo del dolor y lo refiere a epigastrio y al preguntar 
por el dolor actual señala la fosa iliaca derecha. No es compatible con nuestro caso por la clínica 
subaguda de meses de evolución. 

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 patología del colon: orgánica (divertículos, 
volvulación, neoplasias, etc,) o funcional (colon irritable). Este dolor suele ser cólico, mejorando al 
defecar o ventosear y son raros los vómitos. 
Estos diagnósticos no podrían descartarse sin pruebas más específicas.
 

La pancreatitis aguda suele comenzar con dolor epigástrico transfixivo, asociado a 
vómitos, distensión abdominal e íleo; el dolor no se alivia con alcalinos, ni con la ingesta ni con los 
vómitos; puede haber antecedente de alcohol o trasgresión dietética. La pancreatitis crónica y el cáncer 
pancreático producen dolor sordo y menos sintomatología que la pancreatitis aguda.  En nuestra 
paciente analíticamente no encontramos ningún parámetro alterado que lo sugiriera como primera 
opción. 

 La litiasis biliar ocupa el segundo lugar en frecuencia, tras la úlcera péptica, de 
dolor en epigastrio; este dolor puede ser agudo, rápidamente progresivo, con nauseas y vómitos que no 
calman el dolor. Si se asocia fiebre, ictericia y signo de Murphy positivo se sospechara de colecistitis 
aguda. La hepatomegalia de rápido desarrollo, origina una distensión de la cápsula de Glisson que 
puede producir dolor sordo y continuo en el hemiabdomen superior; si el lóbulo hepático izquierdo es 
el más dañado, el dolor puede manifestarse en el epigastrio. Siendo ello no compatible con el caso 
clínico que comentamos. 

B)Estómago:

C) Intestino:

D)Páncreas: 

E) Hepatobiliar:
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Causas extraabdominales: 

 El infarto agudo de miocardio, sobre todo el de localización inferior, puede cursar 
con epigastralgia; esto se acentúa cuando el paciente es diabético. El cuadro se acompaña de nauseas y 
vómitos 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 epidemiológicamente ni con la historia clinica  y pruebas complementarias de la 
paciente. 

 Las osteocondritis, inflamación de los cartílagos de unión costoesternales, 
pueden originar epigastralgia si afecta a las últimas costillas; el dolor aumenta con los movimientos 
respiratorios. Nuestra paciente no presentaba dolor a la palpación en esa localización y tampoco se 
modificaba con la respiración el dolor. 

 Tanto las neuralgias intercostales como el Herpes zoster pueden producir 
epigastralgia, ocasionando un dolor de características quemantes. La irradiación del dolor por el 
trayecto nervioso o la presencia de lesiones dérmicas orientan al diagnóstico.  En este caso en nuestra 
paciente no encontramos lesiones de tal tipo y el dolor no tenía esas características. 
Causas psiquiátricas: apartado olvidado con bastante frecuencia pero que en este caso fue la causa y el 
motivo por el que contamos este caso clínico. Trastornos de conducta con ingestas patológicas ,como en 
este caso fue la tricotilomania y la tricofagia, pueden ser responsables (aún en un número reducido de 
casos) de dolores abdominales inexplicables de repetición. 

CONCLUSIONES.
Recordar la importancia, a pesar de su rareza en dolores epigástricos inespecíficos con pruebas 

complementarias normales, de los trastornos  psiquiátricos (de la conducta en este caso) que puedan 
explicar en contadas ocasiones este cuadro. 
En nuestro caso, hubiera estado indicado y hubiera ayudado al diagnóstico, realizar en urgencias una 
ecografía abdominal ante el hallazgo patológico de la imagen en fundus gástrico, pero no fue posible su 
realización. 

Los tricobezoares son usualmente encontrados en el estómago, pero cuando atraviesan el píloro y 
compromete el duodeno, yeyuno, íleo, válvula ileocecal o incluso el colon, toman la denominación de 
síndrome de Rapunzel.
Los mecanismos patogénicos no han sido aclarados del todo, pero se estima que algunos factores 
podrían potenciar la incapacidad del estómago para propulsar y desembarazarse de estos cuerpos 
extraños antes que se produzca la concreción de los cabellos. Algunos factores predisponentes serían: 
dismotilidad gástrica, disminución del pH gástrico, alteración de la mucosa y secreción ácida, ingestión 
de sustancias alcalinas y enzimas pancreáticas, contenido graso en la dieta, postgastrectomía, 
gastroparesia diabética, distrofia miotónica, vagotomía secundaria a invasión tumoral.

No está bien definido el tiempo que transcurre entre el comienzo de la tricofagia activa hasta la 
manifestación sintomática, aunque se supone que en algunos pacientes pueden pasar hasta 15 años, 
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 niños sufre de tricotilomanía, 5 a 18% de tricofagia, pero pocos presentan 
tricobezoares. La incidencia de tricobezoar en pacientes con tricotilomanía no es clara. Tres series de 
186, 100 y 24 pacientes con tricotilomanía reportaron bezoares en 0, 1 y 37,5%, respectivamente .

A) Cardiacas:

B) Osteomuscular:

C) Neurítica:
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Habitualmente, el paciente niega u oculta información sobre tricofagia. La tricofagia es una perversión 
del apetito determinada por alteraciones afectivas, aislamiento social, angustia y retraso psicomotor.  
Precisamente en el caso que comentamos, la paciente negó el dato de tricofagia al principio de la 
anamnesis; en realidad, el diagnóstico fue hecho por endoscopia y el hallazgo de alopecia estuvo 
ausente en la historia clínica, como suele ocurrir en la mayoría de los casos.

El componente depresivo subyacente, pobremente controlado, y el conflictivo entorno familiar son 
grandes determinantes en esta conducta asumida.
La tricotilomanía puede estar asociada a retraso mental grave o a una condición psiquiátrica, como la 
esquizofrenia.
Comúnmente se reporta los tricobezoares en mujeres jóvenes; en 90% de los casos son pacientes de 
sexo femenino; de ellas, 80% es menor de 30 años. En la serie de Aird se encuentra un pico de incidencia 
entre los 15 y 20 años de edad, como corresponde al caso en discusión.

En una revisión de 311 casos, DeBakey y Ochsner encuentran dolor abdominal (70,2%), náuseas y 
vómitos (64,9%), debilidad y pérdida de peso (38,1%), constipación o diarrea (32%) y hematemesis 
(6,1%). Frecuentemente presentan marcada halitosis. La presencia de estos síntomas depende de la 
elasticidad del estómago, el tamaño del bezoar y de la aparición o no de complicaciones.
El diagnóstico se realiza a través de ultrasonografía, radiología con bario y gastroscopía.
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 más pequeños, es quirúrgico, mediante gastrotomía y, 
en algunos casos, enterotomía por vía abdominal anterior
Con bastante frecuencia se puede palpar una tumoración en epigastrio, según el tamaño del mismo y su 
localización. En nuestro caso, no se palpaba. El diagnóstico diferencial de la tumoración en epigastrio es 
con el pseudoquiste pancreático, el neuroblastoma, el riñón en herradura, los tumores gástricos, la 
hepatomegalia y la esplenomegalia.

En conclusión, los tricobezoares son acúmulos de cabellos en el estómago en relación a tricofagia. El 
típico paciente es una adolescente que presenta alopecia y tumoración abdominal móvil en el 
epigastrio, que puede causar obstrucción intermitente. Un grupo de pacientes es portador de patología 
psiquiátrica asociada. La presentación clínica incluye dolor abdominal, hiporexia, pérdida de peso, 
vómitos, pancreatitis, ictericia, anemia e hipoalbuminemia. Este cuadro puede sugerir un proceso 
neoplásico, pero el diagnóstico de tricobezoar lo da la endoscopia. Las complicaciones del bezoar 
incluyen úlcera, perforación intestinal, obstrucción e intususcepción. El tratamiento es quirúrgico, 
cuando la remoción endoscópica fracasa. 

El tratamiento en el postoperatorio debe contemplar la desfuncionalización gástrica, dieta 
gastroprotectora al recuperar el tránsito intestinal, medicación antiácida y psicoterapia
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Dificultad respiratoria persistente: forma de 
presentación de cardiopatía congénita

RESUMEN.
Los defectos del canal atrioventricular son malformaciones del tabique auricular y/o ventricular 

en la zona inmediatamente superior e inferior a las válvulas auriculoventriculares, junto con afectación 
de las mismas en diferentes grados. La presentación clínica dependerá del subtipo de defecto, siendo la 
insuficiencia cardiaca la manifestación más frecuente en el defecto completo mientras que el parcial 
permanecen asintomáticos durante más tiempo. El diagnóstico es ecocardiográfico y el tratamiento la 
corrección quirúrgica.
Presentamos el caso de un lactante de 6 meses con cuadro de bronquiolitis de un mes de evolución, con 
tratamiento mejoría inicial de los síntomas. 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, pediatría.

INTRODUCCIÓN.
Los defectos del canal atrioventricular, o también denominados defectos de los cojinetes 

endocárdicos, son malformaciones en la septación auricular y/o ventricular y que coexisten con 
diferentes grados de afectación de las válvulas auriculoventriculares. En el defecto parcial existe una 
comunicación interauricular del tipo ostium primum asociado a insuficiencia de las válvulas 
auriculoventriculares en diferente grado. En el defecto completo consiste en una comunicación 
interauricular tipo ostium primum, una comunicación interventricular de entrada con una válvula 
auriculoventricular común.
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Dada la existencia de un cortocircuito de cavidades izquierdas a derechas aparece un hiperaflujo 
pulmonar y a largo plazo una hipertensión pulmonar. La sobrecarga de volumen debida al cortocircuito, 
añadida a la regurgitación valvular, provoca clínica de insuficiencia cardiaca. La insuficiencia cardiaca se 
manifiesta como taquicardia, taquipnea, sudoración durante las tomas, palidez, estancamiento de la 
curva ponderal e infecciones respiratorias de repetición.

El método diagnóstico por excelencia es el ecocardiograma que permite evidenciar la localización y 
tamaño de las comunicaciones, definir la anatomía y el grado de insuficiencia de las válvulas 
auriculoventriculares, así como el subtipo. Tratamiento definitivo es la cirugía correctora, la elección del 
momento dependerá del subtipo y del inicio de la insificiencia cardiaca congestiva.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Antecedentes personales:
Embarazo controlado y de curso normal. Parto instrumental. Apgar 9/10 y no precisa 

reanimación. Peso al nacimiento de 3.780 g. Pruebas metabólicas realizadas y normales.  Adecuada 
ganancia ponderal hasta hace un mes. Diuresis y tránsito adecuados.
Desarrollo psicomotor normal. Intervenido de herniotomía inguinal derecha al mes de vida. Cumple 
calendario vacunal oficial. No reacciones medicamentosas hasta la fecha.

Antecedentes familiares:
Sin interés. No antecedentes familiares conocidos de cardiopatía congénita ni muerte súbita.

Enfermedad actual:
Lactante varón de 6 meses derivado por su pediatra por clínica compatible con insuficiencia 

cardiaca. Inició cuadro de bronquiolitis hace un mes en tratamiento ambulatorio con salbutamol y 
budesonida nebulizados y dos ciclos de corticoides orales. Refieren mejoría de los síntomas 
respiratorios con persistencia de tiraje, taquicardia, palidez y aparición de soplo cardiaco en las 24 horas 
previas al ingreso (no detectado previamente). Pérdida de 400 gramos durante el último mes. Toma 
lento con sudoración marcada con las tomas. Sueño intranquilo y ligero.

Exploración al ingreso:
Peso: 6,180 (<p3). Longitud: 65 cm (p10-25). Saturación oxígeno preductal: 100%. Postductal: 

94%. FC: 135 lpm. Tensión arterial miembro superior izquierdo: 106/67, inferior izquierdo: 104/46; 
superior derecho: 84/46; inferior derecho: 98/59 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 adenopatías, orofaringe y 
otoscopia normales. Auscultación cardiaca: hiperdinámica, rítmica, soplo sistólico III/VI panfocal. 
Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado con buena entrada de aire bilateral, no ruidos 
patológicos sobreañadidos.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpación, ruidos hidroaéreos normales, no 
hepatoesplenomegalia (hígado de 1 cm bajo reborde costal derecho), no signos de irritación peritoneal. 
Genitales externos: masculinos normales. Locomotor: normal. Buena mpresión neurológica global.
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Pruebas complementarias:
- Hemograma normal.
- Bioquímica con iones, función renal, función hepática y PCR normales.
- Enzimas cardiacas: ProBNP 1449 pg/ml (VN: 6-391), Troponina T 9,02 ng/L, CK-MB 1,57 ng/mL.
- Gasometría venosa: pH 7,41 pCO2 40 mmHg Bicarbonato 25,4 mEq/L Exceso de bases 0,8.

Electrocardiograma: ritmo sinusal a 140 lpm. Eje QRS -30º. PR: 0,10 sg. QRS: 0,07 sg.

QTc: 0,42 sg. Signos de sobrecarga ventricular izquierda R en V6>P98.

- Rx tórax: cardiomegalia (índice cardiotorácico: 0,71), infiltrado intersticial algodonoso 
bilateral, parahiliar en alas de mariposa sugestivo de hiperaflujo pulmonar. No derrame pleural.

- Ecocardio 2D Doppler pulsado contínuo color: levocardia, levoápex, situs solitus.  
Comunicación interauricular tipo Ostium Primum grande (1,4 cm) con cortocircuito izquierda-derecha a 
su través, no restrictivo. Anillo auriculoventricular común con dos válvulas independientes. No se 
objetiva comunicación interventricular tipo inlet o de otro tipo. Cleft en la válvula AV izquierda con un 
chorro posterolateral de insuficiencia moderada. Insuficiencia anterior ligera de la válvula AV derecha. 
Ventrículos balanceados, de buen tamaño, ligeramente dilatados y con buena contractibilidad global. 
Tractos de salida ventriculares sin flujos obstructivos.
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Dilatación ligera del tronco de la arteria pulmonar con gradiente sistólico pico a su través de 13 mmHg. 
Aorta ascendente con característico aspecto alargado y afilado en cuello de cisne por posicionamiento 
más anterior del tracto de salida del ventrículo izquierdo.

Válvula aórtica tricúspide. Patrón de origen de las coronarias habitual. Arco aórtico permeable 
izquierdo. Ductus arterioso permeable pequeño (2 mm) con cortocircuito izquierda-derecha. No 
derrame pericárdico.

- Ecografía cerebral y abdominal normales.
- Bioquímica control 2º día: iones, perfil renal, perfil hepático, perfil lipídico, perfil tiroideo 

normales. Hierro 27 mcg/dL Ferritina 14,22 ng/mL Transferrina 303 mg/dL Hierro/
Capacidad de fijación del hierro 7,1%.

- Bioquímica control 4º día: Glucosa 73 mg/dL Sodio 134 mmol/L Potasio 3,35 mmol/L Cloro 92 
mmol/L Calcio 10,2 mg/dL ProBNP 308,3 pg/mL. Perfil renal y hepático normal.

- Bioquímica control 5º día: Glucosa 84 mg/dL Sodio 131 mmol/L Potasio 4,11 mmol/L Cloro 90 
mmol/L Calcio 10,2 mg/dL.
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Evolución:
Al ingreso el paciente presenta clínica de insuficiencia cardiaca congestiva intaurándose 

tratamiento con furosemida intravenosa. Al segundo día del ingreso se añade captopril.
Se pauta oxígeno en gafas nasales. Mejoría progresiva clínica con disminución del tiraje, menor 
sudación, realiza mejor las tomas, duerme mejor, mejor color. Ecocardiográficamente corazón menos 
hiperdinámico y aumento del tamaño del ductus que se interpreta como una bajada de las presiones 
pulmonares por menor hiperaflujo pulmonar, menor gradiente sistólico pico al inicio de la aorta 
torácica descendente.
Disminución analítica del Pro-BNP.
En el control analítico del quinto día del ingreso ligera hipopotasemia por lo que se añade potasio oral y 
espironolactona con normalización en el control posterior. Se retira potasio oral , se pasa furosemida a 
vía oral, se sube captopril y se inicia hierro oral. Al alta de nuestro servicio: TA 80/45 mmHg, Saturación 
oxígeno 100% con aire ambiente.

Juicio clínico:
- Canal atrioventricular parcial.
- Insuficiencia mitral moderada.
- Ductus arterioso permeable.
- Insuficiencia cardiaca congestiva.
- Anemia ferropénica.

Plan:
Se decide traslado al Servicio de Cariología Pediátrica del Hospital Gregorio Marañón para 

optimización de tratamiento de insuficiencia cardiaca y valorar cirugía.

Intervención:
Se realiza atrioseptoplastia (Comunicación interauricular tipo Ostium Primum) y plastia de 

válvula izquierda.

Postoperatorio:
Hemodinámicamente estable alternando los días iniciales ritmo nodal con ritmo sinusal por 

disfunción sinusal. Ha recibido tratamiento con captopril, furosemida y espironolactona. Se ha 
mantenido tratamiento con glutaferro.
Tras cirugía mejoría clínica evidente sin fatiga ni sudoración con las tomas y con ganancia ponderal. 
Buena evolución de la herida quirúrgica.

Última revisión:
Refieren gran mejoría clínica, realizando bien las tomas, buena ganacia ponderal, no fatiga. 

Buen estado cicatriz.
- Ecocardiograma de control: Septo interauricular íntegro con parche normoposicionado. 

Insuficiencia mitral ligera. Insuficiencia tricuspidea ligera. Menor dilatación de cavidades derechas.
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DISCUSIÓN.

Incidencia:
Dentro de las cardiopatías congénitas los defectos del canal atrioventricular suponen un 4%. Es la 
cardiopatía congénita más frecuente en el síndrome de Down. El 40% de los pacientes con síndrome de 
Down tienen una cardiopatía y el 50% corresponden a un canal atrioventricular.

Fisiopatología:
Son defectos anatómicos ocasionados por un desarrollo defectuoso de los cojinetes endocárdicos 
embrionarios. Su espectro se extiende desde un defecto septal tipo ostium primum y hendidura de la 
válvula 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 
común, denominado defecto septal atrioventricular completo.

El tracto de salida del ventrículo izquierdo no se encuentra incrustado entre los orificios 
atrioventriculares derecho e izquierdo, como en el corazón normal, sino que se localiza más antero-
superior y por lo tanto es más suceptible de presentar lesiones obstructivas.

Además los músculos papilares pueden tener una inserción en posición anteroinferior y 
posterosuperior comprometiendo el tracto de salida del ventrículo izquierdo. También pueden asociar 
malformaciones obstructivas izquierdas (coartación aórtica, interrupción del arco aórtico), presencia 
de atrio común, doble salida del ventrículo derecho y conexión atrioventricular o ventriculoatrial 
discordante.
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Por lo general, existen dos orificios auriculoventriculares o un orificio valvular común con 
circunferencias comparables, y por lo tanto, los ventrículos tendrán tamaños similares, lo que se 
denomina formas balanceadas. Si por el contrario no tienen tamaños similares se llamará formas 
disbalanceadas. Es fundamental conocerlo para plantearse el tipo de cirugía correctora.

El tejido de conducción auriculoventricular presenta una forma anormal, ya que penetra por la cruz del 
corazón, desplazando toda la zona nodal posterior e inferiormente.
La dirección 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 caída de la presión y de la resistencia vascular pulmonar que 
tiene lugar en las primeras semanas de vida, por ello existe escaso gradiente de presión entre las 
cavidades derechas y las izquierdas. El cortocircuito produce escasa turbulencia y por lo tanto no se 
percibirá soplo en la auscultación. En los pacientes con Síndrome de Down la caída de las presiones 
pulmonares se retrasa mucho más, incluso puede llegar a no producirse.
El hiperaflujo pulmonar y la hipertensión pulmonar generan lesiones en el árbol bronquial que 
condicirán 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 invertirá, convirtiéndose en venoarterial (derecha-izquierda), lo que causa 
hipoxemia y cianosis, se denomina síndrome de Eisenmenger.

Clínica:
La presentación clínica dependerá del subtipo. En el canal atrioventricular completo debido a la 
sobrecarga de volumen por el cortocircuito y la regurgitación valvular conducirá a una situación de 
insuficiencia cardiaca en los primeros meses de vida. Se manifiesta clínicamente como disnea, polipnea, 
fatiga con las tomas, escasa ganancia ponderal, infecciones respiratorias de repetición. La presentación 
de soplos es variable, desde un soplo sistólico suave hasta un soplo holosistólico fuerte.

En el canal atrioventricular parcial el debut clínico es más tardío y depende en gran medida del grado de 
insuficiencia mitral. Por lo general están asintomáticos y se puede encontrar, en una evaluación de 
rutina, un pequeño soplo sistólico eyectivo grado II/VI y un segundo tono desdoblado y fijo.

Diagnóstico:
- Alteraciones en el electrocardiograma:

• Desviación del eje QRS a la izquierda.
• Bloqueo auriculovenricular de primer grado.
• Bloqueo de rama derecha.
• Alteraciones en la onda P por sobrecarga atrial.
• Patrón de sobrecarga biventricular.

- Radiografía de tórax: cardiomegalia con aumento del flujo pulmonar.
- Ecocardiografía es el método diagnóstico de elección, pues permite evaluar todas las 

características anatómicas del defecto de tabicación atrioventricular y de las válvulas 
auriculoventiculares y así definir el subtipo. Además con el doppler color, podemos visualizar el 
cortocircuito y la insuficiencia de las válvulas auriculoventriculares.
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- Resonancia magnética cardiaca: proporciona imágenes muy similares a las obtenidas
por ecocardiografía.

- Cateterismo cardiaco: la indicación más clara es la evaluación de la hipertensión
pulmonar y su respuesta a las maniobras farmacológicas que valoran la reactividad
vascular.

Tratamiento:
La reparación quirúrgica es el tratamiento fundamental y debe realizarse en las mejores condiciones 
clínicas posibles y antes de que se hayan establecido los cambios patológicos de la enfermedad vascular 
pulmonar, ya que la hipertensión pulmonar incrementa el riesgo y la enfermedad vascular pulmonar 
establecida la contraindica.
El los defectos completos la reparación debe realizarse precozmente, la tendencia actual es entre los 3 y 
6 meses.
En los defectos parciales en pacientes asintomáticos la cirugía puede realizarse de forma electiva y 
retrasarse hasta los dos años, salvo en pacientes sintomáticos o con cortocircuito significativo (relación 

flujo pulmonar/flujo sistémico ≥1,5).
El tratamiento médico sólo esta indicado mientras se estabiliza al paciente que evita su deterioro para 
así abordar la cirugía en la mejor situación clínica posible.

Pronostico:
En el canal atrioventricular común sin reparación quirúrgica, existe alta probabilidad de morir en el 
primer año de vida debido a la insuficiencia cardiaca. Si superan el primer año, sufrirán todas las 
consecuencias del síndrome de Eisenmenger. La mortalidad atribuible a la intervención depende de la 
anatomía y del grado de hipertensión pero oscilan entre un 7-10%. Los resultados a medio y largo plazo 
son buenos.
En el canal atrioventricular parcial la mortalidad quirúrgica es inferior al 5% y la supervivencia a largo 
plazo es elevada. El principal determinante de la evolución será el grado de insuficiencia mitral.

CONCLUSIONES.
- El canal atrioventricular es un defecto en el desarrollo de los cojinetes endocárdicos que 

implica al tabique interauricular y/o interventricular y a las válvulas auriculoventriculares. Es la 
cardiopatía congénita más frecuente en el Síndrome de Down.

- Es importante conocer los síntomas de la insuficiencia cardiaca para sospecharla y tratarla de 
manera precoz.

- La ecocardiografía es el método de elección para realizar el diagnóstico.
- La reparación quirúrgica es el tratamiento fundamental que debe realizarse en la mejor 

situación clínica posible. Se realiza entre los 3-6 meses en el defecto completo y se puede retrasar hasta 
los dos años en el defecto parcial en pacientes asintomáticos.
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Enfisema subcutáneo facial como complicación de una 
endodoncia a propósito de un caso

RESUMEN.
Es una paciente  adulta que se sometió a un tratamiento odontológico (endodoncia), que 

presentó dolor intenso con leve inflamación en hemicara izquierda  y pasada unas horas empeoró , 
teniendo que  consultar al servicio de urgencias donde se inició tratamiento intravenoso (i.v.) con 
analgésicos, anti-inflamatorios  y antibióticos de forma profiláctica por sospecha de Enfisema 
subcutáneo facial secundario a endodoncia que se confirmó con Tomografía Axial Computarizada ( TAC) 
facial y de senos paranasales. Debido a la severidad del cuadro clínico precisó valoración por 
Otorrinolaringología y Cirugía Maxilofacial decidiendo tratamiento conservador  con antibióticos, 
corticoides y analgésicos vía oral, además de control por su Médico de atención primaria y Odontólogo. 
Transcurridas dos semanas se objetivó resolución del cuadro sin ninguna secuela.

PALABRA CLAVE.
Enfisema subcutáneo, endodoncia.

INTRODUCCIÓN.
El enfisema subcutáneo es  la presencia anormal de aire en el tejido celular subcutáneo, con la 

consiguiente distención de las partes blandas,  localizándose principalmente en cara,  cuello, y pared 
1,2

torácica; aunque  también se puede encontrar en rodilla, muslo, pierna, pie y mano . Se causa a 
consecuencia de procedimientos médicos-odontológicos (Iatrogénicos), rotura de bronquio- esófago, 
(síndrome de Boerhaave),  traumatismos  contundentes,  heridas por arma blanca o de  fuego, 
infecciones (gangrena gaseosa), fracturas que afecten el esqueleto facial , buceo, o inducido 
espontáneamente por el propio paciente (sonarse vigorosamente la nariz), o al toser vigorosamente ( 
tosferina). Cuando se palpa la piel del enfisema subcutáneo se produce   crepitación  a medida que el 

3,4gas es empujado a través del tejido .
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El diagnóstico suele ser clínico y se puede complementar con radiografías, TAC, y aunque suele ser una 
enfermedad benigna, que en la mayoría de los casos no requiere  tratamiento quirúrgico, si lo es las 

1enfermedades que lo causen . En casos severos se requiere drenaje quirúrgico para evitar las  posibles 
complicaciones: Compromiso de la vía aérea, embolismos e infecciones. El manejo de esta patología 
incluye analgésicos, antibióticos de forma profiláctica, control de las constantes vitales y la evolución 

4,5generalmente suele ser buena .

CASO CLINICO.    
Se trata de una mujer de 50 años, con antecedente de Síndrome Ansioso Depresivo en tratamiento con 
sertralina, derivada desde Trujillo  a las urgencias del   Hospital San Pedro de Alcántara (HSPA),   por 
intenso dolor e inflamación en hemicara izquierda tras  realización de endodoncia de la pieza dental 25 
por su odontólogo, y empeoramiento de la inflamación de la cara con crepitación al tacto. Se 
encontraba con buen estado general, hidratada,  normo coloreada y con constantes vitales normales.
Presentaba inflamación en hemicara izquierda desde el inicio del ángulo mandibular pasando por 
mejilla, región ocular y sien izquierda. La apertura ocular izquierda limitada. Palpación de la zona con 
dolor, tumefacción y crepitantes al tacto de predominio en zona periorbicular , sien, preauricular 
izquierdas que se extiendía hasta región temporal izquierda presentando  ligero trismus. Orofaringe en 
regular estado, con empaste en  uno de los molares superiores izquierdos  sin objetivarse fistula 
oroantral, ni edema de úvula (Fig. 1).

En región cervical no presentaba adenopatías ni rigidez de nuca; la auscultación cardiopulmonar era 
normal por lo que se pasó a observación para monitorización y tratamiento con analgésico y  
antibiótico.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.   
 Analítica con leucocitosis (12.500), neutrofilia (93%), coagulación y bioquímica normales.  
TAC  FACIAL y SENOS PARANASALES: “Presencia de extenso enfisema subcutáneo que disecciona planos 
grasos y musculares adyacentes a hemimandibula izquierda tanto rama horizontal como ascendente, 
maxilar izquierdo, región de la mejilla, fosa infratemporal, párpado, área preseptal de ojo izquierdo así 
como la musculatura  temporal izquierda, con mínimo engrosamiento mucoperióstico en ambos senos 
maxilares.

Se confirmó diagnóstico de enfisema subcutáneo facial tras endodoncia y se valoró por  
Otorrinolaringólogo de guardia quien recomendó también valoración 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 vía oral con  control posterior por 
su Médico de Atención Primaria y Odontólogo de zona.

DISCUSIÓN CLINICA.
El enfisema en una patología poco común en la práctica médica por lo que su aparición 

secundaria a  procedimientos intervencionistas puede ser alarmante tanto para el paciente como para 
el profesional; por lo que es importante realizar el diagnóstico diferencial con  hematoma, reacción 

2,3alérgica, angioedema, celulitis cervicofacial, e infección odontogénica .  

Por lo anterior es vital una historia clínica detallada así como la palpación minuciosa de los tejidos 
afectados para realizar un diagnóstico adecuado  y en aquellos casos  en que se presente clínica, como 
disfagia, trismus, disnea y/o afectación del estado general del paciente,  debe hacernos sospechar 

1,4
gravedad .
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La crepitación en el signo más importante que lo diferencia de otras patologías, en la mayoría de los 
casos en un  signo detectado de inmediato, sin embargo existen  casos donde el enfisema subcutáneo 

1,2,3
se puede  presentar con posterioridad dificultando el diagnostico .  En nuestro caso el dolor fue  
intenso debido a la gran tensión  que los tejidos afectados estaban sometidos,  recibiendo analgésicos 
potentes para aliviar el dolor y antibiótico profiláctico para evitar las infección.   En el TAC Facial y de 
senos (Fig. 2 y 3) se aprecia  la presencia de  aire en los tejidos afectados confirmando el diagnostico de 
enfisema subcutáneo y la causa que lo produjo derivado del procedimiento odontológico.  Dado que 
esta paciente no presentaba otra sintomatología no se realizó estudio del cuello, ni tórax aunque por 
vecindad es posible la aparición de enfisema medíastinico que no fue el caso.

Se han presentado casos en los que la infección se ha desarrollado en el enfisema subcutáneo, y es por 
eso que aunque no haya ausencia franca de infección se recomienda el uso de antibióticos ya que la 

3,4,5introducción de aire o agua no estéril  podría ocasionar graves  daños en la salud del paciente .
La resolución del enfisema subcutáneo se inicia al  2º-3º día y se encuentra resuelto al  5º a 10º día.  
Cabe además recordar al paciente que debe evitar el  aumento de la presión intraoral como  sonarse la 

2nariz o tocar instrumentos musicales de viento .

CONCLUSION.
Nuestra paciente  es una persona jóven  que luego de un procedimiento dental (endodoncia)  

presentó dolor intenso e inflamación de hemicara izquierda con el paso de las horas, siendo atendida 
inicialmente en urgencias y diagnosticándose de enfisema subcutáneo en hemicara izquierda que se 
confirmó con TAC (Fig. 2 y 3) y debido a la progresión del enfisema fue valorada Otorrinolaringología y 
Cirugía maxilofacial  sin evidencias de signos de gravedad, por lo cual se recomendó tratamiento 
conservador con antibioterapia y analgésicos vía oral y control por su Médico de Atención Primaria y 
Odontólogo de zona quienes  en controles posteriores  apreciaron  resolución del cuadro clínico sin 
presentar complicaciones.

El enfisema subcutáneo se debe valorar en atención primaria y hacer una adecuada valoración por si 
precisa asistencia especializada,  además de hacer el seguimiento de la adherencia al tratamiento y  las 
futuras complicaciones para de esta forma  preservar el estado de salud del paciente.  
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Fig. 1 Se observa aumento de volumen en región 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 subcutáneo.
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Trombosis venosa profunda de miembro superior. Otra 
causa de cervicalgia en urgencias

RESUMEN.
Presentamos el caso de un paciente de 50 años de edad que consulta en Urgencias por dolor 

cervical de varios días de evolución e inflamación de miembro superior derecho  que aparece en las 
últimas horas. Entre los antecedentes personales del paciente destaca que es portador de reservorio 
para tratamiento de liposarcoma mixoide diseminado diagnosticado en años anteriores. Tras la 
realización de pruebas complementarias se llega al diagnóstico final de trombosis venosa yugular, 
subclavia, axilar y basílica derechas, probablemente secundarias a reservorio.

PALABRAS CLAVE.
Trombosis venosa profunda, reservorio.

INTRODUCCIÓN.
La TVP del miembro superior es una entidad poco frecuente; se estima que constituye un 10% 

de todos los casos de TVP. Clínicamente se caracteriza por molestia o dolor, parestesias, eritema, 
debilidad y / o edema del miembro afectado, aunque se han descrito casos en pacientes totalmente 
asintomáticos. En el estudio inicial, debe solicitarse una analítica con bioquímica básica, hemograma y 
coagulación con Dímero D. A pesar de que la técnica Gold Standard para el diagnóstico de TVP sea la 
flebografía, debido a su elevado coste y agresividad, se realiza en pocas ocasiones, utilizándose en la 
práctica clínica diaria la Ecografía Doppler Venosa. El tratamiento consiste en la anticoagulación para 
favorecer la disolución del trombo y en los casos con trombos importantes se puede considerar la 
trombólisis dirigida por catéter, la angioplastia y la descompresión torácica.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Motivo de Consulta:  Inflamación Miembro Superior Derecho

Antecedentes y Anamnesis:
Paciente varón de 50 años de edad, que acude al Servicio de Urgencias por inflamación del 

miembro superior derecho que aparece en las últimas horas.  En el día anterior, había consultado  por 
dolor cervical derecho de varios días de evolución, de carácter mixto, aunque de predominio en 
movimientos cérvico-cefálicos. Niega traumatismo previo. No otra sintomatología acompañante.                                                                                                       
Antecedentes personales de liposarcoma mixoide diseminado en diciembre de  2010, que fue 
diagnosticado mediante anatomía patológica de una  adenopatía cervical derecha que aumentaba de 
tamaño progresivamente. En el TAC de cabeza y cuello y TAC toracoabdominopélvico, no hubo hallazgos 
patológicos, por lo que se decidió realizar PET-TAC, objetivándose adenopatía supraclavicular derecha y 
mediastínica con comportamiento sugestivo de malignidad, pero sin llegar a localizarse el tumor 
primario. Se inicia tratamiento, recibiendo 6 ciclos de quimioterapia, de marzo a junio de 2011. 
Posteriormente, permaneció en seguimiento con revisiones periódicas mediante PET-TAC, 
objetivándose al cabo de los dos años nueva adenopatía cervical derecha, por lo que en 2013 se decide 
implantar reservorio para iniciar segunda línea de tratamiento. Tras completar tratamiento y después 
de un año portando el reservorio, acude con dicha sintomatología.

Exploración Física:   
Buen estado general, bien hidratado, nutrido y perfundido. Eupneico en reposo.  Dolor a la 

palpación de la inserción proximal del músculo esternocleidomastoideo, con tumefacción y aumento 
de la temperatura a ese nivel. No adenopatías. No IY. Pulsos carotídeos presentes y simétricos sin soplo 
audible. Auscultación cardíaca: rítmica sin soplos. Auscultación pulmonar: murmullo vesicular 
conservado sin ruídos patológicos.  El miembro superior derecho se aprecia tumefacto, empastado y 
con enrojecimiento importante en toda su extensión. Dolor a la palpación y a la movilización. Pulso 
radial presente. Reservorio en su localización correcta sin signos de inflamación ni de infección.. 
Abdomen: blando, depresible sin signos de peritonismo. Miembros inferiores: no edemas ni signos de 
trombosis venosa profunda.

Pruebas Complementarias en Urgencias:                                                                                                  . 

Analítica de Urgencias:  Hemograma: Hb 14.4, Hcto 42.2, Leucocitos 7.2 ( Neutrófilos 5.1, Linfocitos 1.5, 
Monocitos 0.5, Eosinófilos 0.1, Basófilos 0 ), Plaquetas  162. Coagulación: Ratio tiempo de protrombina 
0.98, Tiempo de protrombina  11, INR 0.98, TTPa 40.2, TTPa ratio 1.41, Dímero D de fibrina  593, Factor II 
102. Bioquímica: Glucosa 79, Urea 32, Creatinina 0.99, Sodio  138, Potasio 3.63, LDH 336.                                                                  
.Radiografía de Tórax: Reservorio normoposicionado. No hallazgos patológicos.                                                                                                                          
.Eco Doppler de miembro superior y cuello:  Se objetiva la presencia de material ecogénico que ocupa la 
luz de la vena basílica, así como la vena axilar del lado derecho y de la vena subclavia derecha, en toda su 
extensión, impidiendo la coaptación de las paredes venosas a la compresión, y asociándose 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 cráneo, en relación con trombosis en esta localización. 
Además de los hallazgos ecográficos mencionados, se objetiva edema de partes blandas que afecta a la 
piel del tejido celular subcutáneo, así como la presencia de circulación colateral en toda la extensión del 
brazo derecho.
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Diagnóstico Diferencial en Urgencias:                                                                                                     
El diagnóstico diferencial incluye hematomas, lesiones musculares del miembro superior, 

celulitis, linfedema o gangrena.

Tratamiento y Evolución:       
El paciente evolucionó favorablemente, y tras ser dado de alta con el diagnóstico de Trombosis 

Venosa Profunda en Miembro Superior ( TVPMS ), probablemente secundaria a reservorio, mantiene 
tratamiento anticoagulante a dosis terapéuticas.

Diagnóstico Final:      
Trombosis venosa yugular, subclavia, axilar y basílica derechas, probablemente secundarias a 

reservorio.

DISCUSIÓN 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 idiopáticas o clasificarse dentro de un Síndrome de Paget-Schroetter. Este 
síndrome es el compromiso de la vena axilar y subclavia en el espacio del estrecho torácico. Se debe a 
una combinación de actividad repetitiva de la extremidad superior asociada a una anormalidad 
mecánica de la porción costo-clavicular del sector venoso axilosubclavio ( una primera costilla o costilla 
cervical, un músculo escaleno anterior hipertrofiado o tendón subclavio, o una combinación de todos ). 
Las TVPMS secundarias se relacionan con catéteres como los venosos centrales o marcapasos; 
secundarias a cáncer o a trombofilia; tras traumatismo o cirugía de hombro o del brazo; o de causa 
hormonal, como el embarazo o el síndrome de hiperestimulación ovárica, o por el uso de 
anticonceptivos orales. En este caso, el factor de riesgo más importante para la TVP fue el reservorio, 
aunque no podemos descartar con seguridad que no fuese secundario al estado protrombótico que se 
asocia a la patología tumoral.                   

Clínicamente se caracteriza por molestia o dolor, parestesias, eritema, debilidad y / o edema del 
miembro afectado. En la exploración física se podrá observar tumefacción, edema y / o circulación 
colateral, aunque se han descrito casos en pacientes completamente asintomáticos.                                                                                                                                    
Nuestro paciente fue diagnosticado inicialmente de enfermedad osteomuscular, algo que resulta 
relativamente frecuente en el diagnóstico de TVPMS, y hasta que no evolucionó el caso no aparecieron 
los signos característicos de esta entidad. En el estudio inicial, debe solicitarse una analítica con 
bioquímica básica, hemograma y coagulación con D-Dímero, el cual tiene un alto valor predictivo 
negativo, aunque si la probabilidad preprueba de trombosis fuese alta, obligaría a la realización de una 
prueba de imagen.  Debe solicitarse también una radiografía de tórax y de columna cervical para 
descartar procesos patológicos a este nivel o la presencia de una costilla cervical. En nuestro caso, el 
Dímero D fue de 543 ng/ml y la radiografía de tórax no mostró alteraciones. A pesar de que la técnica 
Gold standard para el diagnóstico de TVP sea la flebografía, debido a su elevado coste y agresividad, se 
realiza en pocas ocasiones, utilizándose en la práctica clínica diaria la Ecografía Doppler Venosa, que en 
nuestro caso, fue la clave diagnóstica.                                     

Como en los casos de TVP de miembros inferiores habrá que descartar la presencia de 
tromboembolismo pulmonar, aunque su asociación con la TVP de miembro superior es inferior.                                                                                                                                                          
El tratamiento consiste en la anticoagulación para favorecer la disolución del trombo y en los casos con 
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trombos importantes se puede considerar la trombólisis dirigida por catéter, la angioplastia y la 
descompresión torácica.                                                                                                                                         
         
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 diagnóstico precoz, es muy importante conocer los factores de riesgo para poder  realizar una buena 
anamnesis, que posteriormente, y junto con la exploración física y las pruebas complementarias, nos 
dará el diagnóstico definitivo.  
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Miastenia gravis: caso clínico y revisión bibliográfica

 RESUMEN.
La miastenia gravis (MG) es una enfermedad neuromuscular autoinmune y crónica 

caracterizada por grados variables de debilidad de los músculos esqueléticos (voluntarios) del cuerpo. 
Es más común que afecte a mujeres por debajo de los 40 años, siendo la prevalencia igualitaria entre 50 
y 70 años, aunque es una enfermedad que puede afectar a cualquier edad. Analizamos el caso de una 
paciente de 51 años de edad, que cursa con debilidad y fatigabilidad en el párpado izquierdo. Haremos 
un análisis del caso y de la enfermedad, analizando su etiología, clínica y 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 50 to 70 years old of either sex, but it has been known to occur at any age. 
Analyze the case of a patient of 51 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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INTRODUCCIÓN.

Es un trastorno neuromuscular autoinmunitario que provoca debilidad y fatigabilidad de los músculos 
esqueléticos, debido a autoanticuerpos dirigidos directamente los receptores de acetilcolina (AChR) de 
las uniones neuromusculares. 

Según la Asociación de Miastenia de España, la MG afecta a 20 de cada 100.000 habitantes, lo que 
significaría que en España conviven más de 9.400 personas afectadas por la enfermedad; y, si bien las 
mujeres son las más afectadas en la juventud, la incidencia es similar en ambos géneros a partir de la 
edad de 50 años, cuando es más común que asocie a tumores del timo. 
Por otra parte, el 75% de los pacientes presentan alteraciones tímicas acompañantes (hiperplasia en el 
65%, timoma en el 10%). 

Puede presentarse a cualquier edad. Los síntomas fluctúan a lo largo del día y son provocados por el 
ejercicio. La distribución característica: músculos craneales (párpados, musculatura ocular extrínseca, 
debilidad facial, voz nasal o pastosa, disfagia); en el 85% se afectan los músculos de las extremidades (a 
menudo proximales y de forma asimétrica). Los reflejos y la sensibilidad son normales. Puede estar 
limitada a la musculatura ocular extrínseca, en especial en ancianos. 

Complicaciones: Neumonía por aspiración (debilidad de los musculos bulbares), insuficiencia 
respiratoria (debilidad de músculos de la pared torácica), exacerbación de la miastenia pro la 
administración de fármacos con efectos de bloqueo de la unión neuromuscular (tetraciclina, 
aminoglucósidos, procainamida, propanolol, fenotiazinas, litio). 

 DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Presentamos el caso de una mujer de 51 años que es derivada al servicio de neurología del 

Hospital Virgen del Puerto desde el centro de salud Plasencia I (Luis de Toro) porque el pasado mes de 
enero consulta al servicio de urgencias por cefalea hemicraneal izquierda y en vértex, detectándose 
cifras de TAS de 150 (normalmente presenta cifras en torno a 120/80). 

Antecedentes personales: Dislipemia 
- No alergias conocidas. 
- No intervenciones quirúrgicas. 
- No hábitos tóxicos 

Tratamiento actual: Simvastatina, ketozolam, ciclobenzaprina 
En urgencias se pautó nolotil y en 48 horas fue remitiendo hasta desaparecer del todo. Trascurrido ese 
tiempo, consulta con su médico constándose cifras tensionales normales y aconsejándose revisión por 
oftalmología, ya que se advirtió un descenso de párpado superior izquierdo. No cuenta diplopía ni se 
observa ptosis izquierda. 

Definición 

 Epidemiología 

 Manifestaciones clínicas 
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Exploración: BEG, consciente y orientada. Pupilas isocóricas, normorreactiva a la luz; movimientos 
oculares extrínsecos normales. Campimetria por confotración sin alteraciones. Funduscupia bilateral 
con papilas de bordes nítidos y presencia de pulso venoso. Resto de nervios craneales sin ateraciones. 
No alteraciones en el habla y lenguaje sin rasgos centrales patológicos. No existe asimetría palpebral, no 
hay dolor a la palpación local ni puntos dolorosos miofaciales. No fatigabilidad ocular. El resto de la 
exploración neurológica normal. 

Orden clínica: Se solicita TC craneal y analítica con anticuerpos anti-receptor de acetil colina. 

Hipótesis diagnóstica 
- Probable ptosis incompleta superior izquierda de origen constitucional. 

Juicio clínico 
- Cefalea en probable relación con incremento de las cifras tensionales de manera transitoria. 

Tratamiento 
-En caso de cefalea: Ibuprofeno 600 mg más paracetamol 1 g juntos previa ingesta de algún 

alimento y con toma de omeprazol previa. 
-Revisión con resultados en 3 meses. 

En la segunda revisión vuelve refiriendo que ella no detecta los síntomas de manera clara a lo largo del 
día ni progresión de los mismos. No refiere sensación 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 tórax 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 
progresión de la enfermedad. 

A los 7 meses vuelve para revisión donde no se detecta anti-ms estriado y tampoco anti-titina. La TC de 
tórax con contraste no presenta alteraciones. La paciente niega mejoría de la clínica, se evidencia en 
consultas la persistencia de la ptosis incompleta izquierda. Se realizó test del hielo siendo positivo. 
Se continúa con la piridostigmina y se pautan corticoides 60 mg cada 24 horas. 
Al mes vuelve para revisión donde nos comenta que ha presentado escasa respuesta a corticoides. 
Sigue presentado una leve ptosis izquierda que es algo peor al levantarse y después más o menos fija 
todo el día. Presenta poca tolerancia a la corticoterapia con irritabilidad y facies de luna llena. 

Exploración: Leve ptosis izquierda fija sin fatigabilidad tras 1 minuto. No debilidad de otros músculos 
bulbares ni en cintura escapular. 

Plan terapéutico: Se continúa con la piridostigmina y la revisión programada. 
A los 3 meses vuelve para revisión donde refiere somnolencia. Persiste una situación clínica similar, con 
discreta ptosis palpebral, sin episodios de diplopía. No refiere otra sintomatología:disfagia, disnea, 
debilidad. Sólo refiere sensación de cansancio generalizado como "un bajón de repente algunos días", 
pero también tiene mucho estrés en el día a día. No refiere fluctuaciones en el día. 
Ya no toma prednisona. 
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Exploración: Ptosis ocular derecha hasta reborde pupilar superior, con mínima fatigabilidad a los 30 s. 
No fatigabilidad en MMSS ni MMII. 
Valoración de alta por parte de neurología 

Juicio clínico: Miastenia gravis ocular. 

Plan terapéutico: Piridostigmina 60 mg 1-1/2-1/2 v.o. y mantener. 

DISCUSIÓN. 
En la actualidad, se han descrito diversos tipos defrecuente, es la que presenta nuestra paciente 

en el 3  caso clínico. Pasamos a describir brevemente los diferentes tipos: 

- Aproximadamente el 50% de los paciente con MG presentan síntomas 
oculares puro. De esos, entre el 50% y 60% desarrollan la enfermedad de manera generalizada, la mayor 
parte de ellos, a los dos años. Si la debilidad persiste limitada después de dos años, 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 progresión hacia una miastenia gravis 
generalizada. 

 Puede dividirse en: 
o Inicio temprano (antes de los 40 años). Más frecuente en mujeres con anticuerpos anti-acetilcolina e 
hiperplasia de timo. Pueden coexistir otras enfermedades autoinmunes, sobre todo tiroideas. 
o Inicio tardío (mayor a los 40 años). Más frecuente en hombres. Suelen tener histología tímica normal o 
atrofia de esta glándula. Puede manifestarse con debilidad ocular o generalizada, pero frecuentemente 
con mayor severidad, comparada con los casos de inicio temprano y son excepcionales las remisiones 
espontáneas. Además de los anticuerpos anti-acetilcolina, frecuentemente coexisten anticuerpos para 
proteínas de músculo estriado, como tinina y el receptor rianodino. La existencia de estos anticuerpos 
se ha asociado con debilidad más severa, generalizada o predominantemente orofaríngea y crisis 
miasténicas frecuentes. 

 Alrededor de 10-15% de los pacientes con miastenia 
gravis tienen timoma. Esta variable es igual de frecuente en hombres que en 
mujeres, y puede ocurrir a cualquier edad, con un pico de presentación a los 50 años de edad. Las 
manifestaciones clínicas tienden a ser más severas que en los pacientes sin timoma, comúnmente con 
debilidad progresiva orofaríngea y generalizada. Sin embargo, el pronóstico a largo plazo es similar que 
para los de inicio tardío sin timoma. Con raras excepciones, los pacientes con miastenia gravis y timoma 
tienen títulos elevados de anticuerpos anti-acetilcolina, y casi siempre también anticuerpos contra 
tinina. 

Son detectados en aproximadamente el 
40% de aquellos pacientes que presenta anticuerpos anti-ach negativo en MG generalizada. Estos 
anticuerpos están relaciodos con síntomas generales, que incluyen los músculos craneobulbares, 
cervicales y respiratorio, siendo más predominante en la mujer. 

 Miastenia gravis ocular: 

- Miastenia gravis generalizada.

- Miastenia gravis asociada a timoma:

- Anticuerpos MuSK (muscle-specific tyrosine kinase): 
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El curso típico de MuSK -MG es de inicio agudo, rápida progresión, con crisis respiratorias tempranas y 
recaídas a pesar de la administración de altas dosis de inmunosupresores. Los pacientes a menudo 
requieren tratamiento a largo plazo con agentes inmunosupresores múltiples. La mayoría de los anti- 
MuSK Abs son de la subclase IgG4 de unión no- complemento – 
En cuanto a la etiología que produce la enfermedad no está del todo aclarada. Se sabe que la existencia 
de los anticuerpo anti-ach atacan en el espacio sináptico de la neurona a los receptores de acetilcolina, 
impidiendo que el impulso nervioso se propague con normalidad. 

En cuanto al diagnóstico diferencial tenemos que tener en cuenta los siguientes síndromes, de los 
cuales nosotros en consulta de antención primaria descartamos por la clínica que presentara de los 
siguientes que voy a describir: 
Síndrome de Lamber-Eaton (SLE): En este síndrome los anticuerpos actúan a nivel presináptico contra 
los receptores calcio voltaje dependiente. Se asocia en un 50% de los casos a carcinoma de células 
pequeñas de pulmón, en cambio en la MG se asocia más frecuentemente a timoma. Al igual que ocurre 
en la MG afecta a los músculos proximales provocando debilidad, así como también a la musculatura 
bulbar, pero lo que lo diferencia es que en este síndrome los reflejos tendinosos se encuentran abolidos 
y en la MG son normales como ocurría en el caso clínico presentado. Otra característica clave es la 
realización después de la realización del ejercicio, en nuestro caso la paciente comentaba que "al final 
del día su párpado caía más", hecho que lo diferencia del SLE que mejoraría tras el ejercicio físico del día. 
Por otro lado, la disfunción autonómica es otro síntoma típico y que lo diferencia de la MG que no la 
presenta. 

Otros síndromes, como el síndrome de Guillain-Barré es una patología donde la debilidad muscular es 
ascendente, es decir, comienza a nivel de MMII y existe arreflexia. Estos dos datos diferencian este 
síndrome de la MG. 

Otra patología donde tenemos que realizar un diagnóstico diferencial es con la esclorosis lateral 
amiotrófica (ELA). En este caso, el paciente presentara una pérdida de fuerza distal en los miembros, así 
como una presentación de hiperreflexia y espasticidad en los mismos. 
Y para finalizar con el diagnóstico diferencial hablemos algo de la esclerosis múltiple (EM), donde los 
pacientes presentan multitud de síntomas como son la alteración de la sensibilidad, alteración motora, 
disartria, diplopía, disfagia y vértigo, así como alteraciones visuales. Hechos que hacen diferenciar del 
caso de esta paciente ya que solo presentaba ptosis parcial del ojo izquierdo. 

El diagnóstico de esta enfermedad (OMG) es clínico, aun así hay una serie pasos a seguir en la realización 
de pruebas complementarias. En el caso de la paciente la prueba de edrofonio fue positiva (la clínica 
mejoró tras la realización de la prueba), así como la presencia de anticuerpos anti-ach positiva. Esta 
última, es de las más específicas, aunque es poco sensible. 

En el caso de la MG ocular en principio solo estaría indicado piridostigmina que es un inhibidor 
reversible de la enzima colinesterasa. Esta enzima se encarga de degradar la Ach. Con este fármaco 
conseguimos aumentar los niveles de Ach en el espacio sináptico. En caso de no mejoría, podemos 
añadir un corticoide o inmunosupresores pero dependerá de la tolerancia que presente el paciente 
hacia ellos. En nuestro caso, la paciente como ya referimos en el caso clínico comenzó con facies típica 
de luna llena, por lo 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) estaría indicado la 
intervención quirúrgica del mismo si el paciente es menor de 55 años. Todavía no se ha llegado a un 
acuerdo si recomendar la timectomia en niños, ancianos y en paciente con MG ocular. 

CONCLUSIONES.
Actualmente, la paciente se encuentra estable y sin progresión de la enfermedad. Podemos 

concluir que esta patología es más frecuente de lo que se cree y que sin una buena anamnesis y 
exploración no podríamos llegar al diagnóstico la misma. 
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