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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

Los Estatutos del Colegio establecen como una de sus funciones, la promoción, por todos los 
medios a su alcance, de la constante mejora y actualización de los niveles científicos de los colegiados. 
Ver como se compagina formación e investigación, junto a la exposición de los casos en estas jornadas, 
es de gran orgullo para mí como Presidente de este Colegio de Médicos. Pero cuando la actividad 
formativa va dirigida a los más jóvenes, a los médicos en formación, esa satisfacción en máxima.

El futuro médico tiene que tener claro que hay que estar al día, y que lo que aprenda ahora, lo 
tendrá que cambiar en algún momento y que cada día deberá añadir nuevos conocimientos a los que ya 
tiene porque el periodo formativo continua una vez terminada la residencia.

Compartir, trasmitir y enseñar de unas generaciones a otras es la base de nuestro sistema 
formativo por eso la relación del tutor con el residente es fundamental.

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.

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 siguientes jornadas  para 2018.

Carlos R. Arjona Mateos.
Presidente del Ilustre Colegio Oficial de Médicos de Cáceres
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Hepatitis granulomatosa como inicio de presentación 
de sarcoidosis

RESUMEN.
La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa de etiología desconocida que puede afectar a 

cualquier órgano, cuya forma de presentación más frecuente es la pulmonar. La presentación hepática 
de forma aislada y como primer síntoma es infrecuente, con pocos casos publicados. Se presenta el caso 
de una mujer de 61 años con síntomas iniciales de colestasis disociada y hepatitis granulomatosa  
siendo diagnosticada de sarcoidosis sistémica. Se realiza descripción de esta forma infrecuente de 
presentación de la sarcoidosis, con el diagnóstico diferencial con otras causas de granulomatosis 
hepática. 

PALABRAS CLAVE.
Hepatitis granulomatosa, sarcoidosis extrapulmonar, granulomas.

INTRODUCCIÓN.
La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de etiología desconocida, que cursa con la 

formación de granulomas no caseificantes, que pueden afectar a cualquier órgano de forma variable. La 
forma más frecuente de presentación es la sarcoidosis pulmonar y la aparición de adenopatías hiliares 

(1-3)bilaterales.  En un 30% de los casos se presenta de forma extrapulmonar.  Aunque la afectación 
hepática puede ser frecuente en la sarcoidosis sistémica, la afección aislada y como primer síntoma es 

( 4, 5, 6, 7, 8)infrecuente.  El diagnóstico de la sarcoidosis hepática se realiza al demostrar la presencia de 
(2,3, 9) 

granulomas no caseificantes hepáticos en la biopsia y excluir otras causas. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 61 años remitida para estudio por presentar hipertransaminasemia y colestasis 

disociada, sin sintomatología asociada. Entre sus antecedentes personales destaca la enfermedad de 
Ménière con hipoacusia neurosensorial y endometriosis por lo que precisó histerectomía con doble 
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anexectomía. En su tratamiento habitual no se incluyen fármacos hepatotóxicos. No presenta 
manifestaciones clínicas de enfermedades autoinmunitarias. La exploración física está dentro de límites 
de normalidad, con buena ventilación pulmonar y ausencia de hepatomegalia. En los datos de 
laboratorio presenta  hipertransaminasemia (GOT/AST: 39 UI/l, GPT/ALT: 43 UI/I y colestasis (GGT: 
161UI/l, FAL: 126 UI/l), con bilirrubina total 1,11 mg/dl y colesterol total de 244 mg/dl: resto de estudio 
de hepatopatías, incluyendo autoinmunidad y serología amplia con virus hepatotropos normales. En la 
ecografía abdominal presenta un hígado de tamaño normal sin alteraciones focales, con presencia de 
colelitiasis. Se realizó biopsia hepática en la que se describe la presencia de granulomas no caseificantes 
de predominio portal, constituidos por macrófagos, linfocitos, células de hábito epitelioide, y algunas 
células gigantes multinucledas. Los espacios porta y biliares estaban respetados. No existía fibrosis, ni 
depósito de material biliar, ni grasa (Figura 1 y 2).  

Tras los resultados de la biopsia hepática y el diagnostico de hepatitis granulomatosa, se amplia el 
estudio para hacer un diagnóstico diferencial con Mantoux (que es positivo), radiografía de tórax con 
engrosamiento hiliar bilateral (Figura 3) y TAC torácico que demuestra la presencia de adenopatías 
prevasculares, paratraqueales derechas e izquierdas y subcarinales.  Se realizó una broncoscopia con 
citologia y biopsia pulmonar siendo ambas negativas para micobacterias o células malignas. En las 
biopsias de las adenopatías hiliares  se encontró linfadenitis granulomatosa tipo sarcoidea con necrosis 
fibrinoide focal, siendo diagnosticada,  después del inicio de la hipertransaminasemia, de sarcoidosis 
pulmonar estadio I. 

DISCUSIÓN
La sarcoidosis es una enfermedad sistémica, caracterizada por la formación de granulomas no 

(1,2)caseificantes, que pueden afectar de forma variable a todos los órganos.  La etiología y la patogénesis 
(1)de la sarcoidosis siguen siendo desconocidos . Se plantea una hipótesis con una etiología multifactorial 

(4)
en la que pueden influir la genética, factores ambientales o exposición a agentes infecciosos.  La 
incidencia estimada es de 10-20 casos por cada 100.000 habitantes/año, aunque no se conoce con 
certeza. Es variable en función del área geográfica, la raza y los antecedentes familiares. Suele aparecer 
en pacientes entre 20 y 60 años de edad.

La sarcoidosis suele afectar al pulmón de forma inicial. En aproximadamente la mitad de los casos se 
detecta incidentalmente por la presencia de ensanchamiento hiliar bilateral o por opacidades 

(1)reticulares pulmonares en una radiografía de tórax.  La afectación hepática en la sarcoidosis sistémica 
(2,3,9)  

aparece en un 50-65% de los pacientes con la presencia de granulomas en la biopsia hepática .Hasta 
 (2) 

en un 30% de los casos la sarcoidosis se manifiesta de forma extrapulmonar. Sin embargo, la afectación 
(3, 4, 5, 7, 8 )hepática aislada y como primer síntoma es rara y hay pocos casos descritos. 

La mayoría de pacientes con sarcoidosis hepática suelen ser asintomáticos. Solo se evidencian 
alteraciones bioquímicas, generalmente colestasis disociada con elevación de fosfatasa alcalina y 
gamma glutamil transpeptidasa, mientras que las transaminasas pueden estar normales o elevadas. La 
enzima convertidora de angiotensina puede estar elevada, pero es normal en el 25 % de los pacientes. 

(3,4)En la exploración física un 20% tiene hepatomegalia, siendo la esplenomegalia menos frecuente.  Solo 
un 5-15% presentan formas sintomáticas que incluyen dolor abdominal, fiebre, pérdida de peso, 
ictericia, y en menor proporción cirrosis, hipertensión portal, enfermedad colestásica, o trombosis de la 
vena porta. 
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En el estudio radiológico por TAC con contraste se puede identificar hepatomegalia y nódulos 
hipodensos de tamaño variable (1-3 cm). La biopsia hepática sirve para el diagnóstico tras estudio 
etiológico habitual. El diagnóstico de la sarcoidosis hepática consiste en demostrar la presencia de 
granulomas hepáticos en la biopsia. La incidencia de granulomas hepáticos en una biopsia es de un 2-

(9, 10,11)15% .  Se deben excluir otras causas en las que pueden aparecer granulomas, como la colangitis 
biliar primaria, tuberculosis y otras infecciones por micobacterias, enfermedades fúngicas, Fiebre Q, 

(2,3,9)Brucelosis, neoplasias, enfermedades autoinmunitarias, reacción a drogas. 

Los granulomas hepáticos no suelen producir daño estructural hepático, aunque hasta un 6% de 
(3)pacientes con sarcoidosis hepática puede desarrollar cirrosis . Aunque suelen ser asintomáticos, son la 

 (9)
primera manifestación clí para ampliar el estudio y diagnosticar una enfermedad sistémica.  La 
descripción histológica del granuloma puede ayudar al diagnóstico etiológico. Existen cuatro formas 
histológicas reconocibles (Tabla 1). Los granulomas que sugieren sarcoidosis son no caseificantes, o no 
productores de necrosis, y suelen tener una localización portal o periportal. En  fases activas de la 
sarcoidosis pueden liberar a la circulación sistémica proteínas, como la enzima convertidora de 

(3,4, 9)angiotensina, que está elevada en un 70% de pacientes con granulomas hepáticos . 

Las causas más frecuentes de granulomas hepáticos aislados descritos en la literatura son la colangitis 
biliar primaria (CBP), sarcoidosis, tuberculosis y reacción a drogas. Esta 4 causas suponen un 75% del 

(9)
total de granulomas hepáticos . La proporción varía en función de la localización geográfica y el tipo de 

(10,11)población . A nivel de Europa occidental la principal etiología parece ser la CBP, seguida de la 
sarcoidosis. En países del Este Europeo tiene mayor incidencia la tuberculosis y la leishmaniasis. Existen 
pocos casos publicados para conocer la prevalencia real. 

Las formas asintomáticas no precisan un tratamiento específico, pero no se debe retrasar el estudio 
etiológico. El tratamiento de la hepatitis granulomatosa en formas sintomáticas es con tratamiento 
inmunosupresor con corticoides o metotrexato. Dado que la tuberculosis es una forma frecuente de 
presentación, y la inmunosupressión podría agravar la enfermedad, se podría optar por iniciar el 
tratamiento empírico con antituberculosos, y si no hay respuesta tras 4-8 semanas iniciar el tratamiento 

(9)
inmunosupresor . En nuestro caso no se ha realizado tratamiento específico ya que tras el diagnóstico 
etiológico, la sarcoidosis no presentaba afectación sistémica considerando que era necesario iniciar 
tratamiento inmunosupresor.

CONCLUSIÓN. 
La sarcoidosis hepática como forma de presentación es poco frecuente y se manifiesta con la 

aparición de granulomas en la biopsia hepática.  Se plantea un reto diagnóstico importante, ya que la 
mayoría de pacientes están asintomáticos y el único hallazgo suelen ser alteraciones analíticas. Se 
requiere una biopsia hepática en la que se demuestre la presencia de granulomas y excluir otras 
etiologías que los puedan producir siendo las más frecuentes en nuestro medio la CBP y la sarcoidosis, 
precisando un diagnóstico diferencial con tuberculosis antes de iniciar tratamiento inmunosupresor.  
Hay pocos estudios que indiquen la incidencia de estas etiologías, y son muy variables en función de la 
geografía y la población. Además dado que es una presentación poco frecuente obliga a estudios 
retrospectivos, por lo que la incidencia es difícil de calcular.  



12

IV Jornada de Divulgación Científica

PRIMER PREMIO 12

BIBLIOGRAFIA.

1. Talmadge E King, Jr. Clinical manifestations and diagnosis of pulmonary sarcoidosis. (Internet). 
Kevin R Flaherty: Uptodate; 2016. 

2.  Talmadge E King, Jr. Extrapulmonary manifestations of sarcoidosis. (Internet). Kevin R Flaherty: 
Uptodate; 2016. 

3. Jeffrey S Berman. Gastrointestinal and hepatic sarcoidosis. (Internet). Kevin R Flaherty: 
Uptodate; 2016. 

4.  I. Jovièiæ et al., Isolated hepatic sarcoidosis. Vojnosanitetski Pregled. 2014; 71, 399–403 

5. M. Giovinale et al., Atypical sarcoidosis: Case reports and review of the literature. European 
Review for Medical and Pharmacological Sciences. 2009; 13, 37–44 

6. S. P. Dourakis et al., A case of liver sarcoidosis mimicking cirrhosis. Clinical Imaging. 2007; 31, 
47–49 

7. L. Thanos, A. Zormpala, E. Brountzos, A. Nikita, D. Kelekis, Nodular hepatic and splenic 
sarcoidosis in a patient with normal chest radiograph. European Journal of Radiology. 2002; 41, 10–11

8. M. I. Taºbakan et al., Isolated hepatic sarcoidosis mimicking liver microabscesses: A case report. 
Irish Journal of Medical Science. 2014; 183, 503–505

9.  Steven Flamm,MD. Hepatic granulomas. (Internet). C.Sanjiv: Uptodate; 2017. 

10.- M. ªahin, G. Yilmaz, M. Arhan, I. Sen, Hepatic granulomas in Turkey: A 6-year 
clinicopathological study of 35 cases. Turkish Journal of Gastroenterology. 2014; 25, 524–528.

11. D. R. Gaya, D. Thorburn, K. a Oien, a J. Morris, a J. Stanley, Hepatic granulomas: a 10 year single 
centre experience. Journal of clinical pathology. 2003; 56, 850–853

12. B. Geramizadeh, R. Jahangiri, E. Moradi, Causes of hepatic granuloma: A 12-year single center 
experience from southern Iran. Archives of Iranian Medicine. 2011; 14, 288–289.



IV JORNADA DE DIVULGACIÓN CIENTÍFICA DEL 
COLEGIO OFICIAL DE MÉDICOS DE CÁCERES

SEGUNDO PREMIO



1 2 
C. García Ceberino , M. Donoso Domínguez , P. Mata Romero.

1.- Residente de 2º año de Medicina Familiar y Comunitaria. Centro de Salud San Jorge. Cáceres.
2.- Residente de 2º año de Anestesiología. Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

3.- Residente de 2º año de Digestivo. Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

RESUMEN.
La Miastenia Gravis es un trastorno crónico de naturaleza autoinmune que se caracteriza por la 

producción de autoanticuerpos contra los receptores de acetilcolina de la membrana postsináptica de 
la placa motora. La característica principal de la miastenia gravis es la debilidad y fatigabilidad muscular 
fluctuante siendo la debilidad ocular el síntoma inicial más común. El diagnóstico se basa en la 
exploración neurológica ante una clínica sugestiva, confirmándose mediante estudio inmunológico y 
electrofisiológico. Sistemáticamente, deberá complementarse con métodos por imágenes para 
descartar patología tímica, comúnmente asociada a la enfermedad.
Presentamos el caso de un paciente con miastenia gravis que respondió favorablemente al tratamiento. 
El interés de este caso radica en la forma atípica de presentación de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE.
Miastenia gravis; enfermedad autoinmune; acetilcolina; debilidad muscular

SUMMARY.
Myasthenia Gravis is a chronic autoimmune disorder characterized by the production of 

autoantibodies against the acetylcholine receptors of the postsynaptic membrane of the motor plaque. 
The main characteristic of myasthenia gravis is fluctuating muscle weakness and fatigability, and the 
ocular weakness is the most common initial symptom. The diagnosis is based on the neurological 
examination before a suggestive clinic, confirmed by immunological and electrophysiological study. 
Systematically, it should be complemented by imaging methods to rule out thymic pathology.

We present the case of a patient with myasthenia gravis who responded favorably to the treatment. The 
interest of this case lies in the atypical form of presentation of the disease.

“Síndorme de la cabeza caída en la miastenia gravis”. 
A propósito de un caso
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INTRODUCCIÓN.
La miastenia gravis es un trastorno autoinmune caracterizado por debilidad fluctuante y fatiga 

de distintos grupos musculares, en la que intervienen anticuerpos contra los receptores nicotínicos de 
acetilcolina localizados en la membrana postsináptica de la unión neuromuscular. Se asocia con 
enfermedades autoinmunes como la artritis reumatoide, el lupus eritematoso sistémico, la anemia 
perniciosa, la neuromielitis óptica y la enfermedad tiroidea autoinmune Los síntomas pueden iniciarse 
a cualquier edad, sin embargo suele haber una distribución bimodal con un pico temprano en la 
segunda y tercera décadas (predominio femenino) y un pico tardío en la sexta a octava década 
(predominio masculino). Se trata de una patología relativamente poco común, aunque la prevalencia ha 
aumentado, quizá por una mejora en el diagnóstico de la enfermedad y el aumento de la longevidad de 
la población. (1)

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un paciente varón de 71 años de edad, sin alergias medicamentosas conocidas, con 

antecedentes de hipertensión arterial en tratamiento con Irbesartán e hiperplasia benigna de próstata 
en tratamiento con Mirabegrón y Dutasterida/hidrocloruro de tamsulosina, amigdalectomizado a los 
11 años de edad. Consultó en el Servicio de Urgencias por presentar un cuadro de debilidad muscular 
cervical de carácter fluctuante empeorando a lo largo del transcurso del día y tras el ejercicio. Durante 
semanas la debilidad progresó hasta el punto de “tener que sostener su cabeza porque se le caía”. 
Refería así mismo dificultad para la extensión del tercer dedo de la mano derecha de dos días de 
evolución. No refería ptosis, diplopia, disartria, disfagia, disfonía y negaba dificultad respiratoria. La 
anamnesis digestiva y urinaria no mostró ningún síntoma adicional. Tampoco refería pérdida de peso 
reciente.

A la exploración física el paciente presentaba un aceptable estado general, se mostraba colaborador, 
afebril, y presentaba una tensión arterial de 168/98 mmHg, una frecuencia cardiaca de 53 latidos por 
minuto y una saturación de oxígeno del 95%. No presentaba hallazgos destacables en la auscultación 
cardiopulmonar y la palpación abdominal. 
La exploración neurológica puso de manifiesto debilidad en ambas cinturas escapulares, en la 
movilización cefálica y discretamente en la mano derecha evidenciando fatigabilidad de la cintura 
escapular cuando se solicitaba la elevación de los miembros superiores de forma repetitiva durante diez 
ocasiones y de la musculatura cervical con dificultad para la extensión cervical tras el ejercicio. Tras la 
deambulación también mostraba debilidad paravertebral, con lateralización a la izquierda y caída de 
hombro izquierdo. La fatiga muscular mejoró después de unos minutos de reposo tras la exploración. 
No presentaba alteraciones del reflejo fotomotor, diplopia ni ptosis palpebral. El resto de pares 
craneales se encontraban dentro de la normalidad. Los reflejos osteotendinosos se encontraban 
ligeramente exaltados, con reflejo cutáneo plantar flexor. No presentaba  fasciculaciones, amiotrofias ni 
alteraciones de la sensibilidad y las pruebas cerebelosas resultaron normales. 

Las pruebas complementarias realizadas en el Servicio de Urgencias incluyeron una analítica general 
con hemograma, coagulación y bioquímica sin hallazgos destacables y una radiografía posteroanterior y 
lateral de tórax, dónde no se apreciaba ensanchamiento mediastínico. 

. 
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Con los datos anteriormente expuestos la sospecha clínica fue una debilidad muscular en probable 
relación con una miastenia gravis, por lo que se procedió al ingreso hospitalario en el Servicio de 
Neurología para completar estudio. 
Durante su hospitalización se solicitó analítica con hormonas tiroideas y marcadores tumorales 
(Antígeno CA 19-9, Antígeno CA 72-4, Antígeno del carcinoma de células escamosas, Antígeno 
carcinoembrionario y enolasa neural específica) , inmunidad con Ac anti-receptor de acetilcolina (anti 
R-Ach), estudio neurofisiológico y  tomografía computarizada torácica, al tiempo que se inició una 
prueba terapeútica con anticolinesterásicos (piridostigmina oral) y corticoides con respuesta clínica 
precoz muy significativa. 

Los resultados de anticuerpos antirreceptores de acetilcolina resultaron positivos > 0,2 nmol/l, 
indicativo de miastenia gravis > 0,50 nmol/l, compatible con enfermedad muscular o autoinmune entre 
0,20-0,50. La neuroelectromiografía de fibra única y estimulación repetitiva mostró la existencia de un 
trastorno de la unión neuromuscular compatible con un patrón miasteniforme mientras que el TAC 
torácico no mostró alteraciones de las estructuras mediastínicas.
Durante el ingreso el paciente evolucionó favorablemente con remisión de la debilidad de la 
musculatura cervical.

DISCUSIÓN.
A pesar de tratarte de una patología poco común, la miastenia gravis constituye el trastorno más 

frecuente de la transmisión neuromuscular. La enfermedad se encuentra mediada por autoanticuerpos 
de tipo IgG que actúan contra el receptor de acetilcolina a nivel de la membrana post-sináptica.de la 
placa motora. La cantidad de acetilcolina liberada en cada impulso disminuye normalmente tras la 
actividad repetida. En el paciente miasténico, la disminución en la eficacia de la transmisión 
neuromuscular junto con el agotamiento normal produce la activación de un número cada vez menor 
de fibras musculares por parte de impulsos nerviosos sucesivos y, por tanto, un aumento de la 
debilidad, o fatiga. (2) En un 30-50% de los casos encontramos niveles indetectables de anticuerpos 
contra los receptores de acetilcolina, pudiendo encontrar en este caso anticuerpos contra la tirosina 
quinasa muscular (MuSK). Se considera que los pacientes que tienen anticuerpos detectables para el 
receptor de acetilcolina (AChR) o para la tirosina quinasa receptora de músculo (MuSK) tienen 
miastenia gravis seropositiva mientras que en el 6-12% de los pacientes nos encontramos ante una 
miastenia seronegativa con ausencia de ambos anticuerpos. Aproximadamente la mitad de los 
pacientes con miastenia puramente ocular son seropositivos, en comparación con aproximadamente el 
90 % de aquellos con enfermedad generalizada (3)

El timo parece desempeñar algún papel en este proceso: en el 75% de los pacientes con miastenia gravis 
se observan alteraciones tímicas; en el 65% el timo aparece hiperplásico; el 10% de los pacientes 
presenta tumores tímicos (timomas).  El origen preciso de la respuesta inmune no se conoce, pero estas 
anormalidades del timo parecen desempeñar un papel relevante en la génesis de los anticuerpos 
contra los receptores nicotínicos de la placa motora. (4)
Los síntomas principales son la debilidad y fatigabilidad de la musculatura voluntaria que afecta sobre 
todo a grupos musculares proximales (cintura escapular y pelviana) y a los inervados por pares 
craneales. Esta clínica es característicamente fluctuante (varía de intensidad y empeora a lo largo del 
día), característica importante que puede distinguir la miastenia gravis de otros trastornos que también 
pueden presentarse con debilidad, como la miopatía o la enfermedad de la motoneurona, y fatigable 
(empeora con la actividad continuada, mejorando con el reposo). 

.
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La mayoría de los pacientes debutan en el 50% de los casos con afectación de la musculatura ocular 
extrínsica en forma de ptosis o diplopia, de forma bilateral y asimétrica. Esta sintomatología puede ser 
la única forma de presentación o generalizarse en el trascurso de los dos años posteriores al inicio de la 
enfermedad.

Los músculos faciales y bulbares son también frecuentemente afectados por la enfermedad. (5) El 
compromiso bulbar  aparece en el 15% de los casos y se presenta como disfagia, claudicación 
mandibular, disfonía, rinolalia, dificultad para mantener el tono de la voz, fatiga vocal, afonía 
intermitente y estridor, síntomas que a menudo empeoran con el habla prolongada. La debilidad de la 
musculatura facial hace que el paciente parezca inexpresivo. 

La debilidad de la musculatura de los miembros, sobre todo de la musculatura proximal y cervical, se 
presenta de forma inicial en el 10% de los casos. Los músculos extensor y flexor del cuello se afectan con 
frecuencia de forma que el peso de la cabeza puede superar los extensores, produciendo un "síndrome 
de la cabeza caída", como corresponde al caso de nuestro paciente. Suele haber mayor afectación de las 
extremidades superiores que las inferiores en la miastenia. Los extensores de la muñeca y los dedos y 
los dorsiflexores de los pies están también frecuentemente involucrados. 

La participación de la musculatura respiratoria produce los síntomas más graves en la miastenia gravis, 
pudiendo conducir a insuficiencia respiratoria, una situación potencialmente mortal denominada 
"crisis miasténica".(6)

Diversos factores pueden precipitar o agravar la debilidad: estrés físico o emocional, infección o tras la 
exposición a determinados fármacos como los bloqueadores neuromusculares peri-operatorios, 
aminoglucósidos, quinina, quinidina, toxina botulínica, ciprofloxacino, telitromicina y estatinas entre 
otros.  (1)

El diagnóstico se sospecha por la presencia de debilidad y fatigabilidad muscular, sin pérdida de reflejos 
ni alteración de la sensibilidad u otras funciones neurológicas y se confirma mediante pruebas 
farmacológicas como la prueba del edrofonio ( el cloruro de edrofonio es un inhibidor de la 
acetilcolinesterasa de acción corta, que prolonga la duración de la acción de la acetilcolina en la unión 
neuromuscular, aumenta la amplitud y la duración del potencial en la placa terminal mejorando la 
ptosis y las oftalmoparesias) electrofisiológicas y detección de anticuerpos. La tomografia axial 
computada debe realizarse en todos los pacientes con miastenia gravis confirmada para excluir la 
posibilidad de timoma (3)

El paciente que presentamos debutó con síntomas poco habituales y muy inespecíficos lo que dificultó 
el diagnóstico inicial. En este sentido el debut clínico de la miastenia puede ser muy insidioso, y su 
presentación muy variada pudiendo mimetizar cuadros muy diversos. Esta heterogeneidad biológica y 
clínica de la miastenia gravis parece correlacionarse con determinados marcadores genéticos.

En este sentido se registran en la literatura casos de pseudoobstrucciones intestinales  secundarias a 
parálisis de la pared intestinal, diagnosticados posteriormente de miastenia gravis con hiperplasia 
tímica. Otros casos han debutado con acalasia cuya patogenia parece ser la pérdida de las neuronas del 
plexo mientérico por mecanismo autoinmune asociado a timoma. También hay casos de pacientes con 
disfonía crónica como resultado de parálisis de cuerdas vocales debidas a miastenia gravis. En pacientes 
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ancianos pueden confundirse con accidentes cerebro-vasculares.  La miastenia gravis también puede 
presentarse como síndrome paraneoplásico (más frecuentemente asociado a adenocarcinoma de 
pulmón), y que en ocasiones precede en años al diagnóstico del tumor. (9)

Siempre debemos realizar un amplio diagnóstico diferencial que incluya las siguientes patologías:  

-Parálisis de oculomotores.
-Síndrome de Horner: cursa con ptosis y miosis, sin diplopía.
-Botulismo: afecta de forma destacada a los músculos bulbar y oculares.
-Síndrome de Eaton-Lambert: la debilidad proximal de la pierna es típicamente el síntoma más 

temprano y más prominente, además objetivaremos una disminución de reflejos y/o alteraciones 
autonómicas . Está mediado por anticuerpos dirigidos contra los canales de calcio de la membrana 
presináptica de la placa motora, y forma parte de un síndrome paraneoplásico. (7)

- Múltiples neuropatías craneales de enfermedad estructural o inflamatoria del tronco 
encefálico y meninges basilares

-Esclerosis lateral amiotrófica (ELA): es una enfermedad progresiva que, como la miastenia, 
puede involucrar a los músculos bulbar y puede producir una prueba falsamente positiva de Tensilon e 
incluso raramente una prueba falsamente positiva para los anticuerpos contra receptor de                
acetilcolina. (8)

Los métodos terapéuticos que se emplean en la miastenia gravis incluyen tratamientos sintomáticos 
(anticolinesterásicos), inmunoterapia (glucocorticoides y otros fármacos inmunosupresores, 
intercambio plasmático e inmunoglobulina intravenosa) y timectomía. Los inhibidores de la 
acetilcolinesterasa se utilizan como primera línea de tratamiento para la miastenia sintomática siendo 
la piridostigmina el fármaco de referencia. Para adultos y adolescentes mayores, se emplea una dosis 
inicial  de 30 mg tres veces al día. Para los niños y adolescentes más jóvenes, la dosis inicial es de 0,5 a 1 
mg / kg cada cuatro a seis horas. En aquellos pacientes que no presentan respuesta a la piridostigmina 
una opción terapeútica es la inmunoterapia siendo los glucocorticoides, azatioprina, micofenolato 
mofetil y ciclosporina son los más utilizados. La plasmaféresis  y las inmunoglobulinas intravenosas se 
emplean como preferencia en el tratamiento de la crisis miasténica. La timectomía está indicada en 
todos los pacientes con timoma, en pacientes de menos de 60 años de edad con enfermedad 
generalizada y detección de anticuerpos contra receptores de acetilcolina (AChR) sin timoma y en 
pacientes con edad menor a 60 años con enfermedad seronegativa no timomatosa generalizada. (10)

CONCLUSIONES.
La miastenia gravis es una enfermedad en la que debemos pensar para poder diagnosticarla. El 

hecho de que tenga un amplio abanico de presentación y un inicio insidioso dificulta enormemente su 
diagnóstico, por lo que siempre debemos tenerla presente ante aquellos cuadros de debilidad muscular 
de causa poco aclarada y realizar maniobras de provocación de fatiga muscular para orientar nuestro 
diagnóstico.
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Cuando un golpe en la cabeza nos estremece el corazón

RESUMEN.
Paciente mujer de 68 años que acude a Consultas Externas de Medicina Interna derivada por el 

Servicio de Endocrinología por hipercalcemia. Tras un estudio pormenorizado, se diagnostica una 
sarcoidosis estadio I, para la cual no necesita tratamiento. 

ABSTRACT.
A 68-year-old female patient attending outpatient clinic of Internal Medicine referred from the 

Endocrinology Service because of hypercalcemia. After a detailed study, stage I sarcoidosis is 
diagnosed, which does not need treatment.

PALABRAS CLAVE.
Hipercalcemia. Sarcoidosis

INTRODUCCIÓN
La hipercalcemia verdadera constituye un problema clínico común y se produce cuando la entrada 

de calcio en el torrente sanguíneo es superior a su excreción por orina. Las fuentes más importantes de 
aporte de calcio son el intestino y el hueso, y resulta útil clasificar las hipercalcemias atendiendo a estos 

1
dos orígenes.  

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, de etiología desconocida, caracterizada por la 
presencia de granulomas no caseificantes de células epitelioides. Afecta a adultos jóvenes, con ligero 
predominio en mujeres, y es más frecuente y grave en la raza negra y asiática. Puede comprometer a 
cualquier órgano, en especial el pulmón, con adenopatías hiliares bilaterales, los ojos y la piel. Su 
diagnóstico se basa en demostrar un cuadro clínico y radiológico compatible, con evidencia histológica 
de granulomas epitelioides no caseificantes y exclusión de otras enfermedades granulomatosas. En 

2España, la prevalencia es de 10-20 casos por 100000 habitantes. 
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EXPOSICIÓN DEL CASO 

Anamnesis:  
Mujer de 68 años que acude a Consultas Externas de Medicina Interna derivada por el Servicio de 
Endocrinología por hipercalcemia a estudio detectada desde hace 2 años. La paciente refiere dolores en 
hombros y miembros inferiores de predominio nocturno, además de clínica miccional. No clínica 
respiratoria, no astenia. No prurito, fiebre ni pérdida de peso, pero sí sudoración nocturna. No lesiones 
cutaneomucosas, no pérdida de peso ni anorexia. No ingesta previa de calcio ni vitamina D. 

Antecedentes personales: 
Como antecedentes personales, destaca un adenocarcinoma de colon grado II estadio pT3N0M0 
resecado en 2003 en Alemania, país de origen de la paciente, sin necesidad de tratamiento posterior. 
Además, presenta alergia a cemento, cuero y cromo, gastritis por Helicobacter pylori erradicada (1983), 
hipercolesterolemia y artropatía microcristalina. La paciente está operada de hernia discal, y de 
menisco izquierdo. Última colonoscopia en 2015 sin alteraciones, alta en Oncología en 2016 (analítica y 
marcadores normales). Exfumadora desde hace 14 años (Índice Paquetes-Año 18).
Su tratamiento habitual incluye tramadol/paracetamol, simvastatina y omeprazol.

Exploración física: 
La exploración física es anodina, con constantes normales.

Pruebas complementarias:
-  Hemograma: hemoglobina 144, leucocitos 6.79 (neutrófilos 4.5, linfocitos 1.7, monocitos 

0.5, eosinófilos 0.2, basófilos 0), plaquetas 276.
-  VSG 8
-  Bioquímica: glucosa 91, urea 47, creatinina 0.56, proteínas totales 7.1, albúmina 4.5, sodio 

145, potasio 4.9, calcio 10.4 (normalidad 8.8 – 10.2), hierro 111, fosfato 3.2, magnesio 1.92, triglicéridos 
77, colesterol 200 (HDL 72, LDL calculado 113), LDH 234 (normalidad 135 - 214), creatinkinasa 106, GOT 
21, GPT 24, GGT 44, fosfatasa alcalina total 101, enzima convertidora de angiotensina (ECA) 37, 
hormona paratiroidea (PTH) intacta 43.5, hormona tiroestimulante (TSH) 0.49, 25 hidroxi vitamina D 
30.5 (normal), 1-25 hidroxi vitamina D 86 (normalidad 18 - 62), folato 5.5, vitamina B12 393, beta-2-
microglobulina 1.4, CA 15-3 15.1, índice hemólisis 8, índice lipémico 2, índice ictérico 1, ferritina 28.5, 
transferrina 278. 

-  Inmunoproteínas: IgG 952, IgA 134, IgM 262, IgE 38.6.
-  Proteinograma sérico: sin alteraciones
-  Proteína relacionada con la hormona paratiroidea (PTHrP): normal
-  Serie ósea: calcificación del menisco interno y externo de la rodilla izquierda. A nivel 

superoexterno de la articulación coxofemoral se aprecia algún signo artrósico degenerativo. A nivel del 
hombro derecho se aprecia un osteofito a nivel de troquíter y alguna calcificación pero articular a nivel 
infraglenoideo izquierdo.

-  Mantoux: negativo
-  Reagina Plasmática Rápida (RPR): negativa
-  Anticuerpos antinucleares Hep2: negativos
-  Orina de 24 horas: volumen 2000 ml, proteínas totales 9 mg/dl (180 mg/d), albúmina 3 mg/l 

(6 mg/d), calcio 17.09 mg/dl (342 mg/d; normalidad 80 – 250 mg/d), Urato 23 g/dl (460 mg/d).
-  Excreción fraccional de calcio: 1.95 (normalidad 0.5 – 1.1)
-  Cociente calcio/creatinina: 0.36 (normalidad 0.05 – 0.11)
-  Filtrado glomerular estimado: 96 ml/min/1.73m2 
-  Electrocardiograma: normal.
-  Radiografía de tórax: sin alteraciones.
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Radiografía de tórax: sin alteraciones.

Imagen 1. Radiografía de tórax

-  TAC toracoabdominal (abril 2017): Quistes hepáticos simples. Se identifican adenopatías 
hiliares bilaterales de hasta 6 mm en hilio izquierdo, y de 1 cm en hilio derecho de características 
inespecíficas, sin otras alteraciones mediastínicas.

-  Valoración Oftalmología: Se descarta sarcoidosis ocular
-  Valoración Neumología: Se realiza fibrobroncoscopia, destacado placas de antracosis 

dispersas y mucosa friable. Se toman muestras de lavado broncoalveolar (células epiteliales 
bronquiales y macrófagos alveolares) y aspirado broncoalveolar (material mucoide que engloba células 
epiteliales bronquiales, macrófagos alveolares y leucocitos). Se realiza inmunología celular, en la cual se 
aprecia linfocitosis a expensas de linfocitos T CD4+ con fenotipo activado, cociente CD4+/CD8+ 6.6 
(normalidad 1 – 3.6), sugerente de sarcoidosis. En Microbiología, no se observa crecimiento bacteriano, 
no se observan BAAR. 
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En primer lugar, se debe determinar la concentración de proteínas totales y albúmina para asegurarse 
de que se trata de una hipercalcemia verdadera, así como el calcio iónico. A continuación, y 
considerando que más del 90% de los casos de hipercalcemia se deben a hiperparatiroidismo primario 
o neoplasia, la simple historia clínica y exploración física aportarán una valiosa información. En la 
historia clínica siempre hay que indagar el consumo de fármacos como litio, tiazidas y sobre todo de 
preparados de calcio y vitamina D. Tras la correcta historia clínica, el siguiente paso será la 
determinación analítica de PTH, calcidiol, calcitriol y el cociente calcio/creatinina en orina. La 
determinación de la concentración sanguínea de PTH establece el diagnóstico de la hipercalcemia con 
una precisión del 99%. Ante la presencia de hipercalcemia con concentraciones de PTH normal o 
elevadas o pobremente inhibidas (más de 20-30 pg/mL [20-30 ng/L]) habrá que medir la calciuria. En la 
mayoría de las hipercalcemias (hiperparatiroidismo primario o terciario, síndrome de neoplasia 
endocrina múltiple [MEN], carcinoma de paratiroides), la calciuria se encuentra dentro de valores 
normales o elevados por el aumento de la carga filtrada. Cuando la PTH está adecuadamente inhibida, 
la primera sospecha debe ser una neoplasia. Cuando el diagnóstico no es evidente, se puede recurrir a 
la determinación de las concentraciones circulantes de vitamina D: 25(OH)D3 y 1,25(OH)2D3. La 
determinación de las concentraciones circulantes de PTHrP nos podrá ayudar en el diagnóstico. 

Diagnóstico: 
El diagnóstico final es de sarcoidosis estadio I

Evolución: 
La paciente no precisa tratamiento médico en el momento actual, pero sí observación 6 meses.

Imagen 2. Algoritmo diagnóstico diferencial de la hipercalcemia

Diagnóstico diferencial de la hipercalcemia:
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DISCUSIÓN 
La sarcoidosis tiene un curso clínico variable, desde asintomático, con leves alteraciones en 

radiografía de tórax; agudo o subagudo, con tendencia a la remisión, y crónico y progresivo con 
posibilidad de causar graves secuelas, deterioro de la calidad de vida e incluso la muerte. Por ello, es 
importante su diagnóstico, y tratamiento si es preciso.

Existen 4 estadios en función de la afectación pulmonar:

Imagen 3. Estadios radiológicos de la sarcoidosis (clasificación de Sccadding)

La paciente, pese a no presentar clínica pulmonar, fue diagnosticada de hipercalcemia mantenida. Al 
realizarse una historia clínica completa con exploración física, y descartarse la ingesta de sustancias 
hipercalcemiantes, se elabora un estudio pormenorizado del origen de dicha hipercalcemia. Dados los 
datos de PTH normal, y elevación del cociente calcio-creatinina, se sospecha hiperparatiroidismo 
primario o terciario, síndrome de neoplasia endocrina múltiple, o carcinoma productor de PTH. Sin 
embargo, al detectarse una elevación de 1, 25 – hidroxi vitamina D, se realiza fibrobroncoscopia por 
parte de Neumología, detectándose una linfocitosis de más del doble del límite superior de la 
normalidad, a expensas de linfocitos T CD4+ con fenotipo activado y elevación del cociente CD4+/CD8+, 
lo cual es sugerente de sarcoidosis.



IV Jornada de Divulgación Científica

26TERCER PREMIO

BIBLIOGRAFIA.

1.-  Revenga M, Blázquez MA, Llop M. Sarcoidosis. Medicine. 2017;12(27): p. 1560-1573.

2.-      Torregrosa JV, Torres A. Alteraciones del metabolismo del calcio, del fósforo y del magnesio. 18th 
ed. Farreras P, Rozman C, editores. Medicina interna, I. Madrid: Elsevier; 2016. p. 799–807.



IV JORNADA DE DIVULGACIÓN CIENTÍFICA DEL 
COLEGIO OFICIAL DE MÉDICOS DE CÁCERES

FINALISTAS



IV Jornada de Divulgación Científica

28FINALISTAS

P. Pérez Espejo y M. Correa Matos 

R2 de Cardiología y Medicina Interna del Hospital San Pedro de Alcántara. 

Aborto e insuficiencia cardiaca, ¿casualidad o 
causalidad?

Palabras clave: insuficiencia cardiaca, miocardiopatía dilatada, cardiomiopatía periparto, miocarditis.

INTRODUCCIÓN
Presentamos el caso de una mujer joven que acude a urgencias de nuestro hospital por cuadro 

de disnea y astenia de un mes de evolución. Con este caso queremos poner sobre la mesa las 
dificultades diagnósticas y, en consecuencia, terapéuticas que pueden surgirnos cuando nos 
encontramos ante pacientes con un perfil distinto al que estamos habituados a abordar.

DESCRIPCIÓN DEL CASO
Se trata de una mujer de 33 años que consulta por disnea de pequeños esfuerzos (clase 

funcional III de la NYHA), astenia intensa, ortopnea y disnea paroxística nocturna de un mes de 
evolución, a raíz de un aborto espontáneo en la séptima semana de gestación.
Entre sus antecedentes personales destaca la ausencia de factores de riesgo cardiovascular o hábitos 
tóxicos. Neuroblastoma a los 18 meses de edad tratado mediante cirugía, radioterapia y quimioterapia. 
No tiene otros antecedentes quirúrgicos. 

No presenta antecedentes familiares de muerte súbita. Abuela materna fallecida probablemente de 
cardiopatía isquémica a los 70 años de edad.

La exploración física al ingreso fue la siguiente:
- TA: 110/89 mmHg, FC: 100 lpm, SatO2 con GN a 2lpm: 98%. Afebril.
- REG, VOC, taquipnéica en reposo, normohidratada y con ligera palidez mucocutánea.
- CyC: No IY. No bocio, adenopatías o masas. Carótidas que laten bien, sin soplos.
- ACP: Rítmico, taquicárdico. No soplos, roces ni galopes. MV ligeramente disminuido en zonas 

basales, sin ruidos sobreañadidos.
- Abdomen: Blando, no doloroso a la palpación profunda. RHA presentes. Ligera hepatomegalia 

palpable. No signos de irritación peritoneal.
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- Extremidades: No edema en MMII ni signos de TVP. Pulsos arteriales presentes, sincrónicos y de 
buena amplitud.

En la analítica realiza en urgencias destacaba: Hb 10.9, Dímero D 1088, ProBNP 6857 y PCR de 15. Resto 
normal.

En la radiografía de tórax se apreciaba cardiomegalia y ligero derrame pleural derecho (Ilustración 1). 
Se realizó un TAC de tórax con protocolo de TEP que descartó el mismo, pero que confirmaba los 
hallazgos en la RX de tórax (Ilustración 2).

El ECG mostraba ritmo sinusal, con un eje a 0º, PR normal, QRS estrecho, sin alteraciones en la 
repolarización.

La paciente ingresó en cardiología con el diagnóstico de insuficiencia cardiaca de novo y se inició 
tratamiento con diuréticos, betabloqueantes e IECAS.

Una vez en planta de cardiología se inicia el estudio etiológico de la insuficiencia cardiaca y entre las 
pruebas complementarias que se le realizaron se encuentran las siguientes:

Holter ECG: RS con FC media de 65 lpm. EV frecuentes, un episodio de taquicardia ventricular no 
sostenida. No pausas ni bloqueos ni otras alteraciones.
Ecocardiograma transtorácico: miocardiopatía dilatada con disfunción severa de ventrículo izquierdo y 
datos de disfunción diastólica. Disfunción del ventrículo derecho. Hipertensión pulmonar. Imagen de 
masa intraventricular derecha compatible con trombo intraventricular (Ilustración 3).

Coronariografía/ Ventriculografía: Coronarias epicárdicas angiográficamente normales (Ilustración 4). 
Cardio RMN: No se aprecian zonas de fibrosis miocárdica (Ilustración 5).

En las analíticas realizadas: anemia ferropénica, perfil lipídico normal, perfil hepático con ligera 
elevación de enzimas (GOT 29, GPT 43, GGT 71), hormonas tiroideas con patrón de hipotiroidismo 
subclínico, hormonas sexuales normales, proteinograma normal, autoinmunidad negativo, serologías 
para virus cardiotropos negativas.

La evolución de la paciente fue favorable, manteniéndose hemodinámicamente estable sin necesidad 
de soporte farmacológico, sin eventos arrítmicos en la monitorización, y sin complicaciones de otro tipo 
que resaltar. 

Se inició sin incidencias la titulación de los fármacos para lograr el bloqueo neurohormonal óptimo, 
además de la anticoagulación debido a la trombosis intracavitaria.
El estudio etiológico de la paciente puso de relieve una Miocardiopatía Dilatada con disfunción sistólica 
severa y presencia de trombo intracavitario en VD, con coronarias epicárdicas angiográficamente 
normales, y sin presencia de realce tardío en el estudio con RMN-Cardíaca. 
La etiología de la miocardiopatía dilatada está aún por resolver y es el motivo de la siguiente discusión.

DISCUSIÓN
La miocardiopatía dilatada (MCD) se caracteriza por un ventrículo izquierdo dilatado con 

disfunción sistólica que no está producida por patología isquémica o valvular. Con frecuencia hay un 
periodo latente de disfunción sistólica de ventrículo izquierdo asintomática antes de que se desarrollen 

1lo síntomas clínicos en los pacientes con MCD .
Las causas que pueden producirla son muy variadas: infecciosas, metabólicas, autoinmunes, tóxicas o 



IV Jornada de Divulgación Científica

30FINALISTAS

hereditarias (tabla 1). A pesar de la gran variedad de causas, sólo llegamos al diagnóstico etiológico en el 
30%. Hay que tener en cuenta un gran número de causas genéticas de MCD antes de etiquetar una 
miocardiopatía como “idiopática”, que es un término que refleja nuestra incapacidad para alcanzar un 

2diagnóstico específico . 

En el caso de nuestra paciente, el diagnóstico diferencial era amplio puesto que la paciente presentaba 
varias causas posibles que fuimos descartando paso a paso:

1. Isquemia.
2. Valvulopatía.
3. Miocardiopatía Takotsubo.
4. Miocardiopatía inducida por taquicardia.
5. Miocardiopatía periparto.
6. Infecciones por virus cardiotropos.
7. Tóxicos: ingesta de alcohol, antraciclinas, radiación.
8. Miocarditis Autoinmune.
9. Miocardiopatía familiar.

La patología isquémica y la valvular fueron inicialmente descartadas con la coronariografía y el 
ecocardiograma transtorácico respectivamente. A pesar de que el enfoque clínico inicial no iba 
orientado hacia estas etiologías por la edad de la paciente, sus antecedentes y su historia clínica, era 
obligatorio descartar estas causas antes de continuar el estudio.

La miocardiopatía de takotsubo, o miocardiopatía inducida por estrés, es una enfermedad aguda y 
reversible. La manifestación más frecuente es una disfunción regional del VI, sobre todo al ápex 
ventricular) asociada frecuentemente a dolor torácico o insuficiencia cardiaca y a menudo a cambios en 
el segmento ST que pueden simular un infarto agudo de miocardio. Es más frecuente en mujeres 
postmenopausicas y suele existir un acontecimiento precedente emocional o físico que actúa como 
desencadenante. En nuestro caso es cierto que la paciente presentaba un acontecimiento estresante 
previo a partir del cual empezó la clínica, sin embargo ni la edad de la paciente ni los síntomas eran 
compatibles con enfermedad de Takotsubo. Tampoco mostró alteraciones de la contractilidad regional 
típicas de esta entidad en ecocardiograma ni en ventriculografía, ni experimentó una resolución rápida 

1
de los síntomas y de la disfunción cardiaca, por lo que también se descartó esta posibilidad .

La taquicardia que se mantiene durante un periodo prolongado puede producir disfunción ventricular 
1diastólica y sistólica, incluso en ausencia de otra patología cardiaca . Nuestra paciente presentaba entre 

sus antecedentes una anemia ferropénica de larga evolución que podría haber motivado una 
taquicardia mantenida que hubiera desencadenado una dilatación ventricular con el paso del tiempo, 
pero este diagnóstico se realiza cuando la corrección de la taquicardia se asocia a la mejoría de la 
función ventricular. En nuestro caso, a pesar de corregir la taquicardia con la que la paciente llegó al 
servicio de urgencias, la disfunción ventricular persistió.

La miocardiopatía periparto generó serias dudas puesto que existía una relación demasiado estrecha 
entre el inicio de los síntomas y el aborto. Sin embargo, revisando los criterios diagnósticos de 
miocardiopatía periparto nos dimos cuenta de que nuestra paciente no los cumplía. La miocardiopatía 
periparto es definida como una miocardiopatía idiopática que se presenta como una insuficiencia 
cardiaca secundaria a disfunción sistólica del VI hacia el final de la gestación o en los meses posteriores 

3al parto sin que se haya encontrado ninguna otra causa de la insuficiencia cardiaca . Esta definición no 
recoge los casos de abortos en estadíos tan precoces de gestación.
La etiología infecciosa fue descartada simplemente con el estudio serológico, que fue negativo para 
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todos los virus cardiotropos a excepción de la positividad de IgG de citomegalovirus, que indicaba una 
infección pasada y que no justificaba la situación actual.
En cuanto a la etiología tóxica, la miocardiopatía dilatada de causa etílica fue descartada en primera 
instancia puesto que la paciente negaba en absoluto consumo de alcohol y no presentaba datos clínicos 
ni analíticos que sugirieran lo contrario. 

Sin embargo, la paciente presentaba un antecedente muy relevante en el caso: el neuroblastoma. Fue 
sometida a cirugía, radioterapia y quimioterapia a los 18 meses de edad. No disponemos de informes 
que describan cómo fue la estrategia de radiación ni la clase de quimioterápico utilizado, por haber 
realizado el tratamiento fuera de nuestra comunidad hace más de 30 años, pero revisando el 
tratamiento habitual del neuroblastoma encontramos entre los fármacos utilizados se encuentran las 

4antraciclinas, las cuales guardan una clara relación causística con casos de miocardiopatía dilatada . 
Ahora nuestra pregunta es la siguiente: ¿es posible que la paciente haya estado asintomática durante 
más de treinta años y se presente por primera vez con una disfunción ventricular severa? Pues la 
respuesta es que sí, es posible. Como mencionamos anteriormente, existen casos de miocardiopatía 
dilatada que permanecen silentes clínicamente durante muchos años hasta que en un momento dado 
se produce la descompensación y el paciente debuta con clínica de insuficiencia cardiaca que puede ser 
más o menos incapacitante. En nuestro caso tenemos un motivo que explicaría perfectamente este 
fenómeno, que es el embarazo y posterior aborto, en el cual se producen cambios hemodiámicos y 
neurohormonales suficientes como para descompensar bruscamente una cardiopatía oculta.

La etiología autoinmune es otra de las causas que presenta dificultades para ser descartada. Nuestra 
paciente se encuentra en una situación epidemiológica idónea para sufrir eventos autoinmunes: mujer 
joven de raza caucásica con un aborto reciente. La autoinmunidad tiene un papel importante en la 
patogénesis de la miocarditis y la miocardiopatía dilatada en individuos genéticamente predispuestos. 
Se ha demostrado que los familiares de pacientes con miocardiopatía dilatada tuvieron con mayor 

5
frecuencia autoanticuerpos circulantes . Hasta el momento, en el estudio de autoinmunidad todos los 
anticuerpos solicitados han resultado ser negativos, tanto los anticuerpos cardiacos como otros 
anticuerpos relacionados con otras enfermedades autoinmunes (ANCA, ANA, AMA, factor 
reumatoide…). Aún estamos a la espera de algunos resultados, pero el hecho de ser negativos no nos 
permite descartar la posibilidad de que el gatillo de todo el proceso haya sido un evento autoinmune en 
relación con el embarazo.

Por último y antes de clasificar la miocardiopatía dilatada como idiopática ante la negatividad de todos 
los estudios previos debemos realizar una correcta evaluación genética. Nuestra paciente negaba 
antecedente familiares de cualquier tipo de miocardiopatía, enfermedad neuromuscular u otra 
patología sindrómica que pudiera tener un componente miocardiopático. No obstante, si no 
encontramos un diagnóstico etiológico deberíamos realizar el cribado clínico de todos los familiares de 
primer grado. El estudio genético, dentro del contexto del consejo genético y tratamiento precoz de los 
afectados, está indicado ante cualquier evidencia de enfermedad familiar.

CONCLUSIÓN
Con este caso hemos querido dar a conocer la importancia de realizar un buen diagnóstico 

diferencial y descartar paso a paso los diagnósticos propuestos hasta quedarnos con el más probable de 
una forma ordenada y lógica. No todas las patologías necesitan de forma absoluta alcanzar un 
diagnóstico etiológico final. Ello depende de la relevancia en el manejo clínico que puede suponer el 
conocimiento de la causa específica de la patología. En nuestro caso sí resulta de vital importancia 
establecer una causa por que dentro de las posibilidades que barajamos existen algunas de ellas con 
tratamiento específico que puede cambiarnos radicalmente el pronóstico de esta paciente.
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Ilustración . Rx de tórax PA y lateral. Se observa cardiomegalia y mínimo pinzamiento de seno costofrénico derecho.

Ilustración . TAC de tórax con protocolo de TEP. No se objetivan defectos de repleción de las arterias pulmonares.
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Ilustración . Ecocardiograma transtorácico. Eje apical 4 cámaras. Se aprecia importante dilatación biventricular y trombo 
en ápex de ventrículo derecho.

Ilustración . Coronariografía con coronarias epicárdicas angiográficamente normales.
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Ilustración . CardioRM. No se aprecian zonas de realce tardío ni fibrosis miocárdica.

Tabla . Causas de miocardiopatía dilatada. * Causas potencialmente reversibles.
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Servicio de Pediatría. Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres

Inestabilidad en la marcha en pediatría

RESUMEN.
En la ataxia existe una incoordinación motriz como consecuencia de una alteración neurológica 

dando lugar a un Las causas agudas son las más 
frecuentes. La anamnesis junto con una exploración física minuciosa son imprescindibles para la 
orientación diagnostica. Tratamiento variable según causa. Pronóstico favorable en la mayoría de los 
casos. 

Presentamos el caso clínico de un niño de 16 meses derivado desde otro hospital por cuadro clínico 
compatible con Síndrome opsoclonus-mioclonus, tras realizar estudio orientado se diagnostica de 
neuroblastoma y es remitido a hospital de referencia para tratamiento. 

PALABRAS CLAVES.
Ataxia, pediatría, opsoclonus-mioclonus, neuroblastoma

INTRODUCCIÓN.
La ataxia es un trastorno neurológico en el que existe un deterioro en la coordinación de la 

actividad motora, puede ser debido a alteraciones en diversas partes del sistema nervioso y puede a 
afectar a cualquier parte del cuerpo. El síntoma predominante es la inestabilidad en la marcha. 

Las causas agudas son las más frecuentes y entre ellas destacan las intoxicaciones y la cerebelitis post-
infecciosa. Es muy importante una anamnesis y una exploración física completa buscando datos que 
nos ayude a detectar cual es el problema. Los tóxicos en orina, la punción lumbar y el TAC craneal son las 
primeras pruebas a realizar. El tratamiento dependerá de la etiología. 

síndrome de desequilibrio-inestabilidad de la marcha. 
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Pronóstico favorable en la mayoría de las ocasiones aunque existen algunas patologías que requieren 
intervención urgente como en el caso del Síndrome de opsoclonus-mioclonus que nos debe hacer 
sospechar la presencia de un neuroblastoma oculto y nos obliga a realizar estudio dirigido.  

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Alteración en la marcha y movimientos oculares anormales.

Antecedentes Personales: sin interés.
Antecedentes Familiares: hermano de 6 años con epilepsia, en tratamiento con buen control. 

Niño de 16 meses trasladado desde otro hospital con sospecha Sindrome opsoclonus-mioclonus ante 
cuadro de ataxia y movimientos oculares patológicos de 2 días de evolución. 
Refieren cuadro catarral hace 48 horas autolimitado y que posteriormente comienza con movimientos 
oculares caóticos, temblor cefálico asociados a inestabilidad en la marcha. La madre comenta que 
desde febrero 2015 presenta torpeza motora y caídas frecuentes, con aumento de la inestabilidad 
desde hace un mes.

En hospital de origen se solicitó analítica completa y TAC craneal que fueron normales, se extrajo 
estudio metabólico y se remite a nuestro centro para completar estudio. 

Peso: 10,280 kg (p10-25). Tº: 36.3ºC. Buen contacto ocular, sonríe, empático. Fenotipo normal. No 
discromías cutáneas.

Exploración física por aparatos dentro de la normalidad. 

Neurológico: Glasgow 15. Dice bisílabos referenciales y señala objetos. Titubeo cefálico continúo. Pares 
craneales normales. No nistagmus ni asimetría facial. Movimientos oculares estereotipados de 
supraversión en ambos ojos y movimientos de caída de cabeza sugestivos de mioclonías. Marcada 
inestabilidad troncular en sedestación y durante la marcha. Dismetría bilateral al coger objetos, 
temblor distal. ROT, fuerza y sensibilidad normales. 

- Analítica: Hemograma, bioquímica, coagulación, perfil tiroideo, PT, perfil férrico normales. 
- Sistemático de orina: normal. 
- TC craneal: sin alteraciones. 
 - Citobioquímico LCR: leucocitos 0  leu/mm3, glucosa 53 mg/dl, proteínas 25 mg/dl. 
- Relación glucosa LCR/sanguínea: 0,53 mg/dl. 
- Virus neurotropos y cultivo LCR: negativos.
- Catecolaminas en orina 24 horas: normales. 
- Estudio metabólico: normal.

1. Motivo de consulta

2. Antecedentes personales y familiares

3.  Enfermedad actual

4. Exploración física

5. Pruebas complementarias
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- Serología en sangre y LCR (borrella, micoplasma, VVZ, VEB, VHH 6): negativos.
- Rx tórax y abdomen: normal.
- Ecografía de abdomen: normal.
- RM body (cerebral, cuello, tórax y abdomen) con contraste: masa suprarrenal derecha compatible con 
neuroblastoma con diámetro 5,7 cm  x 2,3 cm (Imagen 1).  
- EEG: normal.  
- Valoración Cardiológica: sin alteraciones. 

A su llegada a nuestro hospital y tras su valoración coincidimos con sospecha clínica de Síndrome 
opsoclonus-mioclonus por lo que comenzamos estudio dirigido.
 Durante el ingreso permanece estable aunque continua presentando importante inestabilidad y 
movimientos oculares patológicos. Tras resultado de resonancia con masa suprarrenal derecha 
compatible con neuroblastoma se decide traslado al Servicio de Oncología del hospital de referencia 
donde se completa estudio y se confirma diagnóstico sin datos de extensión. 
Se inicia tratamiento con corticoides y gammaglobulinas para el síndrome opsoclonus- mioclonus con 
disminución progresiva de la inestabilidad. Se realiza resección tumoral completa con control de 
imagen posterior sin evidencia tumoral (Imagen 2). Recibió quimioterapia sin incidencias y actualmente 
permanece asintomático con exploración neurológica normal. 

DIAGNÓSTICO.
Sindrome opsoclonus-mioclonus. Neuroblastoma suprarrenal derecho

DISCUSIÓN.
La ataxia es un trastorno del movimiento intencional, voluntario, caracterizado por la pérdida de 

la armonía del mismo, debido a alteraciones del equilibrio y la coordinación. Es un síntoma que puede 
aparecer por alteraciones en los sistemas que controlan el equilibrio y la coordinación (cerebelo, 
laberinto o sistema vestibular) así como en cualquier parte del sistema nervioso. Dicha incoordinación 
motriz da lugar a un síndrome de desequilibrio-inestabilidad de la marcha. 

* Clasificación (Figura 1): 
- Según su etiología: adquirida, heredada o esporádica. 
- Según el curso de su evolución: aguda, intermitente y recurrente o crónicas. 
Las causas más frecuentes son las agudas destacando las intoxicaciones y la cerebelitis post-infecciosa.
La distinción de curso temporal debe tomarse en sentido amplio y con la conciencia de que el mismo 
trastorno puede tener un curso diferente, dependiendo de la edad de presentación y el momento del 
diagnóstico, así como por ejemplo un tumor que suele tener un carácter progresivo, en niños puede 
presentarse de forma brusca. 
La ataxia de instauración aguda es una urgencia neurológica y aunque las causas más frecuentes tienen 
un curso benigno debemos tener en cuenta que puede ser la manifestación inicial de un proceso 
potencialmente grave (tumor cerebral, patología cerebrovascular, síndrome de opsoclonus-
mioclonus).

Las intoxicaciones (benzodiacepinas, antitusivos, antiepilépticos, alcohol…) y la  cerebelitis post-
infecciosa (varicela, VEB, sarampión, micoplasma, enterovirus, parvovirus o tras vacunación) son las 
causas más frecuentes de ataxia en Pediatría y en las primeras que debemos de pensar. 
- Si la ataxia se acompaña de fiebre y signos meníngeos positivos pensaremos en cuadros infecciosos. 
- El primer brote de Esclerosis múltiple (EM) puede cursar con ataxia aguda aislada. La encefalomielitis 

6.  Evolución

·Ataxia aguda: 
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aguda diseminada (EMAD) es más común en niños y en ella la ataxia se acompaña de encefalopatía y 
afectación multifocal del SNC siendo habitual encontrar el antecedente de infección previa o de 
vacunación. En ambas entidades la RMN craneal es diagnóstica y en la EM es característico encontrar 
bandas oligoclonales en LCR.  

- Los tumores de fosa posterior suelen cursar con una ataxia lentamente progresiva, pero también 
pueden descompensarse de forma súbita si se produce un sangrado intratumoral o si el efecto masa 
provoca una hidrocefalia. 
- La mayoría de las ataxias postraumáticas ocurren tras un traumatismo cráneo-encefálico leve, en el 
que las pruebas de neuroimagen son normales y la marcha inestable suele acompañarse de cefalea y 
sensación de mareo que van mejorando con el tiempo. 
- La patología cerebrovascular es una rareza en la edad pediátrica, pero la afectación del territorio 
vértebro-basilar puede provocar ataxia de instauración brusca acompañada de disfunción de pares 
craneales y/o vías largas (antecedentes de enfermedad cardíaca, hematológica o traumatismo previo). 
- El Síndrome de Miller-Fisher (SMF) es una variante del síndrome Guillain-Barre (SGB) que se 
manifiesta por la tríada de ataxia, arreflexia y oftalmoparesia. Se precede de una infección banal en la 
mitad de los casos y el LCR muestra disociación albúmino-citológica y el EMG demuestra la existencia de 
polineuropatía. 

La migraña basilar es un tipo de cefalea  que se acompaña de síntomas de disfunción troncoencefálica, 
en forma de ataxia, déficit visual o auditivo, disartria, alteración del nivel de conciencia o parestesias 
bilaterales con resolución autolimitada, suele ser recurrente y ante los antecedentes familiares y la 
normalidad de las pruebas complementarias podemos hacer su diagnóstico. 
- El Sindrome opsoclonus-mioclonus se caracteriza por la aparición de movimientos erráticos de los 
ojos, ataxia y mioclonías. Es más frecuente en los 2 primeros años y puede ser idiopático, postinfeccioso 
o paraneoplásico en el seno de un neuroblastoma oculto lo que obliga a realizar estudios de imagen en 
su busca. 
- También en episodios de ataxia intermitente debemos pensar en causas de origen metabólico como 
enfermedad de jarabe de arce, enfermedad de Hartnup, deficiencia de piruvato deshidrogenasa, 
deficiencia de GLUT1, enfermedades mitocondriales, etc. 

Incluye los accidentes cerebrovasculares y la encefalopatía hipoxia-isquémica del recién nacido.
Los niños afectados muestran varias manifestaciones como retraso cognitivo, crisis epilépticas, 
espasticidad, trastornos de coordinación y anomalías neuro-conductuales (agresividad o 
hiperactividad).

Las ataxias hereditarias incluyen un grupo heterogéneo de trastornos neurodegenerativos con clínica y 
genética variable. Se pueden heredar de forma autosómica recesiva, dominante o ligada a X. El 
diagnostico correcto se deberá hacer por la combinación de los hallazgos clínicos, bioquímicos, de 
imagen y genéticos, cuando sea posible.

- En las autosómicas recesivas (ARCAs) destacan la ataxia de Friedreich con mutaciones en el gen FRDA 
(inestabilidad en la marcha, disartria, alteraciones en la motilidad ocular y alteraciones sistémicas como 
la cardiomiopatía hipertrófica, arritmias o la diabetes) y la ataxia telangiectasia con mutación en el gen 
ATM (ataxia cerebelosa progresiva, apraxia oculomotora, telangiectasia oculocutánea). 

· Ataxia intermitente y remitente:

· Ataxia crónica no progresiva: 

· Ataxia crónica progresiva: 
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- En las autosómicas dominantes (SCAs) existen al menos 21 de los distintos subtipos genéticos, pero 
sólo se conocen las mutaciones de las variantes genéticas de 12 de ellas (SCA1-SCA3, SCA6-SCA8, 
SCA10, SCA12, SCA14, SCA17, FGF14-SCA y DRPLA). 

- Las ataxias ligadas al cromosoma X son muy poco frecuentes, entre ellas habría que considerar la 
anemia sideroblástica ligada al X con ataxia. También existe un cuadro de temblor y ataxia asociado a 
una mutación en el gen FMR1 (mutación existente en el Síndrome X frágil). 

* Manifestaciones clínicas: 
Se puede manifestar como una falta de equilibrio al andar (ataxia de la marcha), falta de coordinación en 
los movimientos de las manos con dificultad en alcanzar un objetivo concreto (dismetría),  una 
alteración en el control de los movimientos oculares o en la coordinación de los movimientos de los 
músculos que intervienen en el proceso del habla (disartria). 

El síntoma más frecuente es la inestabilidad troncular en la marcha con aumento base de sustentación y 
los niños pequeños pueden manifestarla como incapacidad o rechazo a la deambulación. 

La ataxia cerebelosa se puede acompañar de otros signos como nistagmo, disartria, dismetría, temblor 
o disdiadocicinesia. También pueden aparecer movimientos oculares caóticos y mioclonías en relación 
con el Síndrome opsoclonus-mioclonus.  Pueden presentar vómitos y cefalea en casos de tumor de fosa 
posterior o de forma intermitente en la migraña basilar. El nistagmo y los cambios del nivel de conciencia 
son típicos de la intoxicación. Si aparece fiebre y focalidad troncoencefálica sugieren cuadros de 
meningoenecefalitis o EMAD. 

Existen maniobras para explorar la ataxia (Imagen 3): para el equilibrio utilizamos el Romberg y para la 
coordinación motora podemos utilizar movimientos índice-nariz o movimientos alternos del dorso y la 
palma de la mano. 

* Pruebas complementarias:
- Analítica completa.
- Tóxicos en orina y sangre.
- Punción lumbar (PL): El LCR puede ser normal o mostrar alteraciones inespecíficas. Ante cuadro 
infeccioso se iniciará tratamiento con antibióticos y aciclovir hasta resultados microbiológicos. Las 
bandas oligoclonales son diagnósticas en la EM y la existencia de disociación albuminocitológica nos 
orienta a SGB ó SMF. 
- Pruebas de imagen: 
      TC cráneo: en casos de urgencias, previa a PL. TCE, focalidad neurológica o meningismo.  
      RNM craneal: técnica de elección para objetivar placas de desmielinización  (EM, EMAD)  y para  
      tumores de fosa posterior. 
- Estudios neurofisiológicos: 
     ENG/EMG: para determinar si existe afectación del sistema nervioso periférico útil en el SGB ó SMF. 
     EEG: lentificación difusa del trazado de base en la EMAD. 
- Autoinmunidad (Ac anti gangliósidos GQ1b): en el SMF Miller-Fisher.
- Cultivos y serologías. 
- Estudio metabólico básico de orina y sangre.
- Catecolaminas en orina 24 horas si sospecha neuroblastoma.
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* 

La clave para el abordaje de la ataxia es una anamnesis completa  y un examen físico exhaustivo 
buscando datos y signos asociados que nos ayude a localizar la fuente de la disfunción. 

Ante toda ataxia aguda la anamnesis debe valorar los siguientes elementos:
· Antecedentes familiares: positivos en la migraña, enfermedades metabólicas y ataxias 
hereditarias.
· Antecedentes personales: traumáticos, infecciosos, ingesta de tóxicos o fármacos.
· La edad orientará a unas patologías u otras. 
· Signos acompañantes.

Exploración física y neurológica minuciosa
· Glasgow: disminución estado conciencia, somnolencia, irritabilidad, cambios de carácter 
(tóxicos, infecciosa, tumores, TCE, EMAD).
· Meningismo: infecciosa, SGB, EMAD.
· Pérdida de visión: EM o EMAD. 
· Nistagmo: intoxicaciones, postinfecciosa, vestibulares.
· Opsoclonus-mioclonías: neuroblastoma.
· Pares craneales: oftalmoparesia en SMF o EMAD.
· Reflejos: arreflexia (SGB, SMF).
· Fuerza y sensibilidad: hemiplejia (EMAD), parálisis (SGB)
· Tono
· Dismetrías, diadococinesias 
· Romberg 

* Tratamiento: 
El tratamiento de la ataxia depende de la causa que la ha provocado.

- La cerebelitis postinfecciosa no requiere tratamiento específico.
- En las intoxicaciones se aplicarán medidas de soporte y corrección de alteraciones bioquímicas.
- En sospecha infección del SNC se iniciarán antivíricos y/o antibióticos hasta resultados 
microbiológicos. 
- Los tumores de fosa posterior y los traumatismos craneales precisarán manejo neuroquirúrgico.
- En enfermedades de base inmunológica (EM, EMAD) o en el Síndrome de opsoclonus-mioclonus se 
utilizarán corticoides e imunoglobulinas. 
- En caso de neuroblastoma, resección quirúrgica del tumor. 
- Si migraña: analgesia
- En algunas ataxias hereditarias es útil la acetazolamida. 
- En las enfermedades metabólicas se emplearan medidas dietéticas y suplementos vitamínicos.

El Síndrome de opsoclonus-mioclonus se caracteriza por una alteración de los movimientos oculares, 
ataxia y la presencia de mioclonías en miembros y en el tronco. Puede aparecer en diferentes 
situaciones; tóxico-metabólicas, formar parte de una encefalopatía o de una encefalitis viral, ser un 
síndrome paraneoplásico o de causa desconocida (idiopática). En presencia de un neuroblastoma los 
síntomas neurológicos pueden preceder a los síntomas producidos por el propio tumor. Se emplean 
escalas para su diagnóstico clínico como la escala de Pranzatelli (Figura 3). El tratamiento incluye el del 
tumor subyacente, así como el empleo de corticoides o inmunoglobulinas intravenosas.

Diagnóstico (Figura 2): 
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Imagen 1 Imagen 2

I m a g e n 3
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Figura 1
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Figura 2
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Figura 3
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RESUMEN.
El síndrome de Crouzon (SC), representa una enfermedad autosómica dominante caracterizada 

por la presencia de una disostosis craneofacial. Debido a las numerosas malformaciones craneofaciales 
que presentan los pacientes afectos de esta patología, suponen un reto desde el punto de vista 
anestésico, ya que el manejo de la vía aérea (VA) puede resultar especialmente difícil en ellos.                                                                                                
La evaluación preoperatoria cobra un papel fundamental en este tipo de patologías, así como la 
creación de un adecuado plan anestésico.

PALABRAS CLAVE
Síndrome, Crouzon, craneosinostosis, anestesia, vía aérea difícil.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de Crouzon (SC), descrito en 1912, se trata de una enfermedad autosómica 

dominante del grupo de las craneosinostosis. Es causada por una mutación en el gen FGFR2 asociado al 
locus del cromosoma 10q25 y 10q26, generando alteraciones en la migración fibroblástica durante el 

1desarrollo embriológico óseo craneofacial .

Tiene una incidencia muy baja, de uno por cada 60000 en Estados Unidos, y representa el 4,8% de las 
craneosinostosis, siendo menos frecuente observarlo en pacientes de edad adulta.
La prematura fusión de la base craneal origina hipoplasia del tercio medio facial, acompañada de 
alteraciones como hipertelorismo, exoftalmos, protrusión de la frente y las órbitas, prognatismo, 
alteraciones de las fosas nasales, paladar ojival, sordera conductiva, queratitis y obstrucción de la vía 

2
aérea . 
                                                                                                                                           
Otras alteraciones morfológicas asociadas incluyen fusión cervical en el 18% de C2-C3 y C5-C6, 
anquilosis de otras articulaciones, acantosis nigricans en un 5% y siringomielia.

A. San Antonio Gil; M.P. Martín González-Haba; J.I. Hermoso Martínez; F. García-Montoto Pérez;               
I. De Tena Rocha.

Anestesiología, Reanimación y Terapéutica del Dolor. Complejo Hospitalario de Cáceres.

Manejo anestésico en paciente con síndrome de 
Crouzon
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La enfermedad se diagnostica en la infancia temprana, iniciándose su tratamiento por etapas. La técnica 
más utilizada es el avance fronto-orbitario por medio de osteotomías que se realizan en varios tiempos 
quirúrgicos.

Desde el punto de vista anestésico, supone un reto, tanto por el manejo de una vía aérea a priori difícil, 
3

como por el tipo de intervención a la que son sometidos .

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Mujer, 1 año y 8 meses de edad, 10 kg, sin alergias documentadas, con diagnóstico de SC y 

ventriculomegalia. Presentaba síndrome de apnea-hipoapneas (SAHS), intervenida de amígdalas 
(ventilación adecuada, objetivan grado Cormack-Lehane II-III en laringoscopia directa).

Figura 1. Imagen de RM craneal Figura 2

Es programada para realización de avance fronto orbitario, tras recibir el apto en la consulta de 
preanestesia (figura 2)

Tras monitorización estándar, y preparación de carro de vía aérea difícil (VAD), se realiza inducción 
inhalatoria con sevofluorano y se canaliza vía periférica (VP)

A continuación, se profundiza anestesia general con fentanilo a 2 microgramos/kg y rocuronio 0,6 
mg/kg y se realiza laringoscopia directa, dado sus antecedentes anestésicos (ventilación adecuada con 
mascarilla facial y guedel). Se objetiva Cormack-Lehane II con maniobra BURP, y tras un intento fallido 
de intubación, se consigue la misma con el uso de un videolaringoscopio (Airtraq).

Por tratarse de una cirugía craneofacial con remodelado orbito frontal, con el riesgo hemorrágico que 
supone, se realiza monitorización invasiva (arteria femoral y vena yugular interna, ambas 
canalizaciones ecoguiadas, figura 3). Monitorizamos también la temperatura, y ocluimos los 
prominentes globos oculares previa administración de lubricante oftálmico.
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Figura 3. A la izquierda, curvas presión, flujo, volumen y capnografía en el Servo Maquet. Bucles de espirometría. 

A la derecha, monitor con las constantes vitales de la paciente.

Se administra profilaxis de sangrado con ácido tranexámico (bolo de 10 mg/kg + infusión continua a 1 
mg/kg/h), y se transfunden 2 fracciones de concentrado de hematíes, a una dosis cercana de 10 ml/kg.                                                                                                                                                                 
La paciente se mantiene estable hemodinámicamente durante la intervención, finalizando la cirugía 
con una hemoglobina de 10,4 gr/dl.

Figura 4. Monitorización y colocación de la 

paciente

Dada estabilidad, procedemos a administrar analgesia de 
rescate y extubamos a la paciente tras comprobar buena 
mecánica e impulso inspiratorio correcto. Pasa a 
reanimación, recibiendo oxigenoterapia con gafas 
nasales de alto flujo, manteniendo correctas saturaciones 
y buena adaptación al dispositivo.

DISCUSIÓN.
El SC pertenece al grupo de las craneosinostosis, 

las cuales suelen estar presentes en el momento del 
nacimiento. Presenta una incidencia de 1 por cada 60000 
nacidos vivos, y una prevalencia mayor en el género 
masculino respecto al femenino. El diagnóstico 
diferencial incluye síndromes como el de Apert, 

Carpenter o Pfeiffer.

El manejo del SC es multidisciplinar, siendo importante un diagnóstico temprano. En aquellos casos en 
los que el cierre temprano de las suturas óseas compromete el crecimiento de la bóveda craneal y 
cerebral, con posibles alteraciones de las presiones intracraneales (PIC), se prefiere corrección de los 

5
defectos no más adelante del año de vida .

Nuestro trabajo tiene por objeto revisar la literatura vigente a cerca de los casos clínicos publicados 
sobre el SC, y exponer el manejo realizado por nuestra parte. En la mayoría de ellos, el mayor desafío 
consistió en el manejo adecuado y satisfactorio de la VA. El objetivo crucial y primordial en estos 
pacientes es el control total de la VA.
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En los casos en los que fuera posible la realización de una anestesia locorregional, esta sería de elección 
6

(aunque las malformaciones óseas vertebrales pueden dificultar esta técnica ). Sin embargo, resulta 
una práctica complicada en los pacientes de edad pediátrica debido a la falta de colaboración por su 
parte.

7
Encontramos trabajos como el de los hermanos Kim , en el que el aislamiento de la VA se consiguió 
mediante una mascarilla laríngea (ML) tipo Fastrach, a través de la cual es posible llevar a cabo una 
intuación endotraqueal guiada por fibrobroncoscopio. Gracias a ella, además, tenemos asegurada la 
ventilación de nuestro paciente. Existen numerosos trabajos que apoyan el uso de dispositivos 
supraglóticos como rescate, e incluso como primera opción, en el manejo de pacientes pediátricos con 

8vía aérea difícil (VAD), probable o diagnosticada .

9 Harde et al publican un caso en el que, tras asegurar la ventilación con una ML, los intentos de 
intubación fracasaron. De esta forma, tuvieron que despertar al paciente, y proceder a la intubación con 
paciente despierto con fibrobroncoscopio tras topicalización de la VA superior con anestésico local.
En nuestro caso, optamos por el uso de un video laringoscopio para llevar a cabo la intubación, tras 
comprobar adecuada ventilación del paciente con mascarilla facial. En la literatura, está más que 
descrito el uso de video laringoscopios en pacientes pediátricos para el manejo de la VAD. Incluso, 
encontramos casos en los que se usa para realizar intubaciones endotraqueales difíciles en pacientes 

10
despiertos .

CONCLUSIONES.

- El SC es un tipo de craneosinostosis que cursa con deformidades craneofaciales importantes, 
condicionando una posible VAD.

- La evaluación preoperatoria es fundamental (en nuestro caso, contábamos con una anestesia 
general previa con abordaje invasivo de la vía aérea), así como preparación de un plan de 
intubación y contar con un carro de VAD.

- El Gold estándar en paciente con VAD prevista continúa siendo la intubación con 
fibrobroncospio preservando la ventilación espontánea el paciente.

- A pesar de ello, los dispositivos supraglóticos constituyen una alternativa eficaz y segura, tanto 
para rescate de paciente no ventilable como para intubación guiada a su través.

- Los videolaringoscopios tipo Airtraq o Glidescope emergen como una opción real en pacientes 
con VAD prevista.

- Las cirugías de corrección de malformaciones craneofaciales son propensas a generar sangrados 
muy importantes. Es importante anticiparse a ellos, ya que pueden suponer pérdida de una o 
dos volemias en el paciente pediátrico, y utilizar medidas que reduzcan el sangrado 
intraoperatorio.
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Anomalía coronaria: lo que su dolor torácico escondía

 RESUMEN. 
El origen anómalo de la arteria coronaria derecha es una entidad clínica de incidencia baja que 

se agrupa entre las anomalías congénitas de las arterias coronarias que se originan en la tercera semana 
del desarrollo fetal. 
Pese a que la mayoría de anomalías coronarias son simples hallazgos de la coronariografía y no tienen 
transcendencia clínica, existe un reducido porcentaje de estas anomalías que se relacionan con 
enfermedad cardiacas, como la muerte súbita, infarto de miocardio o la angina de esfuerzo.
La mayoría de anomalías coronarias suelen diagnosticarse en la edad pediátrica, sin embargo, existe un 
porcentaje de pacientes cuyo diagnóstico se producen en etapa adulta, como es este caso.
Para advertir de este hecho, describimos el caso de un paciente de 49 años con cuadros de dolor 
torácico atípico recurrentes en quien se encontró un origen anómalo de la arteria coronaria derecha 
naciendo del tronco común izquierdo.

PALABRA CLAVE.
Dolor torácico, anomalía coronaria.

INTRODUCCIÓN.
Las anomalías de las arterias coronarias tienen una baja incidencia, aunque sus porcentajes 

varían en función de un registro internacional u otro.
Las anormalidades congénitas de las arterias coronarias se clasifican en alteraciones del origen, del 
trayecto y de la terminación de las coronarias. El origen anómalo de la coronaria derecha se encuadra 

1
dentro de las alteraciones del nacimiento .
Sus manifestaciones son variables, desde pasar inadvertidas a causar síndromes coronarios agudos o 
muerte súbita.
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Hoy en día la decisión terapéutica no basta solo con la coronariografía, y también se emplean otras 
técnicas como la ecocardiografía, la tomografía computerizada o la resonancia magnética, que aportan 
información adicional al cateterismo.

En el caso que presentamos describimos la clínica, los hallazgos electrocardiográficos, las técnicas de 
imagen empleadas y la actitud terapéutica de un paciente con factores de riesgo cardiovascular (FRCV) 
con episodios de dolor torácico recurrentes que fue diagnosticado de una anomalía coronaria 
considerada como maligna.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un varón de 52 años, sin alergias medicamentosas conocidas, con múltiples factores 

de riesgo (ex fumador desde hace 15 años, ex bebedor excesivo desde hace 6-7 años, Hipertensión 
arterial, Diabetes Mellitus tipo 2,  Dislipemia) y estudiado previamente en Unidad de Dolor torácico por 
dolores torácicos recurrentes con test de detección de isquemia negativos, que acudió al servicio de 
Urgencias por comenzar mientras estaba afeitándose con dolor centrotorácico opresivo, irradiado a 
hombro y miembro superior izquierdo, sin cortejo vegetativo asociado. Dada la persistencia del dolor 
decidió sentarse, sufriendo posteriormente un desvanecimiento con pérdida de conocimiento de forma 
brusca, sin pródromos y con traumatismo craneoencefálico asociado tras golpearse con el suelo. 
Posteriormente tuvo una recuperación “ad-integrum”, sin recordar nada de lo ocurrido y sin ser capaz 
de precisar duración al no ser presenciado por nadie. El paciente refería que previamente le había 
despertado un dolor centrotorácico de similares características, pero de menor duración y de carácter 
autolimitado. 

Negaba empeoramiento de clase funcional, ortopnea o episodios de disnea paroxística nocturna. No 
había experimentado episodios sincopales previos ni clínica de dolor torácico relacionado con los 
esfuerzos ni en reposo. 

En la exploración física, el paciente presentaba buen estado general, eupneíco en reposo con tolerancia 
al decúbito y estable hemodinámicamente, aunque con cifras tensionales elevadas (203/96 mmHg). La 
auscultación cardíaca era rítmica a 60 latidos por minuto (lpm) sin soplos, la auscultación pulmonar 
mostraba murmullo vesicular conservado sin otros ruidos sobreañadidos; y el resto de exploración por 
aparatos y sistemas fue anodina.

Respecto a las pruebas complementarias realizadas, se le realizó primeramente un electrocardiograma 
(ECG) que mostraba ritmo sinusal a 60 lpm, eje normal, PR 160 mseg, QRS estrecho (Figura 1).
Posteriormente se completaron con una radiografía de tórax (anodina) y una analítica (hemograma con 
valores dentro de la normalidad; bioquímica con función renal, glucemia e iones en rango; seriación de 
fermentos cardíacos dentro de la normalidad). 

Pese a la normalidad de las pruebas complementarias, teniendo en cuenta que se trataba de un 
paciente con múltiples FRCV con dolor torácico con alta probabilidad pre-test de  cardiopatía 
isquémica, se decidió ingreso en el servicio de Cardiología para la realización de un test de detección de 
isquemia intermedia.
Durante su ingreso se realizó una ecocardiografía transtorácica (Figura 2), sin alteraciones de la 
contractilidad segmentaria y una función sistólica global conservada, sin valvulopatías significativas ni 
otras alteraciones reseñables. 
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Sin embargo, el día previo a la realización de la prueba de esfuerzo, el paciente presentó un nuevo 
episodio de dolor torácico coincidiendo con cifras elevadas de tensión arterial y documentándose 
cambios eléctricos en el ECG que se normalizaron tras ceder el dolor, motivo por el que se decidió 
solicitar coronariografía directa, suspendiendo la ergometría. El cateterismo realizado se informó como 
árbol coronario izquierdo sin lesiones y la incapacidad de poder sondar la arteria coronaria derecha por 
un nacimiento muy alto que impresionaba de anomalía del nacimiento de dicha coronaria. Dados estos 
hallazgos se decidió realizar angioTAC coronario (Figuras 3 y 4) para confirmar la sospecha diagnóstica, 
donde se documentó el nacimiento anómalo de la arteria coronaria derecha que, en lugar de salir de su 
localización habitual en el seno coronario derecho, tiene su origen en el tronco coronario común 
izquierdo para realizar un trayecto entre ambas arterias pulmonar y aorta, y posteriormente seguir su 
trayecto habitual, siendo ésta una anomalía coronaria de tipo maligno. Se completó estudio con 
ecografía Doppler de Troncos supraaórticos, que no mostró estenosis significativa en ninguna de las dos 
arterias carótidas internas.

Por tanto, se decidió presentar el caso en sesión médico-quirúrgica para plantear la posibilidad de 
cirugía de dicha anomalía, siendo aceptada. Se llevó a cabo la intervención durante el ingreso, 
procediéndose a la disección y reanostomosis de la arteria coronaria derecha al seno coronario derecho 
con buen resultado y sin complicaciones intraoperatorias.

El paciente evolucionó favorablemente durante el postoperatorio, sin complicaciones en relación a la 
intervención y sin nuevos episodios de dolor torácico ni otra sintomatología, siendo posteriormente 
dado de alta a su domicilio. 

Tras el alta hospitalaria y con revisiones periódicas, el paciente permanece asintomático y en buena 
clase funcional. 

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES.
Las anomalías congénitas de las arterias coronarias son entidades poco frecuentes cuya 

incidencia oscila entre el 0,3 al 2,33% en las últimas series publicadas. En los últimos años se está 
produciendo un cambio en el manejo de estas anomalías, ya que de considerarse simples hallazgos en 
las coronariografía sin mayor trascendencia clínica han pasado a considerarse como causa de muerte 
súbita en jóvenes y posible causa de isquemia en la población adulta. La dificultad en su diagnóstico, el 
desconocimiento de los mecanismos implicados en la producción de isquemia y la gran variabilidad en 
su incidencia hacen de las anomalías congénitas de las arterias coronarias un tema de gran interés para 

2el cardiólogo . 

Inicialmente estas anomalías se diagnosticaban durante las coronariografías realizadas en pacientes 
con enfermedad valvular o cardiopatía isquémica y fueron considerados hallazgos sin significación 
clínica. Posteriormente comenzaron a publicarse casos de muerte súbita en deportistas jóvenes en los 

3
que la única alteración patológica encontrada era una anomalía en el origen de las arterias coronarias . 
La presentación clínica es muy variable, desde pacientes asintomáticos hasta pacientes con muerte 
súbita, síncope o angina. Determinar qué tipo de anomalía coronaria supone un alto riesgo sigue siendo 
un hándicap, por lo que inicialmente los expertos recomiendan desde un punto de vista estratégico 
considerar todas como «potencialmente malignas» hasta que descartemos con pruebas adicionales lo 

2,4contrario . Hoy día sabemos que las que siguen un trayecto interarterial (o intramural), las que 
presentan arteria coronaria anómala dominante y las que presentan clínica en pacientes de edad menor 
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2,4
a 35 años son las que tienen una mayor incidencia de muerte súbita . 
Con respecto al mecanismo fisiopatológico causante de estas manifestaciones,  se han presentado 

 
varias teorías para explicar los posibles mecanismos productores de isquemia pero ninguna está 
claramente demostrada. Una de ellas considera que la causa es la marcada angulación presentada por 
la arteria anómala tras su salida de la aorta al contrario que una arteria coronaria normal que tiene una 
salida perpendicular a esta. Por ello, el ostium de la coronaria anómala estaría reducido de tamaño y 

4
podría comprimirse en determinados casos como en situaciones de ejercicio intenso . 

Otra teoría se centra fundamentalmente en el trayecto de la anomalía cuando el trayecto es 
interarterial (entre la aorta y la arteria pulmonar), donde un aumento de la presión en ambos vasos 
produciría una compresión de la coronaria anómala dando lugar a la isquemia. Además, si el inicio del 
trayecto es intramural, puede agravarse la obstrucción, ya que la arteria coronaria puede deformarse 

5
dentro de la pared de la aorta en períodos de hipertensión arterial .  Por último, todos estos 
mecanismos pueden producir pequeños eventos isquémicos crónicos que provocan fibrosis miocárdica 
y, a su vez, ser causa de potenciales arritmias malignas.

Para el diagnostico de esta entidad es necesario un alto índice de sospecha. Como hemos dicho 
anteriormente, suele ser un hallazgo casual en una coronariografia diagnóstica de un paciente con una 
enfermedad valvular o pacientes isquémicos, pero el principal reto diagnóstico lo constituyen las 
personas jóvenes sin factores de riesgo coronarios ni enfermedad valvular asociada. Por ello, debemos 
sospechar su presencia ante pacientes jóvenes sin factores de riesgo cardiovascular y síncopes o 

6dolores torácicos de perfil anginoso . 

Diferentes estudios han demostrado que las pruebas diagnósticas funcionales, como la ergometría, no 
son de gran ayuda ya que suelen ser negativas, lo que demuestra que el mecanismo de isquemia sólo se 
presenta ocasionalmente. Por tanto, esto nos hace decantarnos por una prueba de imagen que nos 
permitirá conocer la anatomía coronaria, filiar y clasificar la anomalía, así como definir su trayecto, que 

7son parámetros fundamentales para determinar su pronóstico y manejo . En todos los casos de 
sospecha, la prueba no invasiva inicialmente recomendada es la ecocardiografía transtorácica (ETT). En 
un  pequeño porcentaje de casos en un plano paraesternal eje corto se puede visualizar el nacimiento 
de los 2 ostium coronarios, pero en situaciones de mala ventana ecocardiográfica (especialmente en 
adultos) o si persiste la duda,  se requerirá una prueba de imagen como la Tomografia computerizada 
(TAC) o el  angioTAC coronario. Estas pruebas, al igual que la cardiorresonancia magnética (CRM), han 
mejorado significativamente la resolución tanto temporal como espacial y permiten la obtención de 

2,7
imágenes sincronizadas con el movimiento del corazón . 

Una vez diagnosticada y definido su trayecto, el manejo terapéutico sigue siendo más que 
controvertido ya que no existe una guía o consenso oficial establecido para su tratamiento. La mayoría 
de los autores defienden que, si se ha demostrado isquemia secundaria a la anomalía, la 
revascularización es la opción más apoyada. Pero en casos de paciente asintomáticos sin isquemia 
objetivada el manejo es más discutible, variando la actitud en función de la edad del paciente y el tipo 
de anomalía. Por tanto, los expertos proponen optar por la revascularización en pacientes jóvenes o con 
anomalías definidas como malignas dado que la muerte súbita en estos pacientes es impredecible y 

2,8puede ser la primera manifestación de la anomalía coronaria ; y en caso de pacientes de mayor edad 
habrá que individualizar la decisión, dado que el riesgo de muerte súbita en estos pacientes es menor, 
pero puede ocasionar una isquemia miocárdica sintomática. 
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Con respecto a la técnica de revascularización hasta el momento se ha preferido la revascularización 
quirúrgica para las personas jóvenes y se ha reservado la percutánea para los adultos. El tratamiento 
médico conservador (con beta-bloqueantes) parece relegado a pacientes que no se han sometido a 

8intervención por rechazo o alta morbilidad .

Como conclusión, el origen anómalo de las arterias coronarias es una entidad a tener en cuenta en 
relación a la isquemia miocárdica y, en particular, con la muerte súbita. Es preciso un alto índice de 
sospecha y es fundamental definir su origen y trayecto para su manejo y pronostico, apoyándonos en las 
diferentes técnicas de imagen según la disponibilidad de nuestro medio. 

Figura 1: Electrocardiograma al ingreso. 

Figura 2: Ecocardiografia transtorácica, eje paraesternal largo. 
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Figura 3: Imagen de AngioTAC coronario. Se visualiza la salida de la Arteria Coronaria Derecha  (ACD) desde el 

Tronco común izquierdo. 

Figura 4: Imagen de AngioTAC coronario. Se visualiza el trayecto interarterial de la ACD entre la aorta y la arteria 

pulmonar. 

95
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Pequeña, pero matona

PALABRA CLAVE.
Infarto agudo de miocardio, complicaciones, comunicación interventricular, insuficiencia 

cardiaca, soplo holosistólico.

INTRODUCCIÓN.
Las enfermedades cardiovasculares continúan siendo la principal causa de muerte en nuestro 

país, siendo la cardiopatía isquémica causa fundamental de mortalidad y morbilidad. Una rápida 
actuación sobre la revascularización de las arterias ocluidas ya sea con fibrinólisis o con 
revascularización percutánea primaria ha hecho posible una reducción significativa de las 
complicaciones derivadas de los infartos agudos. Hay 3 formas principales de aparición de 
complicaciones mecánicas que implican alta mortalidad: la rotura del septo interventricular o 
comunicación interventricular (CIV), la rotura de la pared libre del ventrículo izquierdo y la insuficiencia 
mitral aguda por rotura del músculo papilar. A continuación, describimos el caso de un paciente con una 
complicación mecánica tras infarto aguo de miocardio.

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Presentamos el caso de un varón de 52 años, sin alergias medicamentosas conocidas, sin 

antecedentes personales ni familiares de interés y fumador de 20 cigarros al día desde hace 30 años. No 
realizaba ningún tratamiento en dicho momento.

Acude a su médico de atención primaria por disnea progresiva de 2 días de evolución hasta hacerse de 
reposo, también refiere opresión torácica que no se acompaña de cortejo vegetativo. No añade otra 
sintomatología.
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En la exploración física estaba afebril, no toleraba el decúbito, con ortopnea de 2 almohadas, con 
2saturación de O  basal del 95%. TA 141/95mmHg. FC 90lpm. En la auscultación cardiaca estaba rítmico, 

con soplo holosistólico panfocal IV/VI. En la auscultación pulmonar presentaba crepitantes bilaterales 
bibasales y en los miembros inferiores edemas pretibiales y maleolares con escasa fóvea.  La 
exploración abdominal era anodina. 

El electrocardiograma (Figura 1) y la radiografía de ingreso (Figura 2) se detallan a continuación:

Figura 1: Electrocardiograma de ingreso. Ritmo sinusal a 90lpm, ondas Q en las derivaciones II, III, aVF, V5-V6, 
elevación del ST de un mm en II, III, aVF, descenso del ST en V2-V3, aVL, algunas extrasístoles supraventriculares 

aisladas. 

Figura 2. Radiografía de tórax del ingreso. Muestra signos de insuficienia cardiaca congestiva con cardiomegalia, 
edema alveolointersticial bilateral y pinzamiento de ambos senos costofrénicos.
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En el análisis presentaba hemoglobina de 13g/dl, hematocrito de 39,9%. Leucocitos 11,800mil/mm3, 
neutrofilia del 72%, proteína C reactiva en rangos. Plaquetas y coagulación en rangos. La bioquímica 
básica fue normal y la seriación de marcadores cardiacos fue la siguiente:

- Creatina fosfoquinasa (CPK): 147-137 U/L.   
- Troponina T 151-147,5 ng/L.
- ProBNP 1567 pg/ml

Con los datos que reflejamos ya tenemos diagnóstico de síndrome coronario agudo con elevación del ST 
evolucionado en clasificación Killip-Kimball (KK) II, llama la atención el soplo holosistólico en la 
auscultación cardiaca y dado el estado de insuficiencia cardiaca del paciente se decide realizar 
ecocardiografía urgente (Figura 3, 4 y 5) para descartar complicaciones agudas del infarto.

Figura 3. Ecocardiografía de ingreso. La imagen de la izquierda es un plano apical de 4 cámaras: se aprecia 
comunicación interventricular (CIV) situada a nivel del septo posterior. VI- Ventrículo Izquierdo; VD- Ventrículo 

Derecho; AD- Aurícula Derecha; AI- Aurícula Izquierda. La imagen de la derecha muestra plano apical de 4 
cámaras modificado para mejor visualización de la CIV, la línea azul discontinua mide el diámetro longitudinal de 

la CIV.
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Figura 4. Ecocardiografía de ingreso, plano apical 4 cámaras modificado. Mediante doppler color se visualiza 
shunt izquierda-derecha, al angular el transductor se apreciaba banda muscular por encima de la CIV. El 
gradiente máximo interventricular era de 90mmHg.  Se objetiva también jet de insuficiencia tricuspídea.

Figura 5. Ecocardiografía de ingreso. Plano apical 2 cámaras que muestra el VI y la AI. En la 
cara inferobasal se objetiva aneurisma ventricular, además de aquinesia en dicho segmento 
en la imagen en movimiento. También presenta ligero derrame pericárdico que no produce 

compromiso de cavidades cardiacas.
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Figura 6. Coronariografía, proyección craneal que muestra arteria coronaria derecha (CD) con irregularidades parietales y 
estenosis severa en CD distal, se continúa con la arteria posterolateral derecha, la rama interventricular posterior 

muestra una oclusión del 100% en el origen y no se visualiza.

Tras ello, se realiza traslado urgente al servicio de Cirugía Cardiaca. En días posteriores se realiza cierre 
de CIV con parche de pericardio bobino heterólogo. En la evolución clínica presenta infección de 
dehiscencia e infección de esternotomía media que se resuelve con antibioterapia, también presentó 
isquemia de miembros inferiores con necrosis en dedos de miembro inferior derecho con necesidad de 
amputación. A pesar de estos contratiempos, la evolución es favorable y el paciente es alta hospitalaria.

DISCUSIÓN.
La CIV producida por la rotura del septo interventricular junto con la rotura de la pared libre 

ventricular y la insuficiencia mitral aguda por rotura del músculo papilar son complicaciones mecánicas 
nefastas de los infartos agudos de miocardio, en su mayoría con elevación del segmento ST, con una 

1mortalidad cuando aparecen de más del 50% . Afortunadamente su incidencia está disminuyendo 
gracias a las terapias de reperfusión. En la era prefibrinolisis, la incidencia de la CIV isquémica era en 
torno al 2% siendo menor del 0,2% actualmente con fibrinolisis y aún menor en series de pacientes 

2revascularizados con angioplastia primaria .

Ante la grave, pero estable situación del paciente, se decide poner balón de contrapulsación 
intraaórtico para apoyo hemodinámico y realizar coronariografía en la sala de hemodinámica para 
completar estudio (Figura 6).
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La aparición de la CIV suele estar entre las 24 horas y los 5 días desde el inicio de los síntomas y las 
manifestaciones clínicas más frecuente son el dolor torácico y la insuficiencia cardiaca aguda, 
inicialmente de predominio izquierdo que termina siendo biventricular debido a la sobrecarga que se 

3produce en el ventrículo derecho por el shunt izquierda-derecha .

El diagnóstico viene dado principalmente por la ecocardiografía transtorácica, que además de 
visualización directa del defecto del septo y caracterizarlo en tamaño, forma y posición, permite medir 
la función ventricular izquierda y el desarrollo de otras complicaciones previamente mencionadas. La 
exploración física también nos revela datos importantes como la auscultación de un soplo holosistólico, 
rudo, más audible en borde esternal izquierdo de nueva aparición en la fase subaguda del infarto debe 
hacernos sospechar el desarrollo de una CIV. En ocasiones, puede incluso palparse frémito. También es 
importante prestar atención al desarrollo de soplos con diferentes características que pueden implicar 
otras complicaciones mecánicas como la insuficiencia mitral aguda.

El cateterismo cardiaco derecho e izquierdo previo a la cirugía de reparación resulta útil con vistas a la 
4revascularización coronaria quirúrgica .

En el electrocardiograma una elevación del segmento ST persistente en un infarto evolucionado debe 
hacernos sospechar el desarrollo de un aneurisma ventricular, por lo que debemos prestar atención al 
desarrollo de otras complicaciones. En el caso de nuestro paciente, en electrocardiogramas seriados 
persistía la elevación del ST en cara inferior, confirmándose posteriormente la presencia de un 
aneurisma, verdadero en este caso, en la cara inferobasal.

Se ha asociado una mayor incidencia de CIV con el infarto de localización anterior, esta localización 
desarrolla más frecuentemente CIV septoapicales por su recorrido anatómico. Un tercio del septo, el 
septo basal, recibe circulación de la arteria coronaria derecha, siendo la segunda localización más 
frecuente originado CIV de localización septobasal5. En el caso de nuestro paciente, la arteria 
responsable fue una arteria coronaria secundaria, la rama descendente posterior o interventricular 
posterior, esta rama recorre el surco interventricular posterior hasta el ápex cardiaco, irrigando 
porciones inferiores de ambos ventrículos y el tercio posterior del tabique interventricular.

Están descritos factores de riesgo predisponentes al desarrollo de CIV tras infarto entre los que se 
encuentran la edad avanzada, el sexo femenino y si se trata de un primer episodio isquémico, por el 

1
contrario, el desarrollo de circulación colateral supone un factor protector .

El manejo inicial del paciente debe comenzarse con tratamiento médico, es necesario disminuir la 
postcarga y la presión del ventrículo izquierdo con vasodilatadores, disminuyendo así el shunt 
izquierda-derecha y en casos necesarios recurrir al balón de contrapulsación intraórtico, aporte de 
diuréticos, adecuada oxigenación y uso de fármacos inotrópicos para aumentar el gasto cardiaco.

La reparación quirúrgica del defecto septal condicionará el pronóstico a corto medio-plazo, sin 
embargo, el tiempo a la reparación quirúrgica en paciente postinfarto es controvertido. Hay estudios 
que demuestran menor mortalidad en pacientes sometidos a reparación quirúrgica tras 6 semanas 

6,7
postinfarto , pero en alguno de estos estudios puede haber un sesgo de selección ya que eran 
pacientes con función ventricular conservada y defectos septales pequeños. Los pacientes con CIV 
postinfarto e inestabilidad hemodinámica presentan una elevadísima mortalidad inevitable sin cirugía 
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reparadora urgente.   En los pacientes estables, se puede esperar, siempre teniendo en cuenta la 
probabilidad de que la situación pueda volverse inestable.

Aunque la mortalidad quirúrgica es alta, alrededor del 50%, tras la reparación de la CIV hay una clara 
mejoría en la supervivencia, siendo la supervivencia a los 30 días del 53% en pacientes intervenidos 

5versus al 6% en pacientes no intervenidos . También se ha demostrado mayor supervivencia en 
pacientes sometidos a revascularización coronaria quirúrgica además de reparación del defecto.

Por último, la reparación percutánea del defecto mediante implantes de dispositivo de cierre puede ser 
una opción para pacientes con elevado riesgo quirúrgico y con anatomía favorable para el implante del 

8
mismo .

CONCLUSIONES.
La CIV es afortunadamente una complicación mecánica del infarto agudo de miocardio cada vez 

más rara gracias a las técnicas de reperfusión coronaria precoz. A pesar de ello, cuando se presenta 
implica una alta mortalidad, por lo que la sospecha diagnóstica debe establecerse en pacientes con 
infarto agudo de miocardio y aparición de soplos, desarrollo de insuficiencia cardiaca o inestabilidad 
hemodinámica en los días peri-infarto. Una actitud terapéutica rápida puede condicionar de manera 
significativa el pronóstico del paciente.
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Equinococosis: una zoonosis aún presente en nuestro 
país

RESUMEN.
Se presenta el caso de un varón de 58 años, con antecedente de quistes hidatídicos hepáticos 

intervenidos hace 26 años, que acude a urgencias por presentar expectoración hemoptoica, desde hace 
un mes, que se acompaña de aumento de tos y dolor torácico asociado a los episodios de tos. En 
radiografía de tórax se observó una masa pulmonar izquierda que se confirma con la tomografía 
computarizada (TC), con diagnóstico definitivo de quiste hidatídico pulmonar sobreinfectado. Fue 
tratado quirúrgicamente sin presentar complicaciones y con extirpación completa.

PALABRAS CLAVE.
QUISTE HIDATÍDICO, EQUINOCOCOSIS, HIDATIDOSIS, ZOONOSIS.

INTRODUCCIÓN.
La equinococosis o hidatidosis es una enfermedad zoonótica provocada por parásitos del género 

Echinococcus, siendo el género E. granulosus y E. multilocularis las que con más frecuencia causan 
infección en los humanos, provocando equinococosis quística y equinococosis alveolar 

1
respectivamente . Los humanos contraen la enfermedad mediante contacto directo con animales que 
son huéspedes definitivos del parásito, los perros principalmente, o por contacto con huéspedes 
intermediarios (ovejas, cabras, cerdos entre otros), o bien, por contacto con alimentos, agua o suelo 
contaminados. Los humanos son huéspedes incidentales y no participan del ciclo biológico del 

2
parásito . Las manifestaciones clínicas que presentan los pacientes van desde presentación 
asintomática a enfermedad grave con riesgo de muerte. Su diagnóstico se realiza mediante técnicas 
serológicas y de imagen principalmente. Esta enfermedad se puede tratar con extirpación quirúrgica, o 

3tratamiento farmacológico, así como, con procedimientos de punción-evacuación . La epidemiología de 
esta enfermedad no está bien definida, debido a que existen factores climáticos que influyen en la 
viabilidad de los huevos y a la aplicación de campañas sanitarias para el control de la enfermedad. Su 
distribución es mundial, siendo considerada España un área de alta endemicidad dentro de Europa. 
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Hasta el año 1996 fue una enfermedad infecciosa de declaración obligatoria a nivel nacional, y 
posteriormente, su vigilancia quedó a criterio de cada comunidad autónoma. En Extremadura, según el 
resultado de un estudio que contabilizaba el número de casos de hidatidosis obtenidos de los registros 
de pacientes hospitalizados respecto al Sistema de Notificación de Enfermedades de Extremadura, la 

3incidencia se estima de 8,02 casos/10-5 años persona .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

MOTIVO DE CONSULTA
Varón de 61 años que acude al servicio de urgencias por presentar, desde hace un mes, expectoración 
hemoptoica que se acompaña de aumento de tos y dolor torácico asociado a los episodios de tos. Ha 
realizado tratamiento antibiótico durante una semana con Levofloxacino presentando mejoría clínica 
significativa, con disminución de episodios de expectoración hemoptoica. No ha presentado fiebre en 
ningún momento, ni ninguna otra clínica acompañante.

ANTECEDENTES Y ANAMNESIS
No reacciones alérgicas medicamentosas conocidas. Exfumador desde hace 9 años de 40 cigarrillos al 
día, durante 30 años, con índice de paquetes-año de 60. Presenta criterios clínicos de bronquitis crónica 
al ser tosedor habitual y presentar expectoración blanquecina asociada. Trabaja desde hace 30 años 
como policía local y previamente ha trabajado con cobre y esporádicamente como albañil. Fue 
intervenido quirúrgicamente de quistes hidatídicos hepáticos hace, aproximadamente, 26 años. No 
realiza ningún tratamiento farmacológico.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Buen estado general, eupneico en reposo, manteniendo saturación basal de 98%. No se palpan 
adenopatías a ningún nivel. Auscultación cardíaca rítmica sin soplos y pulmonar con murmullo vesicular 
conservado sin otros ruidos sobreañadidos. A la exploración abdominal se observa cicatriz de 
intervención quirúrgica referida en los antecedentes, siendo el resto de la exploración anodina.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
En hemograma se observan las tres series con rangos dentro de la normalidad. La coagulación, salvo una 
mínima elevación de fibrinógeno derivado hasta 4,74 g/L, el resto de parámetros se presentaban dentro 
de la normalidad. 
En la bioquímica de sangre los parámetros de función renal y hepática se mostraban dentro de la 
normalidad, así como la PCR (reacción en cadena de la polimerasa).
La radiografía de tórax realizada en urgencias mostraba un infiltrado parenquimatoso versus masa 
pulmonar izquierda, a nivel del segmento I a IV, en contacto con la pared torácica, sin otros hallazgos.

Imágenes 1 y 2: radiografía de tórax realizada en urgencias. Infiltrado parenquimatoso pulmonar izquierdo, 

segmentos I-IV
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Las posibilidades diagnósticas del hallazgo radiológico son múltiples entre las que podemos destacar: 
neoplasia maligna pulmonar, que es la causa más probable ante el hallazgo de una masa pulmonar 
mayor de 3 cm, secuestro intralobar, quiste broncogénico, absceso pulmonar, neumonía redonda, 

4quiste hidatídico, micetoma, neumonía organizada, granulomatosis de Wegener, entre otros .

DIAGNÓSTICO FINAL
El paciente ingresó en el servicio de Neumología para estudio de expectoración hemoptoica y hallazgo 
radiológico en radiografía de tórax realizada en urgencias. Se realizó un TC torácico, donde se observa la 
presencia de una masa alargada polilobulada a nivel del lóbulo superior izquierdo, en contacto con la 
superficie pleural, con realces periféricos en anillo y con componente central de predominio 
hipodenso, siendo sugerente de neoplasia pulmonar con necrosis central, sin poderse descartar otras 
etiologías. No se encontraron adenopatías mediastínicas, ni hiliares, observándose ganglios linfáticos, 
menores de 1 cm, a nivel paratraqueal y peribronquiales izquierdos. En los cortes de abdomen superior, 
se observaron dos lesiones hipodensas, a nivel hepático, sugerentes de angiomas o quistes biliares, sin 
otros hallazgos de interés. Dado el hallazgo, se realizó TC craneal, para estudio de extensión, que fue 
normal.

Imágenes 3 y 4. TC torácico. Masa pulmonar izquierda polilobulada

Se realizó una broncoscopia flexible donde se observó permeabilidad endobronquial y mucosa 
inflamatoria a la entrada de la língula, recogiéndose muestras de cepillado endobronquial, 
broncoaspirado y biopsias transbronquiales, siendo el resultado anatomopatológico negativos para 
malignidad, y enviándose muestras para estudio microbiológico que resultaron igualmente negativos.
Los estudios analíticos realizados, destaca la positividad para la serología de hidatidosis, siendo todos 
los marcadores tumorales medidos negativos.

Tras la valoración de las pruebas, el diagnóstico más probable fue de hidatidosis pulmonar, por lo que el 
paciente fue remitido al servicio de Cirugía Torácica para valoración de resección. Al ser valorado en 
dicho servicio, el paciente refería seguir con expectoración hemoptoica y, que ahora, se asociaba a 
expulsión de material que describía como “pellejos de uva”. Se consideró al paciente candidato a 
cirugía.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se realizó lobectomía superior izquierda con linfadenectomía, con extirpación completa de masa 
pulmonar. El análisis anatomopatológico de la pieza quirúrgica confirmó la presencia de quiste 
hidatídico sobreinfectado, con resección completa, y ganglios linfáticos con cambios reactivos.
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Actualmente, el paciente presenta buena evolución clínica, encontrándose asintomático. Fue valorado, 
tras el diagnóstico confirmado de quiste hidatídico, por la Unidad de Patología Infecciosas para 
valoración de tratamiento antiparasitario con Albendazol, que indicó no precisar dicho tratamiento ya 
que la resección fue completa.

DISCUSIÓN
La hidatidosis es una enfermedad que, normalmente, cursa de manera silente, durante años, 

debido a que los quistes presentan un lento crecimiento, siendo éste estimado de 1 a 5 cm al año de 
media, por ello, muchas veces, la infección es adquirida en la infancia y no existen manifestaciones 

5clínicas hasta la edad adulta . La clínica no sólo depende del tamaño, sino que también influye el órgano 
5

afecto y repercusión que provoca en los tejidos y órganos más próximos .
El órgano que más frecuentemente se ve afectado es el hígado, hasta en dos tercios de los casos de 
hidatidosis, seguido del 25% de casos con afectación pulmonar. La infección se puede dar a otros 
niveles, como cerebral, muscular, óseo, cardíaco y pancreático entre otros. La afectación de un único 
órgano ocurre hasta en un 85-90% de los pacientes, con la presencia de un único quiste en el 70% de los 

6casos .

En las formas pulmonares, los síntomas más frecuentes son tos (53-62%), dolor torácico (49-91%), 
disnea (10-70%) y hemoptisis (12-21%), pudiéndose presentar también otros síntomas menos 
específicos como son astenia, náuseas y vómitos. En el 60% de los casos se afecta el pulmón derecho, 
siendo en un 50-60% la afectación lobar inferior, y el 20% de los pacientes presentan también afectación 

7hepática .

Su diagnóstico se basa en los hallazgos clínicos, serológicos y técnicas de imagen, aunque el diagnóstico 
definitivo viene determinado por la visualización del parásito en el examen microscópico del contenido 

5del quiste o en la muestra histológica .

La elección del tratamiento más adecuado se basa en la clínica del paciente y en las características del 
quiste. Así pues, se puede optar por el tratamiento quirúrgico cuando el quiste presenta un gran 
tamaño y compromete a estructuras vecinas, cuando existe riesgo de rotura o cuando están 
complicados. El drenaje percutáneo está indicado en aquellos pacientes donde el tratamiento 
quirúrgico no es posible, ante recidivas tras cirugía o tras tratamiento médico no efectivo. El 
tratamiento médico se basa principalmente en el empleo de dos fármacos benzimidazoles, 
mebendazol y albendazol, que actúan interfiriendo en la absorción de glucosa a través de la pared del 
parásito, dando lugar a cambios degenerativos de estructuras internas del equinococo, que provoca su 
muerte. Estos fármacos se emplean cuando existen quistes de pequeño tamaño, en pacientes 
inoperables, así como, asociados a las otras opciones terapéuticas ya mencionadas previamente. Si no 
existe rotura quística en la extirpación quirúrgica, y ésta es completa, no es necesario asociar 

5
tratamiento médico .

La equinococosis sigue siendo un problema de salud pública importante, incluso en áreas donde se 
creían controladas, debido a la relajación en la aplicación de medidas de control y prevención, 

8observándose un aumento de su frecuencia . Por ello, debemos hacer hincapié en la importancia que 
tienen las medidas de control y vigilancia de la hidatidosis, basadas en la desparasitación de los perros, 
en el lavado por arrastre de verduras y hortalizas que se van a consumir crudas y en la educación de la 

5
población general .
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A propósito de un caso de poliangeítis granulomatosa

RESUMEN.
En este caso clínico se relata el proceso diagnóstico de una paciente mujer de 43 años cuyos 

hallazgos radiológicos junto a la clínica de debut acompañante y los antecedentes previos que nos 
relató, (en el contexto como veremos posteriormente de la enfermedad), nos llevaron al diagnóstico 
definitivo a pesar de no obtener un diagnóstico anatomopatológico de certeza. 

PALABRAS CLAVE.
nódulos cavitados, vasculitis sistémica, Wegener, C-ANCA.

INTRODUCCIÓN.
La poliangeítis granulomatosa (granulomatosis de Wegener) es una vasculitis sistémica con 

inflamación granulomatosa necrosante clasificada dentro de las vasculitis de vasos de pequeño calibre. 
Tiene baja prevalencia (190/millón habitantes) y afecta fundamentalmente a adultos (máxima 
incidencia mayores 65 años), con ligero predominio en hombres.

Las manifestaciones clínicas iniciales de la enfermedad consisten en la afección de la vía respiratoria 
superior,  en más del 90% de los pacientes, asociándose a un cuadro general de astenia, anorexia y 
pérdida de peso. (1)

La afectación renal no es precoz pero ocurre en más de un 80% de los casos, con proteinuria y hematuria, 
con rápida progresión hacia la insuficiencia renal terminal.

En un 50% de los casos se ven afectados piel y/o mucosas, siendo la manifestación más frecuente la 
púrpura localizada en extremidades inferiores.
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Menos frecuente son las afectaciones articular, ocular, cardíaca y la neurológica
Dentro de las manifestaciones respiratorias, las más comunes son las que afectan a las vías respiratorias 
superiores (fosas nasales, senos paranasales y oídos). Las manifestaciones clínicas de las vías 
respiratorias inferiores dependen del tipo de lesión existente. En más de la mitad de los casos aparecen 
nódulos pulmonares múltiples, con tendencia a la cavitación y predominio en campos pulmonares 
inferiores. (2,3)

El tratamiento varía según la gravedad de la enfermedad y las complicaciones. Se basa en la 
administración de inmunosupresores y antiinflamatorios esteroideos. 
La supervivencia a 5 años es aproximadamente del 80%, obteniéndose la remisión en más del 75% de los 
pacientes.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
 Mujer de 43 años, sin alergias medicamentosas conocidas pero alergia alimentaria a frutas 

rosáceas y curcubitáceas junto con sensibilización a pólenes de gramínea y olivo. Ex fumadora desde 
hace 20 años con IPA de 5. 

En cuanto a enfermedades conocidas, padecía de hipotiroidismo y estaba en estudio por monoartritis 
aguda recidivante con sospecha de espondiloartritis como primera posibilidad diagnóstica. 
Septoplastia y 3 legrados como únicas intervenciones quirúrgicas. 

Los únicos tratamientos realizados por la paciente eran Celecoxib y levotiroxina sódica. 
Respecto a los antecedentes familiares, su padre falleció de carcinoma de pulmón. 

Acudió a urgencias por presentar desde hacía 7 días, cuadro de odinofagia, febrícula, esputos con restos 
hemáticos, disnea con estridor y otalgia izquierda junto con disfagia a sólidos. Esta clínica se 
acompañaba de disfonía de un mes de evolución. 

Acude a urgencias por intensificación de los síntomas sin mejoría a pesar de realizar tratamiento con 
cefditorén, corticoides inhalados  y analgésicos. 

A la exploración física, febrícula, estable hemodinámicamente con buena saturación de oxígeno basal. 
Presentaba un regular estado general con disnea de reposo y estridor inspiratorio y espiratorio a la 
auscultación como únicos hallazgos de interés. 

Analíticamente destacaba una anemia normocítica normocrómica (Hb 10.5 g/dl) con elevación de 
reactantes de fase aguda (PCR 110.9 ng/dl, plaquetas 584.000, leucocitos 14.400/mm3 con desviación 
izquierda (90% neutrófilos), fibrinógeno 7 g/L). Coagulación y bioquímica normales. 

Gasométricamente alcalosis respiratoria en el contexto de la taquipnea. 
Radiológicamente se aprecian dos lesiones cavitadas en la radiografía de tórax localizadas en el ápex 
pulmonar derecho e hiliar izquierda (imagen 1)
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Imagen 1. Nódulos pulmonares cavitados en ápice pulmonar derecho e hilio izquierdo. 

Ante la clínica de estridor y disfonía, se solicitó en urgencias valoración otorrinolaringológica que 
evidenció edema e inflamación en ambas cuerdas vocales que impedía ver subglotis dejando una 
escasa luz glótica y en la nasofibroendoscopia se apreciaron costras abundantes nasales. 
Ante estos hallazgos se decidió ingreso para continuar estudio de la paciente. 

Se completan el resto de pruebas sanguíneas: 
Bioquímica: perfil tiroideo, perfil lipídico, función hepática y función renal normales. ECA normal 29 
mcg/L, B2-microglobulina normal 1.44 mg/L, Calcio normal. 
En cuanto al perfil inmunológico: C3 y C4 normales, IgA, IgM e IgG normales. IgE normal. C-ANCA 
positivo 1:40, Ac PR3 positivo 69, antiMPO negativo, anticardiolipina negativos y FR negativo. 
El resultado de la antigenemia para hongos en sangre fue negativo. 
Se realizó TAC toraco-cervical visualizándose masas cavitadas bilaterales siendo la de mayor tamaño 
localizada en segmento apical de LSD (5x4x3 cm) (imagen 2), en língula (imagen 3) y en segmento 
anterior de LSI sin observarse afectación ganglionar a nivel torácico sin otros hallazgos de interés.

Imagen 2 Imagen 3
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Reinterrogando a la paciente nos comenta clínica de rinitis perenne tras la septoplastia y costras nasales 
desde entonces (revisamos la anatomía patológica y no muestra hallazgos de interés) junto con 
molestias oculares en ojo derecho consistentes en visión borrosa, dolor y lacrimeo desde hace 1 mes 
por lo que tras revisión ocular se muestra escleritis inespecífica. 

Tras el TAC se procedió a la broncoscopia que macroscópicamente muestra únicamente inflamación de 
la mucosa de forma difusa con permeabilidad de todo el árbol bronquial extrayéndose aspirado para 
microbiología (flora habitual) y citología junto con lavado broncoalveolar reglado en LM que muestra 
cociente CD4/CD8 elevado como único hallazgo sin sugerir sarcoidosis. Se realizó biopsia 
transbronquial de la lesión apical derecha cuyo resultado fue de inflamación inespecífica sin signos de 
granulomas, vasculitis o necrosis. 

Ante los hallazgos clínicos y analíticos, la primera sospecha diagnóstica fue la de vaculitis de Wegener 
iniciándose tratamiento con metotrexate semanal y corticoides hasta definir la presencia o no de 
glomerulonefritis renal por lo que se procedió a realizar una biopsia renal cuyo resultado fue negativa. 
La paciente es dada de alta con diagnóstico de vasculitis de Wegener y se deriva a Reumatología quienes 
prescribieron Rituximab (4 ciclos) y posteriormente Metotrexate y prednisona. 
A los 4 meses del alta, acude nuevamente a urgencias por disnea de reposo, fiebre y tos con 
expectoración blanquecina junto con otalgia izquierda y cefalea. Recibió tratamiento con amoxicilina 
clavulánico y levofloxacino sin mejoría. 

La paciente presenta fiebre de 39ºC, desaturación importante tras caminar escasos metros (78%) y 
basalmente 97% con una auscultación pulmonar normal sin otros hallazgos a la exploración. 
Analiticamente destaca leucocitosis con neutrofilia, PCR elevada, Procalcitonina normal. Dímero D 
normal. 
Gasométricamente presenta una insuficiencia respiratoria parcial. 
Radiológicamente en la radiografía de tórax AP y lateral se observa infiltrado alveolar bilateral en los dos 
tercios inferiores con reducción del tamaño de las masas cavitadas. 
La paciente ingresa nuevamente para estudio. 
Se extrae antigenuria de neumococo y legionella siendo negativas, PCR de virus respiratorios negativos 
y en el cultivo de esputo se aisla Rothia mucilacinosa (flora orofaríngea normal). Los hemocultivos 
fueron negativos al igual que los galactomananos, betaglucanos y aspergillus en sangre. 
Se realizó un nuevo TAC torácico que mostraba extensas áreas de consolidación en ambos campos 
pulmonares inferiores con broncograma aéreo junto con áreas de vidrio deslustrado así como 
reducción de las masas cavitadas (imagen 4): 

Imagen 4: vidrio deslustrado en 
base pulmonar derecha. 
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Recibió tratamiento antibiótico de amplio espectro y antifúngico con escasa mejoría clínica  inicial 
persistiendo la fiebre y la elevación de los reactantes de fase aguda junto con empeoramiento 
radiológico por lo que se iniciaron bolos de corticoides tras los cuales, se observó mejoría, 
fundamentalmente clínica, a los 3 días del tratamiento. 
En esta nueva ocasión, la paciente fue diagnosticada de una neumonitis secundaria a fármacos 
(metotrexate). Se procedió a la retirada del inmunosupresor y se mantiene desde entonces en 
tratamiento con corticoides con buena evolución clínica, radiológica y analítica en controles posteriores 
en consulta.

DISCUSIÓN.
En la primera visita a urgencias, ante los primeros hallazgos analíticos resumidos como 

elevación de reactantes de fase aguda junto con la existencia en la radiografía de tórax de nódulos 
pulmonares cavitados en el contexto de una clínica de disnea y fiebre, nos planteamos el diagnóstico 
diferencial en función de: nódulos pulmonares cavitados con clínica compatible. 

De esta forma, se pidieron el resto de pruebas complementarias durante el ingreso. 
En la tabla 1 pueden observarse enfermedades que pueden cursar con nódulos o masas pulmonares 
cavitados. 

Dada la edad de la paciente y su escasa exposición al tabaco junto con los hallazgos radiológicos de 
nódulos cavitados pulmonares bilaterales sin afectación ganglionar ni en otro órgano o sistema 
sugestiva de metástasis junto con los marcadores tumorales negativos y posteriormente una anatomía 
patológica negativa, nos hacen descartar como primera opción diagnóstica de que se trate de una 
lesión neoplásica. 

Ante la clínica de fiebre, malestar general, odinofagia y nódulos cavitados junto con elevación de 
reactantes de fase aguda, podemos pensar que se tratara de alguna patología infecciosa como primera 
posibilidad. De hecho, se estuvo tratando inicialmente con cobertura antibiótica de amplio espectro 
junto con cobertura antifúngica sin ninguna mejoría de los síntomas y con progresión de los mismos. 
En el cultivo de esputo y del aspirado bronquial se aisló flora habitual, los hemocultivos fueron 
negativos.

LESIONES CAVITADAS  

Neoplasias:  
- carcinoma broncogénico.  
- metástasis.  
- linfoma 

Infecciones:  
- Bacterias (S.Aureus, gramnegativas,neumococo, micobacterias, anaerobios, 

actinomicosis, nocardia) 
- Hongos (histoplasmosis, coccidiomicosis, blastomicosis, aspergilosis, 

mucormicosis, cryptococo, P.Carini) 
- Parásitos (enfermedad hidatídica, amebiasis).  

Inmunológicas (Wegener, A.reumatoide) 

Otros: embolismo séptico, bronquiectasias, lesiones congénitas. 

 

Tabla 1. 
Enfermedades que 

cursan con 
nódulos/masas 

pulmonares 
cavitados. 
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La paciente tampoco estaba tomando ningún tratamiento que produjera inmunosupresión que le 
hiciera propensa a determinadas infecciones fúngicas o bacterianas. 

Tras reinterrogar a la paciente de nuevo, nos aporta más datos que nos orientan hacia una enfermedad 
inflamatoria de base. Refería clínica de rinitis perenne con costras nasales desde la operación de 
septoplastia desde hace 2 años (anatomía patológica de la mucosa nasal fue negativa), otitis media de 
repetición desde hace meses y síntomas oculares (ojo derecho con dolor, visión borrosa y lacrimeo) que 
junto a la oligoartritis por la que había consultado al reumatólogo nos hacen pensar en una enfermedad 
autoinmune: poliangeítis granulomatosa (granulomatosis de Wegener) como primer opción, apoyada 
por el resto de pruebas realizadas: nódulos múltiples cavitados, C-ANCA positivo y PR3 positivo(estos 
anticuerpos tiene una especificidad según algunas series del 95% y una sensibilidad del 73% y sirve 
tanto para el diagnóstico como para una monitorización de la actividad de la enfermedad) (4) junto 
elevación de reactantes de fase aguda aunque no se pudo confirmar histológicamente (biopsia nasal, 
renal y pulmonar negativas) . 

Una clínica compatible junto con la presencia de c-ANCA nos permite iniciar el tratamiento aún en 
ausencia de datos concluyentes en la biopsia, que en muchas ocasiones es inespecífica (5).
Los criterios diagnósticos de granulomatosis de Wegener (5) fueron establecidos por la ARA (American 
College of Reumatology) y se exponen en la Tabla 2:

tabla 2: criterios diagnósticos de granulomatosis de Wegener. 

El tratamiento varía según la gravedad de la enfermedad y las complicaciones asociadas. Desde el punto 
de vista terapéutico inicial diferenciamos dos grupos:

En este caso, se trata de una enfermedad leve (sin afectación grave de órganos vitales) por lo que se 
sugiere un régimen de glucocorticoides en combinación con metotrexato (2). 

La paciente recibió el alta y fue derivada a consulta de reumatología. 
A los 4 meses acude nuevamente a urgencias por presentar disnea de mínimos esfuerzos, fiebre y tos 
acompañado nuevamente de otalgia. En ese momento estaba en tratamiento con metotrexate y 
glucocorticoides y previamente había recibido 4 ciclos de Rituximab

Analiticamente presentaba elevación de reactantes de fase aguda y respiratoriamente se encontraba 
peor con una insuficiencia respiratoria parcial y una desaturación importante con el ejercicio. 
Radiológicamente se apreciaba disminución de las consolidaciones cavitadas previas, pero aparición de 
infiltrado alveolar bilateral en campos medios e inferiores. 
Ante la existencia de tales hallazgos, y estando en esta ocasión la paciente inmunodeprimida, se 
procedió a cobertura antibiótica y antifúngica de amplio espectro. 
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Al referir disnea de inicio relativamente brusco, se solicitó Dímero D ante la sospecha de baja-moderada 
sospecha de TEP cuyo resultado fue negativo. 
Tras el resultado de PCR virus negativos, antigenuria de neumococo y legionella negativos, hemocultivo 
y cultivo de esputo negativos y procalcitonina negativa junto con la realización del TAC y la persistencia 
de fiebre de la paciente sin mejoría analítica, el cuadro se orientó hacia una neumonitis secundaria a 
fármacos, pautándose bolos de corticoides a altas dosis inicialmente y posteriormente dosis diaria de 
mantenimiento mejorando la clínica, la imagen radiológica y los parámetros analíticos.

CONCLUSIONES.

● La granulomatosis con poliangeítis (granulomatosis de Wegener) es grave pero tratable. Para 
prevenir complicaciones, es imprescindible realizar el diagnóstico y tratamiento lo antes posible.

● Se desconoce la causa de esta enfermedad.

● Con frecuencia afecta los senos paranasales, los pulmones y riñones, y puede provocar 
insuficiencia renal.

● Las reapariciones de esta forma de vasculitis son comunes. Si bien las recidivas de la 
enfermedad son frecuentes, la detección temprana y el tratamiento pueden reducir la posibilidad de 
lesiones graves en los órganos.

● Los efectos secundarios considerables de los medicamentos utilizados para el tratamiento 
pueden reducirse al mínimo con estrategias de prevención pero no son evitables al 100%. 

● El diagnóstico definitivo lo dará la biopsia nasal, cutánea, renal o pulmonar.

● Una clínica compatible junto con la presencia de c-ANCA nos permite iniciar el tratamiento aun 
en ausencia de datos concluyentes en la biopsia pulmonar, que en muchas ocasiones es inespecífica.
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Cuando la sospecha de perforación intestinal no es el 
único diagnóstico posible ante una reciente 
colonoscopia

RESUMEN.
El síndrome postpolipectomía por coagulación es una complicación poco frecuente de la 

colonoscopia; se presenta a las 12 horas a 5 días después de una polipectomía con asa de diatermia, con 
un cuadro clínico similar al de una perforación intestinal. La tomografía computarizada (TC) es la prueba 
de imagen más adecuada en su diagnóstico, dada su alta sensibilidad para descartar aire libre 
intraabdominal. Se presenta el caso clínico de un paciente que tras un episodio de hemorragia 
postpolipectomía, desarrolla un cuadro de fiebre y malestar abdominal sospechoso de perforación 
intestinal, la cual fue descartada tras la TC abdominal. 

PALABRAS CLAVE.
Síndrome postpolipectomía por coagulación, complicaciones de la colonoscopia, perforación 

intestinal postpolipectomía.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome postpolipectomía es una complicación rara de la polipectomía con asa de diatermia, 

que aparece como consecuencia de la irritación peritoneal desencadenada por la quemadura 
transmural provocada durante la polipectomía (1,2). 

Debido a que el cuadro clínico puede asemejarse a una perforación intestinal, es importante descartar 
este diagnóstico; la prueba más indicada para ello es la TC (3). 
Se presenta a continuación el caso de un varón de 77 años, que tras ser ingresado por una hemorragia 
postpolipectomía desarrolla fiebre y dolor abdominal, sospechándose una perforación intestinal, la 
cual es descartada ante la ausencia de aire intraabdominal en la TC de abdomen, tratándose de manera 
conservadora con fluidoterapia y antibioterapia, con posterior mejoría. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Hombre de 77 años, con antecedentes clínico-quirúrgicos de hipertensión arterial, fibrilación 

auricular en tratamiento con anticoagulación oral (edixabán), e intervención quirúrgica por hernia 
inguinal derecha. Acude al servicio de urgencias en las 48 horas posteriores a polipectomía colónica 
endoscópica, con rectorragia, anemización (Hemoglobina  8.8g/dL) e inestabilidad hemodinámica 
secundarias (TA 80/50 mmHg, FC 108 lpm). El paciente es estabilizado mediante sueroterapia, 
transfusión sanguínea y tratamiento endoscópico urgente de hemorragia activa cecal con 
adrenalina/etanolamina y dos endoclips. 

A los dos días de su ingreso, el paciente presenta episodios de fiebre, que se acompañan de distensión y 
dolor abdominal, motivo por el que se realiza una TC de abdomen, ante la sospecha de una perforación 
intestinal como complicación secundaria a las colonoscopias realizadas.

Se descarta la posibilidad de perforación intestinal ante la ausencia de neumoperitoneo en la TC, en la 
que se observa un segmento de ciego adyacente a la válvula ileocecal con engrosamiento parietal y 
trabeculación de la grasa circundante justo en la zona donde se resecó con asa de diatermia un pólipo 
de 2 cm de pedículo corto (Fig 1, 2 y 3). 

Fig. 1 Se aprecia aumento de la densidad de la grasa 
adyacente al ciego, secundaria a cambios 

inflamatorios (flecha). Como hallazgo incidental, se 
observa un quiste simple renal sinusal izquierdo.

Fig. 2 Los cambios inflamatorios de la grasa se 
encuentran adyacentes al endoclip (flecha) 

localizado en la pared cecal, que coincide con la 
zona de resección de uno de los pólipos cecales (el 
mismo que ocasionó la rectorragia del paciente).



IV Jornada de Divulgación Científica

82SELECCIONADOS

Fig. 3. a) Se observa la presencia de un endoclip en la pared cecal engrosada, justo a nivel de la válvula íleocecal 
(asterisco). b) Pared cecal engrosada con cambios inflamatorios de la grasa adyacente. Como hallazgo incidental 

se observa un quiste biliar hepático (flecha).

Con los hallazgos clínico radiológicos descritos, se diagnostica al paciente de un síndrome 

postpolipectomía por coagulación, que es tratado clínicamente con fluidoterapia y antibioterapia 
(amoxicilina/ácido clavulánico), con lo que evoluciona favorablemente y es dado de alta.

DISCUSIÓN.
El desarrollo de complicaciones tras una colonoscopia se incrementa 10 veces si durante el 

procedimiento se realiza una polipectomía o una biopsia. Las complicaciones más importantes son el 
sangrado postpolipectomía y la perforación colónica. Existen otras entidades menos frecuentes 
asociadas a este procedimiento, como el síndrome postpolipectomía por coagulación, que presenta 
una incidencia de 0.5 a 1% (3).

Este síndrome aparece cuando la corriente eléctrica aplicada sobre la mucosa colónica durante una 
polipectomía, se extiende a las capas muscular y serosa de la pared intestinal, provocando una 
quemadura transmural sin perforación. La afectación de la serosa desencadena una respuesta 
inflamatoria que se manifiesta clínicamente como una peritonitis localizada (1,2). 

Ciertas condiciones pueden predisponer la aparición del síndrome postpolipectomía, entre ellas: 
- La escisión de pólipos sésiles de más de 2 cm, debido a que la base ancha de estas lesiones 

requiere de mayor cantidad de electrocoagulación por un período de tiempo más prolongado 
de lo normal.

- La captura inadvertida de mucosa normal adyacente al pólipo con el asa de diatermia, lo que 
ocasiona la cauterización de ambas porciones de tejido.
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- Pólipos localizados en colon derecho, debido a que la pared intestinal es más delgada en este 
segmento.

- Hipertensión arterial (4,5,6).

El síndrome postpolipectomía por coagulación suele aparecer dentro de las 12 horas 
postprocedimiento, sin embargo también puede presentarse hasta 5 a 7 días después de la 
polipectomía, como en el caso del paciente presentado. La clínica es similar a la provocada por una 
perforación intestinal: dolor abdominal generalmente en la zona de la extracción del pólipo, fiebre, 
leucocitosis y signos de irritación peritoneal (2, 3).

Una prueba de imagen puede ayudar a diferenciar una complicación de otra, siendo la TC de abdomen 
la prueba más recomendada en estos casos,  por su alta sensibilidad (96-100%) para identificar aire 
intraabdominal y por su capacidad para mostrar el sitio de una perforación. La placa simple en cambio, 
apenas tiene una sensibilidad del 30 al 59% para visualizar neumoperitoneo y no es útil en la 
determinación del sitio de la perforación, por lo tanto, ante la ausencia de neumoperitoneo en una TC, 
la perforación intestinal es descartada (3). 

Los hallazgos radiológicos del síndrome postpolipectomía consisten en engrosamiento focal de la pared 
del colon y la presencia de estriaciones de la grasa circundante a dicho segmento en ausencia de aire 
intraabdominal (3). 

Es importante diferenciar una perforación, de un síndrome postpolipectomía, ya que el manejo de cada 
uno es completamente diferente; en el caso de la perforación intestinal, la cirugía urgente suele ser 
indispensable, mientras  que en el síndrome postpolipectomía el tratamiento  conservador es 
suficiente. 

Dicho tratamiento consiste en fluidoterapia intravenosa, reposo, dieta absoluta durante al menos tres 
días, control del dolor y antibióticos contra bacterias gramnegativas y anaerobios. Se puede utilizar una 
pauta de ciprofloxacina de 500mg dos veces al día combinada con metronidazol 500 mg tres veces al día 
por un máximo de cinco a siete días. En el caso de que la sintomatología sea muy leve el manejo puede 
ser ambulatorio con la ingesta de líquidos claros y antibióticos orales (5, 6,7). 

Los síntomas suelen resolverse dentro de 2 a 5 días, teniendo estos pacientes un pronóstico excelente, 
puesto que no se ha descrito secuelas a largo plazo (6). 

Se ha realizado algunos estudios en los que se propone la inyección submucosa de solución salina como 
medida preventiva al desarrollo de síndrome postpolipectomía, con resultados que no han demostrado 
disminución en el riesgo de su aparición (6, 7).

CONCLUSIONES. 
- El síndrome postpolipectomía es una complicación poco frecuente de la colonoscopia, que 

puede diagnosticarse y tratarse con facilidad. 
- El paciente expuesto en este caso clínico, presentó al menos dos complicaciones 

postcolonoscopia, la hemorragia y el síndrome postpolipectomía, probablemente debido a que 
el pólipo resecado responsable de la aparición de ambas patologías cumplía con algunos de los 
factores predisponentes a su desarrollo: tamaño de 2 cm, base ancha de implantación y 
localización en colon derecho. 
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Varón de 56 años con epilepsia refractaria y trastorno 
conductual: encefalitis límbica inmunomediada por 
anticuerpos antiGABA-B

RESUMEN.
Presentamos un caso de un varón de 56 años que es atendido en urgencias por cefalea 

holocraneal y crisis tónico-clónica generalizada, ingresando para estudio por crisis comiciales de 
repetición refractarias al tratamiento médico antiepiléptico. En el estudio etiológico se detectó la 
presencia de unos anticuerpos onconeuronales antiGABA-B, responsable de una encefalitis límbica, se 
instauró tratamiento inmunosupresor, cediendo las crisis. Analizamos las características de las 
encefalitis límbicas, ampliamente descritas en las últimas décadas. 

PALABRAS CLAVE.
 Epilepsia autoinmune. Crisis refractarias.

INTRODUCCIÓN.
La encefalitis límbica es una entidad neurológica descrita por primera vez por Bierley et al en 

1960, comunicando tres casos de encefalitis subaguda con afectación de predominio en región límbica. 
Se produce por una afectación medial de los lóbulos temporales, sobre todo del hipocampo. En la 
mayoría de los pacientes se encuentran relacionadas con neoplasias. Sin embargo, en los últimos años 
cada vez se están identificando más anticuerpos que provocan este síndrome de forma autoinmune.
Se presenta el caso de un paciente varón de 56 años que fue diagnosticado que fue diagnosticado de 
encefalitis límbica inmunomediada por anticuerpos antiGABA-B, con buena respuesta al tratamiento 
inmunosupresor.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de un paciente varón de 56 años que ingresa para estudio de crisis comiciales de 

repetición refractarias al tratamiento médico con fármacos antiepilépticos.
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Como antecedentes, el paciente es diestro. Natural de Nigeria, desde los 30 años viviendo en España, 
sin haber viajado al extranjero desde hace más de cinco años. Hipertenso y dislipémico. Sin 
antecedentes en la infancia, con desarrollo psicomotor normal, sin traumatismos craneoencefálicos ni 
infecciones del sistema nervioso central.

El paciente es traído a urgencias porque presenta un episodio de pérdida de nivel de conciencia, con 
caída al suelo y TCE asociando movimientos tónico-clónicos generalizados y mordedura lingual sin 
relajación de esfínteres, presenciados por su hijo de siete años, quien avisa a los servicios de 
emergencias, que llegan a domicilio a los 30 minutos, encontrando al paciente en una situación 
postcrítica con agitación. El paciente presenta asociada amnesia del episodio. En la anamnesis refiere 
una cefalea holocraneal opresiva, sin otra clínica acompañante, de una semana de evolución, 
refractaria al tratamiento antiinflamatorio. En una primera evaluación, se realiza estudio 
(electroencefalograma, estudio analítico y de neuroimagen) que es normal, y, tras buena evolución 
clínica es dado de alta sin tratamiento antiepiléptico. Precozmente, el paciente sufre un episodio similar 
por el que se inicia tratamiento con Levetiracetam. En la evolución, el paciente desarrolla un trastorno 
conductual, con episodios de agresividad y con cuadros de desorientación autolimitados. 

Un mes más tarde, sufre un nuevo episodio comicial con crisis tónico-clónica generalizada por el que 
precisa ingreso hospitalario. Al ingreso, el paciente estaba afebril. En la exploración presentaba 
comportamiento de impulsividad, presencia de ideas delirantes y heteroagresividad. No presentaba 
signos meníngeos ni de focalidad neurológica.  Durante la evolución hospitalaria, se agrava el trastorno 
conductual del paciente, precisando medicación antipsicótica y medidas físicas de sujeción.  El paciente 
sufre nuevos episodios comiciales a pesar del tratamiento antiepiléptico pautado, presentando crisis 
focales sin y con generalización secundaria. Desde el punto de vista cognitivo-conductual destacaba el 
desarrollo de una alteración en las funciones superiores de perfil frontal/subcortical y diencefálico, con 
fallos severos en la atención, memoria de fijación y alteración visuoespacial, que mejoraron 
progresivamente. 

Desde el punto de vista sistémico el paciente sufrió un tromboembolismo pulmonar bilateral de origen 
indeterminado, con buena respuesta a tratamiento anticoagulante.

En el estudio etiológico de nuevo se hicieron analíticas con hemograma, bioquímica, coagulación, perfil 
tiroideo y hepático, proteinograma, serologías, marcadores tumorales y autoinmunidad normales. Se 
realizó una punción lumbar con bioquímica, serología y citologías negativas. Se envió parte del líquido 
cefalorraquídeo para el estudio por el Laboratorio de Neuroinmunología del Hospital Clínico de 
Barcelona, donde se confirmó la presencia de anticuerpos antineuronales GABA-B en líquido 
cefalorraquídeo.

Respecto a las pruebas de imagen se realizaron tres resonancias magnéticas, una al ingreso, otra a los 
treinta días y otra a los noventa días. En la primera se objetivaron pequeñas lesiones puntiformes 
hiperintensas bilaterales subcorticales inespecíficas. En la segunda (a los 30 días) se observa una 
colección subdural frontal-derecha compatible con hematoma subdural de características subaguda-
crónica, y, en las secuencias de difusión y en mapa de ADC, observamos la presencia una alteración de 
señal que afecta al lóbulo temporal izquierdo, en su borde medial, incluyendo fórnix e hipocampo 
ipsilateral, con dilatación asimétrica del asta temporal adyacente, que se manifiesta con signos de 
restricción la difusión y aumento del coeficiente difusión, que sugiere la presencia de un área de gliosis 
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en esta localización sin poder descartar un proceso inflamatorio del borde medial del lóbulo temporal 
izquierda. En la tercera resonancia (a los 90 días, figura 1) se observa mejoría en el tamaño del 
hematoma subdural y, persiste hiperseñal en T2 y Flair que afecta a ambos hipocampos de forma más o 
menos simétrica y parece provocar leve retracción del asta temporal adyacente.

También se realizan estudios neurofisiológicos seriados (figura 2). En el primer electroencefalograma 
no se encuentran alteraciones intercríticas. En el electroencefalograma a los treinta días aparecen, 
sobre región temporal izquierda brotes de ondas theta aplanadas a 4-5 ciclos por segundo y elementos 
agudos de escasa amplitud y origen en estructuras profundas que delimitan signos de focalidad a ese 
nivel y en ocasiones generalizan a hemisferio simétrico, es decir, que existe una actividad focal temporal 
izquierda que en ocasiones generaliza. Y, en el electroencefalograma a los noventa días, se observa una 
persistencia de la actividad focal temporal izquierda pero compensada con el tratamiento.

Completamos el estudio de la epilepsia con pruebas de medicina nuclear (figura 3), el SPECT cerebral de 
perfusión basal mostró un defecto de la perfusión cortical y subcortical frontal derecha, hipoperfusión 
frontal izquierda, hipoperfusión difusa temporal izquierda con defectos corticales en polo temporal 
anterior e hipoperfusion parietal posterior derecha. Y, en el SPECT cerebral de perfusión al año se 
observaba una mejoría gammagráfica de la perfusión cerebral a nivel parietal izquierda y ambos 
temporales con persistencia de los focos de hipoperfusion cortical frontales derecho e izquierdo y 
parietal posterior derecho.

Dados los resultados de los anticuerpos antiGABA-B, frecuentemente asociados con neoplasias, se 
realizó un amplio estudio de extensión que incluyó ecografía abdominal y de escroto, TAC 
tóracoabdominal, ecocardiograma transtorácico y PET/TC, y fueron normales.

Por último, se realizó un estudio neuropsicológico al año, diagnosticándose de síndrome 
neuropsicológico mnésico frontal moderado probable secuela de encefalitis autoinmune. Tras varias 
revisiones este diagnóstico se mantuvo estable.

Por tanto, el paciente se diagnosticó de encefalitis límbica inmunomediada por anticuerpos antiGABA-
B. Según la clasificación etiológica de la ILAE (2011) de Epilepsia sintomática predominantemente de 
causa adquirida, trastorno inmunológico cerebral, crisis focales con generalización secundaria. Y, por 
último, síndrome amnésico residual.

Al presentar la sospecha de una epilepsia de origen inmunológico, se instauró tratamiento 
inmunosupresor con corticoides e inmunoglobulinas, además de intensificar el tratamiento 
antiepiléptico. Tras el tratamiento, el paciente presentó mejoría clínica con control de las crisis 
epiléptica y mejoría del trastorno cognitivo-conductual. En la evolución, a los cinco años de 
seguimiento el paciente no ha sufrido nuevas crisis comiciales y mantiene trastorno mnésico como 
secuela. En este periodo, no se ha demostrado origen neoplásico asociado a la presencia de 
anticuerpos. 

DISCUSIÓN. 
En la última década (1) se han descubierto un gran número de anticuerpos antineuronales 

asociados a varios trastornos neurológicos autoinmunes, como la encefalitis límbica, caracterizada por 
la triada de deterioro cognitivo, alteraciones en el comportamiento y aparición de crisis (2). Estos 
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cuadros se han asociado a neoplasias sistémicas, aunque algunos de ellos se han descrito sin encontrar 
una neoplasia asociada, por ejemplo, algunos cuadros epilépticos, conocidos como epilepsias 
autoinmunes.

Estos cuadros se deberían sospechar ante un paciente con epilepsia de reciente comienzo de causa 
desconocida que sugiera un cuadro clínico de encefalitis límbica, distonías faciobraquiales o encefalitis 
anti r-NMDA, también ante pacientes con status epiléptico criptogénico o crisis de aparición subaguda. 
Hay algunas características clínicas que apoyan el diagnóstico, por ejemplo, la aparición después de los 
30 años de edad, los antecedentes de síntomas psiquiátricos o de resistencia a los fármacos 
antiepilépticos. Algunos de los anticuerpos se asocian a cuadros característicos, por ejemplo, los 
anticuerpos contra receptores antiGABA-B (3) se han reconocido como una causa de epilepsia asociada 
a encefalitis límbica y de estatus epiléptico, asociando en la resonancia magnética cambios en el lóbulo 
mesial temporal en un 50-80% de los casos.

En el diagnóstico es importante descartar un cuadro neoplásico asociado realizando todas las pruebas 
necesarias. También habría que seguir al paciente y hacer el despistaje de neoplasia primaria a largo 
plazo. En nuestro caso se descartó la presencia de un tumor primario, aunque el cuadro de 
tromboembolismo pulmonar nos hizo tener una alta sospecha de que el paciente tuviera una neoplasia 
primaria pulmonar.

El tratamiento fundamental (4) es el de la causa primaria si se encontrara un tumor subyacente. Si no 
fuera así habría que tratar el proceso autoinmune con corticoides, inmunoglobulinas o, en caso de ser 
necesario, podría considerarse el tratamiento con Rituximab y Ciclofosfamida. El tratamiento de la 
epilepsia debería mantenerse con al menos un fármaco durante la fase aguda, con el objetivo de 
suspenderlo si fuera posible. En pacientes con atrofia temporal mesial crónica secundaria al proceso 
inmunomediado se podría considerar mantener el tratamiento antiepiléptico.

Es importante el reconocimiento precoz de este tipo de epilepsias para establecer el diagnóstico y 
tratamiento más eficaz disponible, teniendo en cuenta el objetivo de encontrar una causa neoplásica 
primaria si existiera y el de evitar la transformación en una epilepsia fármacorresistente.

CONCLUSIONES. 
Es importante el reconocimiento precoz de este tipo de epilepsias para establecer el diagnóstico 

y tratamiento más eficaz disponible, teniendo en cuenta el objetivo de encontrar una causa neoplásica 
primaria si existiera y el de evitar la transformación en una epilepsia fármacorresistente.
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Figura 1. Imagen de la RM a los noventa días, secuencia FLAIR, donde se observa la persistencia de hiperseñal en ambos 
hipocampos provocando leve retracción del asta temporal adyacente. 

Figura 2. Evolución electroencefalogramas.

Figura 3. Evolución de los SPECT de perfusión
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Aspiración de un cuerpo extraño

RESUMEN.
Mujer de 62 años que acude al Servicio de Urgencias con cuadro clínico consistente en tos y 

molestias a nivel de la garganta. Tras realizarle una anamnesis dirigida y las pruebas pertinentes, se llega 
al diagnóstico de aspiración de cuerpo extraño. Posteriormente, se trata con broncoscopio rígido.

PALABRAS CLAVES.
Broncoscopio flexible; broncoscopio rígido; aspiración de cuerpo extraño; tos.

INTRODUCCIÓN.
La aspiración de cuerpos extraños continúa siendo más común en niños que en adultos y se 

1considera una causa importante de mortalidad . Requiere un alto índice de sospecha clínica para 
realizar el diagnóstico en la mayor parte de los casos, ya que, por lo general, en los pacientes adultos la 

2clínica que presentan suele ser sutil . La aspiración de cuerpos extraños es un evento que resulta 
potencialmente mortal, pudiéndose tratar de una emergencia médica. El tratamiento de elección 

1,6,7
consiste en la extracción del cuerpo extraño con la broncoscopia flexible y/o rígida .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se trata de una paciente de 62 años que como antecedentes personales presenta alergia a 

antiinflamatorios no esteroideos, hipertensión arterial, diabetes mellitus, dislipemia, artritis 
reumatoide, hipotiroidismo. Como antecedentes de intervenciones quirúrgicas: colecistectomía y 
faquectomía.

A su llegada a Urgencias, la paciente refiere presentar tos y molestias en la garganta desde hace 
aproximadamente una hora. Cree que se ha tragado un alfiler. Refiere que se encontraba cosiendo y que 
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se colocó un alfiler en la boca, en ese momento sufrió un golpe de tos y, desde entonces se encuentra 
con dicha clínica. No se acompaña de otra sintomatología.

A la exploración física, la paciente se encuentra estable hemodinámicamente, con buen estado general. 
La auscultación cardiorrespiratoria no evidenciaba hallazgos patológicos. Abdomen y miembros 
rigurosamente normales.

En cuanto a las pruebas complementarias en urgencias:
- El hemograma, la coagulación y la bioquímica: parámetros dentro de los límites de la 

normalidad.
- En la radiografía de tórax (figura 1) se aprecia cuerpo extraño de densidad metal compatible con 

un alfiler a nivel de bronquio principal izquierdo. Cardiomegalia. Elongación de aorta 
descendente.

- En la TAC de tórax sin contraste (figuras 2 y 3) se confirma la existencia de cuerpo extraño de 
densidad metal (alfiler) de 37 mm de longitud alojado en tráquea (carina) y bronquio principal 
izquierdo. Resto de estudio sin hallazgos reseñables.

Como diagnósticos diferenciales previo a la realización de pruebas de imagen nos planteamos que se 
podía tratar de: aspiración de cuerpo extraño, asma, broncomalacia o neumonía. Ante la principal 
sospecha de aspiración de cuerpo extraño se solicitaron pruebas de imágenes, donde se confirmó la 
presencia del mismo en el árbol tarqueobronquial. La paciente se mantiene clínica y 
hemodinámicamente estable durante su estancia en el servicio de urgencias, pero dado que se trata de 
una situación grave y que se considera una urgencia que requiere de la inmediata intervención, debido 
al posible compromiso de la vía aérea y sus posibles complicaciones, se decide extraer el cuerpo extraño 
mediante el uso del broncoscopio rígido con anestesia general en quirófano. Se desestimó el uso de 
broncoscopio flexible por tratarse de un objeto punzante que podría desgarrar los tejidos en la 
extracción en bloque del broncoscopio flexible y el objeto.

Como ya se ha comentado, se realiza el procedimiento de urgencias: una broncoscopia rígida bajo 
anestesia general. El cuerpo extraño metálico (aguja) se encuentra a nivel de bronquio principal 
izquierdo con extremo punzante clavado en pars membranosa de la tráquea distal. Se realiza la 
extracción del cuerpo extraño de la vía aérea sin incidencias.
Tras ello la paciente ingresa para control postoperatorio que, cursa sin complicaciones, por lo que recibe 
el alta hospitalaria.

Como ya hemos comentado el diagnóstico final de nuestro paciente fue de cuerpo extraño alojado en 
vía aérea.
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Figura 1: radiografía tórax PA. Figura 2: Corte coronal de TAC de tórax, ventana de 
mediastino.

Figura 3: Corte coronal de TAC de tórax, ventana de parénquima pulmonar.



IV Jornada de Divulgación Científica

94SELECCIONADOS

DISCUSIÓN.
La aspiración de un cuerpo extraño es una emergencia que en muchas ocasiones requiere 

inmediata intervención para la sustracción del mismo, aunque en algunos casos puede pasar 
inadvertida por escasa o nula presencia de síntomas, lo cual puede resultar en graves consecuencias 

1,2posteriores . 

La aspiración de cuerpos extraños hacia el árbol traqueobronquial es un problema común en adultos y 
niños. Se da con mayor frecuencia en niños y, tan sólo el 20 por ciento de los casos tiene lugar en adultos. 
Entre los factores de riesgo para sufrir la aspiración de un cuerpo extraño encontramos una edad por 
encima de los 75 años, enfermedades neurológicas, haber consumido alcohol u otras drogas, etc. Puede 

1,2,3tener como resultado una alta morbilidad y mortalidad . 

En cuanto a la naturaleza de los cuerpos extraños, en niños los materiales orgánicos como son los frutos 
secos y las semillas, son los más frecuentes. En cambio en los adultos es muy variable siendo frecuente 

6tanto material orgánico como inorgánico .
 
Se requiere alto índice de sospecha clínica para realizar el diagnóstico en la mayor parte de los casos, ya 
que, por lo general, en los pacientes adultos la clínica que presentan suele ser sutil, y en rara ocasión se 

2presenta como una asfixia aguda por la obstrucción de las vías aéreas . El síntoma más frecuente es la 
tos, aunque también pueden estar presentes disnea, dolor torácico, hemoptisis, fiebre o sibilancias. Los 
síntomas dependen de las características del cuerpo extraño y del sitio en el cual se aloje el objeto, 
siendo común observar tos, ronquera o asfixia cuando obstruye la laringe; por debajo de las cuerdas 
vocales, por lo general, la manifestación suele ser tos, estridor o disnea. Cuando se encuentra en las 
porciones más distales del árbol bronquial se acompaña generalmente de sibilancias. En ocasiones, 

1,3,6cursa de manera asintomática .

Para el diagnóstico se precisan pruebas de imágenes, pero debido a que la mayoría de los cuerpos 
extraños con radolúcidos, en muchas ocasiones se necesita de la realización de una broncoscopia 

6flexible con la visualización directa del mismo para su diagnóstico .

En cuanto al tratamiento, un gran número de cuerpos aspirados son expectorados por el paciente con el 
estímulo que ocasiona el mismo o al estimular la tos o al realizar la maniobra de Heimlich, aunque se 
disminuyen las posibilidades de su extracción con estas maniobras cuanto más distal se encuentre el 

7
mismo .

Cuando estamos ante un paciente que presenta una obstrucción de las vías aéreas que resulta 
potencialmente mortal, en una primera instancia debemos asegurar la vía aérea intentando extraer el 
cuerpo extraño, bien con laringoscopia si el cuerpo extraño está a nivel glótico o supraglótico o con 
broncoscopio flexible o rígido si se sospecha que se encuentre en la tráquea o en los árboles 

6,7
bronquiales .

En cambio, si el cuerpo extraño no amenaza la vida del paciente en una primera instancia se realizará su 
diagnóstico, describiéndose las características del cuerpo extraño y, posteriormente, se realizará la 
extracción del mismo con una broncoscopia flexible y/o rígida que, debe realizarse con la mayor 
brevedad posible, ya que así prevenimos la inflamación del tejido próximo al cuerpo extraño y la 
creación y acumulación de tejido de granulación y, por supuesto, otras complicaciones de tal 
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envergadura como el compromiso de la vía aérea por la movilización del cuerpo extraño y/o la 
6,7,8

presencia de sangrado . 
En cualquier caso, es importante disponer de broncoscopia rígida por si se produjera alguna 
complicación en la extracción del cuerpo extraño como puede ser un sangrado importante o el 
desplazamiento del cuerpo extraño que comprometa aún más las vías aéreas y, por tanto, la vida del 

9
paciente . 

A pesar de que la broncoscopia rígida ha sido el procedimiento tradicional de elección para extraer los 
cuerpos extraños en las vías aéreas, ya que permite el control de la vía aérea asegurándola, una 
excelente visualización y una mejor capacidad de aspirar secreciones, actualmente se prefiere la 
broncoscopia flexible en la mayoría de los pacientes, en especial cuando no comprometen la vida del 
paciente y, también en otras situaciones especiales, entre las que podemos encontrar a pacientes que 
se están ventilando mecánicamente con intubación orotraqueal, presencia de fracturas que 

1,8
imposibiliten la movilización del paciente para poder realizar una broncoscopia rígida,  etc . Por lo que 
en los últimos años el uso de la broncoscopia rígida ha sufrido un decremento importante. A pesar de 
ello hay casos donde la disposición y/o las características del cuerpo extraño hacen necesario el uso de 
la broncoscopia rígida o incluso el uso dual de las dos modalidades de broncoscopias 
(complementándose entre ellas), ya que puede ser que sea imposible su extracción con broncoscopio 

1flexible o que puedan provocar daños en los tejidos al realizar la extracción del mismo .

En cuanto a las técnicas usadas mediante la broncoscopia para la extracción son múltiples, entre ellas 
encontramos: la crioterapia, el láser, la electrocateurización, también el uso de cestas, pinzas, catéteres 

6con punta de globo, etc .

Otro aspecto importante durante el procedimiento de extracción es que se debe evitar el 
9desprendimiento distal y la fragmentación del cuerpo extraño . 

Hay casos donde se puede requerir de la toracotomía, sobre todo cuando son de larga evolución, donde 
1

encontramos cambios irreversibles del parénquima pulmonar .

Una vez extraído el cuerpo extraño, se debe realizar un nuevo estudio con visualización directa, 
prefiriéndose el uso de broncoscopio flexible por ser una técnica menos agresiva, para descartar la 
presencia de fragmentos residuales y otras complicaciones.

En cuanto a otro tratamiento adicional, de forma rutinaria no es necesaria la administración de 
antiinflamatorios y antibióticos. En el caso de que haya sido una extracción dificultosa si se aconseja la 

6
administración de ciclos cortos de glucocorticoides . 

CONCLUSIÓN.
La aspiración de un cuerpo extraño es una emergencia que en muchas ocasiones requiere una 

inmediata intervención para la sustracción del mismo, por lo que se debe tener una alta sospecha 
clínica para realizar el diagnóstico. Es de gran importancia realizar la extracción del cuerpo extraño con 
la mayor brevedad posible para prevenir todo tipo de complicación.
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Crisis convulsivas en urgencias pediátricas: 
importancia del diagnóstico diferencial

RESUMEN.
Las crisis convulsivas son una causa frecuente de consulta en Pediatría. En la infancia, la mayoría 

de episodios se diagnostican como crisis febriles típicas, consideradas benignas y con un riesgo muy 
bajo de complicaciones a largo plazo. Sin embargo, un pequeño porcentaje puede deberse a patología 
grave, como es el caso de las infecciones del sistema nervioso central, por lo que es importante conocer 
el manejo inicial de las crisis febriles y actuar rápidamente ante la sospecha de este tipo de patologías.
Las meningitis bacterianas pueden manifestarse como crisis febriles, siendo uno de esos casos 
considerados como emergencia médica, por lo que es imprescindible el diagnóstico precoz y el inicio de 
antibioterapia empírica lo antes posible. 
Presentamos el caso de un lactante de 4 meses que acude a Urgencias por presentar un episodio de 
crisis febril compleja. 

Crisis convulsiva, crisis febril, meningitis bacteriana, meningitis neumocócica

Las crisis convulsivas son un motivo frecuente de consulta en las Urgencias pediátricas. En 
primer lugar debemos diferenciar si se trata de una crisis febril o afebril, ya que nuestra actitud variará 
en un caso u otro. Dentro de las crisis febriles, la mayoría corresponderán a las denominadas crisis 
simples o típicas, pero es importante realizar un adecuado diagnóstico diferencial para descubrir si 
existe patología subyacente, como puede ser una infección del sistema nervioso central, con el fin de 
disminuir el riesgo de desarrollar complicaciones secundarias. 

PALABRAS CLAVE. 

INTRODUCCIÓN.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Lactante de 4 meses, sin antecedentes personales de interés, traído al Servicio de Urgencias por 

presentar episodio de desconexión del medio.
El episodio consiste en movimientos tónico-clónicos de hemicuerpo izquierdo, con mirada fija y sin 
respuesta a estímulos, de unos minutos de duración. No relajación de esfínteres. Los padres refieren 
que presenta clínica catarral y fiebre, de máxima 39ºC, de 4 días de evolución, acompañado de vómitos 
y deposiciones diarreicas en las últimas 48 horas, con buena tolerancia oral a líquidos. 

Exploración física a su llegada: 
Tª: 36ºC; SatO2: 98%; FC: 160lpm; Glucemia: 140mg/dl; TA: 139/92mmHg. 
Regular estado general, sin respuesta a estímulos, con palidez generalizada y persistencia de los 
movimientos tónico-clónicos de hemicuerpo izquierdo. Fontanela normotensa. Pupilas isocóricas 
normorreactivas. No signos de dificultad respiratoria. No exantemas ni petequias. Auscultación 
cardiopulmonar normal. Resto de la exploración por aparatos normal. 

En Urgencias se realiza el estudio inicial, con los siguientes resultados: 
· Hemograma: Hb 10g/dl, Hcto 30%, Leucocitos 7,3 mil/mm3 (N 72%, L 21%, M 4%), Plaquetas 

547mil/mm3. 
· Bioquímica: iones y función renal, normal. LDH 992UI/l, GOT 48UI/l, GPT 17UI/l.
· Reactantes de fase aguda: Procalcitonina 9,6ng/ml, PCR 343 mg/l. 
· Gasometría venosa: normal. 

Evolución:
A su llegada a Urgencias se inicia oxigenoterapia en gafas nasales y se precisa la administración de 2 
dosis de Stesolid 5mg y una dosis intravenosa de Diazepam para conseguir que ceda la crisis. 
Posteriormente presenta un episodio brusco de desaturación, entrando en parada cardiorrespiratoria, 
respondiendo con ventilación manual con Ambú y una dosis de Anexate, procediendo a continuación a 
realizar la intubación orotraqueal. Ante la sospecha inicial de Sepsis, dado el mal estado general y los 
niveles elevados de reactantes de fase aguda, se decide inicio de antibioterapia empírica intravenosa 
con Cefotaxima (200mg/kg/día), previa recogida de hemocultivo, y fluidoterapia intravenosa. Se 
contacta con UCI pediátrica de Badajoz, que acepta el traslado del paciente, realizándose sin 
incidencias. 

A su llegada al hospital de Badajoz se pauta sedoanalgesia, se realiza punción lumbar y se añade 
Vancomicina al tratamiento. 

Resultados del LCR: Leucocitos 105 leu/ul (Mononucleares 35%, Polimorfonucleares 65%), Glucosa 0 
mg/dl, Proteínas totales 205 mg/dl. PCR virus y cultivos negativos, pero  se visualizan cocobacilos gram 
positivos, detectándose antígenos de S. pneumoniae. 

En controles progresivos de LCR se normalizan niveles de glucosa, proteínas y desaparece la pleocitosis. 
Se mantiene con ventilación mecánica los 4 primeros días, permaneciendo el resto de su estancia 
estable desde el punto de vista respiratorio sin necesidad de oxígeno suplementario a partir del sexto 
día del ingreso.

A los 6 días de su ingreso persiste la fiebre y presenta un empeoramiento clínico, por lo que se añade 
Rifampicina y Levofloxacino al tratamiento,  ante la sospecha de posible germen resistente. 
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Posteriormente comienza progresivamente con paresia facial derecha, paresia de hemicuerpo 
izquierdo y afectación del tercer par craneal derecho.  Se realiza RMN cerebral (imagen 1) en la que se 
aprecian lesiones  en  mesencéfalo,  protuberancia  y  pedúnculo  cerebeloso  superior  derecho  
compatibles  con  infartos  agudos-subagudos  por  probable  vasculitis  infecciosa  como  complicación  
del  cuadro  de  meningitis; y un  aumento  leve  de  tamaño  del  sistema  ventricular  y  espacio  
subaracnoideo. En ecografías transfontanelares de control se evidencia un aumento progresivo del 
calibre de los ventrículos laterales, desarrollando una marcada dilatación tetraventricular. En días 
siguientes mejora parcialmente de la paresia, pero presenta una disminución de la conexión con el 
medio y de la respuesta a estímulos. Se descarta persistencia de signos de infección, por lo que, ante la 
hidrocefalia progresiva y la aparición de signos de hipertensión intracraneal, se decide intervención 
urgente para implantación de válvula de derivación ventrículo-peritoneal. Evolución postquirúrgica 
favorable, con mejoría progresiva de la clínica, permitiendo dar de alta 14 días tras la intervención.

Diagnóstico final: Meningoencefalitis neumocócica, Hidrocefalia postmeningítica, Vasculitis cerebral 
de pequeño vaso e Infartos de tronco postencefalíticos. 

Las crisis convulsivas son un motivo frecuente de consulta en Pediatría. En primer lugar 
debemos diferenciar si se trata de una crisis febril o afebril, ya que nuestra actitud diagnóstica será 
diferente.
La crisis febril se define como “convulsión asociada a un proceso febril, en ausencia de infección del 
sistema nervioso central o de otras causas identificables de crisis, en niños sin antecedentes previos de 
crisis afebriles”. Suelen producirse entre los 6 meses y los 5 años de edad. 
Clásicamente se han dividido las crisis febriles en dos grandes grupos:

· Simples: también denominadas típicas o benignas. Constituyen cerca del 70% del total. Se trata 
de episodios generalizados de breve duración (menos de 15 minutos), que suceden sólo una vez 
en las primeras 24 horas del proceso febril y con una rápida recuperación posterior.

· Complejas: también denominadas atípicas o complicadas. Se definen como crisis de mayor 
duración, focales (con o sin generalización secundaria), recurrentes o con un período de 
recuperación prolongado.  

La mayoría de crisis febriles que vamos a atender en Urgencias se tratarán de crisis típicas, pero es 
importante realizar un adecuado diagnóstico diferencial para descartar procesos potencialmente 
graves, como  pueden ser las infecciones del sistema nervioso central, entre otras.
Aunque en Pediatría los hallazgos que encontramos son frecuentemente inespecíficos, existen algunos 
parámetros que nos pueden orientar a sospechar una Meningitis ante una crisis febril, como son: fiebre 
alta, postcrítico prolongado, signos de focalidad neurológica, leucocitosis importante o anemia. 

La meningitis es un proceso inflamatorio agudo del sistema nervioso central causado por 
microorganismos que afectan las leptomeninges. 
Según la naturaleza de dicho microorganismo, se diferencian tres grandes grupos: bacterianas, víricas o 
tuberculosas. 

La etiología de la meningitis bacteriana varía según la edad del paciente. En el período neonatal, las 
bacterias más frecuentes son S. agalactiae, E. Coli y L. Monocytogenes. En los niños mayores de 3 meses 
los microorganismos más frecuentes son el Meningococo B y el Neumococo. En niños entre 1 y 3 meses 
podemos encontrarnos microorganismos tanto de un grupo como del otro. 

DISCUSIÓN.
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Dentro de las meningitis víricas, hasta un 80% están causadas por Enterovirus, siendo también 
frecuentes los casos por Herpesvirus. 
Al igual que la etiología, las manifestaciones clínicas de la meningitis bacteriana también varían según la 
edad del paciente, siendo más inespecíficas cuanto menor sea el paciente, por lo que es fundamental la 
sospecha clínica. 

En los recién nacidos la clínica es indistinguible a la de la sepsis: fiebre/hipotermia, irritabilidad, rechazo 
de las tomas, vómitos… En los lactantes también es bastante inespecífica: fiebre/febrícula, 
decaimiento, vómitos, convulsiones… A partir del año suele encontrarse la clínica típica (fiebre, cefalea, 
vómitos, rigidez de nuca), facilitándonos el diagnóstico. 
Las manifestaciones de las meningitis víricas y tuberculosas son similares a las de etiología bacteriana, 
aunque suele haber menor afectación sistémica.
La meningitis bacteriana es una emergencia médica, por lo que una vez establecida la sospecha clínica, 
el inicio de los procedimientos diagnóstico-terapéuticos debe realizarse de forma precoz. 

Dentro del estudio inicial es necesario realizar una analítica general, una punción lumbar y extraer 
muestras para hemocultivo.
En la analítica habitualmente hay una leucocitosis con neutrofilia, considerándose de mal pronóstico 
valores normales o reducidos; y aumento de los niveles de reactantes de fase aguda, siendo 
especialmente útil la Procalcitonina en las primeras horas de evolución. 

Debemos realizar un estudio completo del LCR, tanto citoquímico como microbiológico, que nos 
ayudará en el diagnóstico diferencial con otros posibles agentes etiológicos (Tabla 1). El diagnóstico 
microbiológico comprende diversas técnicas: la tinción de Gram, el cultivo (diagnóstico definitivo en la 
mayoría de los casos), la detección rápida de antígenos bacterianos capsulares (especialmente útil 
cuando los cultivos son negativos) y la PCR para detectar meningococo y neumococo (no disponible en 
la mayoría de centros).

En los casos dudosos en los que el diagnóstico diferencial entre etiología vírica o bacteriana no quede 
claro, podemos apoyarnos en el score de Boyer para decidir si está indicado o no el inicio de 
antibioterapia (Tabla 2).

Respecto al tratamiento, es imprescindible iniciar la antibioterapia lo antes posible tras la recogida de 
cultivos, además de mantener las medidas de soporte necesarias. El tratamiento antibiótico dependerá 
de la etiología más probable según la edad y de la presencia o no de factores de riesgo, comenzándose 
con antibioterapia empírica hasta que se obtengan los resultados del LCR (Tabla 3).

En cuanto a la profilaxis, deberá realizarse en todos los contactos cercanos al paciente con Meningitis 
por N. meningitidis y H. Influenzae, no siendo necesario en el resto de agentes causales. El fármaco de 
elección es la Rifampicina.

La meningitis bacteriana tiene una mortalidad que alcanza el 4,5% en países desarrollados, siendo más 
frecuente en los casos por meningococo y neumococo. Dentro de las posibles complicaciones, las más 
frecuentes son las cardiovasculares (sepsis, shock…), neurológicas (convulsiones, parálisis de pares 
craneales) o la secreción inadecuada de ADH. Puede tener secuelas muy graves, siendo la más 
frecuente la sordera neurosensorial.



IV Jornada de Divulgación Científica

101 SELECCIONADOS

CONCLUSIONES.
Las crisis febriles son cuadros que atendemos frecuentemente en las Urgencias pediátricas. La 

mayoría de los procesos se tratarán de crisis simples benignas, pero es importante saber realizar un 
adecuado diagnóstico diferencial para poder identificar aquellas crisis causadas por procesos 
subyacentes potencialmente graves, como son las Meningitis bacterianas, con el fin de iniciar de forma 
rápida los procesos diagnóstico-terapéuticos necesarios para reducir el riesgo de complicaciones.

Imagen 1. Resonancia magnética cerebral

 Células/mm3 Tipo  células Prot. (mg/dl) Gluc. (mg/dl) 

LCR normal <10 MN <45 35-100 
M. Bacteriana >1000 PMN Alto Muy bajo 

M. Vírica <300 PMN -> MN Normal/Alto Normal 

M. TBC <1000 MN Muy alto Bajo 

 
Tabla 1. Diagnóstico diferencial según las características del LCR
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Tratamiento antimicrobiano empírico  

< 1 Mes Cefotaxima + Ampicilina 

1-3 Meses Cefotaxima + Ampicilina o Vancomicina 

>3 Meses       Alto riesgo neumococo* 
                       Bajo riesgo neumococo 

Cefotaxima/Ceftriaxona + Vancomicina 
Cefotaxima/Ceftriaxona 

Patología neuroquirúrgica Vancomicina + Cefepime o Meropenem 

Inmunodeprimido Ampicilina + Cefepime +/- Vancomicina 

 *Alto riesgo de neumococo: <2 años, Asplenia, Drepanocitosis, Fístula del LCR, Otitis media aguda, Meningitis sin púrpura

Tabla 2. Tratamiento antibiótico empírico

Puntos 0 1 2 

Temperatura <39,5ºC >39,5ºC  
Petequias Ausentes  Presentes 

Signos meníngeos Ausentes Presentes  
Proteínas LCR <0,9 0,9-1,4 >1,4 
Glucosa LCR >35 35-20 <20 

Leucocitos LCR <1000 1000-4000 >4000 
PMN LCR % <60 >60  

Leucocitos sangre <15000 >15000  
Cayados sangre % <6 6-14 >15 

· =5 puntos: iniciar antibioterapia 

· 3-4 puntos: iniciar antibioterapia según estado general 

· <2 puntos: no administrar antibioterapia, salvo excepciones: clínicamente 

inestable, <3 meses, antibioterapia previa, factores de riesgo (portador válvula 

derivación ventrículo-peritoneal, traumatismo craneal/neurocirugía, 

Mielomeningocele, quemados, inmunodeprimidos) 

 
Tabla 3. Score de Boyer corregido
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Seminoma testicular. Diagnóstico por biopsia 
adenopatías múltiples en tumor regresado

RESUMEN.
Los tumores primarios de ceìlulas germinales en retroperitoneo, son muy poco frecuentes. Ante 

un tumor retroperitoneal, la existencia de alteraciones ecograìficas en los testiìculos, debe hacer pensar 
en un tumor testicular regresado. En el caso clínico expuesto a continuación se realizó una biopsia de 
adenopatía cervical izquierda, con resultado de anatomía patológica de seminoma, lo cual aceleró el 
diagnóstico de patología oncológica testicular.
En el caso de que nos encontremos con alteraciones ecograìficas, atrofia testicula, historia previa de 
criptorquidismo o elevación de los marcadores tumorales, lo indicado es realizar una orquiectomía 
radical con biopsia testicular de teste contrataleral. El tratamiento adyuvante se ajustará a cada 
paciente en función de la anatomía patológica y la progresión de la enfermedad.

PALABRAS CLAVE (5).
Burned out phenomenon; Testicular; Retroperitoneal mass; Orchiectomy; Seminoma.

INTRODUCCIÓN.
El fenoìmeno de tumor regresado o "autoquemadura" supone la regresioìn de un foco de tumor 

testicular tras la produccioìn de metaìstasis a distancia. En el caso del caso descrito se trata de una 
diseminación linfática. Es importante la realización de un diagnóstico diferencial con un tumor primario 
extragonadal, mediante la realización de una anamnesis dirigida urológica, exploración testicular, 
marcadores tumorales, ecografía escrotal o resonancia magnética y estudio de extensión.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de 41 años sin antecedentes de interés en estudio por hematología por 

adenopatías múltiples supraclaviculares izquierdas de aproximadamente 1,5-2 centímetros cada una, 
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de consistencia dura, no fija ni dolorosa. Se realiza tomografía con emisión de positrones (PET), 
objetivando afectación linfática infra y supradiafragmática, destacando dos masas heterogéneas, 
hipermetabólicas, paraaórticas izquierdas.

Se realiza biopsia de adenopatía cervical izquierda con diagnóstico anatomopatológico de seminoma. 
La exploración física genital es anodina. Único marcador tumoral positivo el lactato deshidrogenasa 
(LDH) con 1676 ng/ml. Se realiza ecografía escrotal donde se observan microcalcificaciones en testículo 
izquierdo por lo que es intervenido mediante orquiectomía radical izquierda con análisis de tumor 
testicular regresado. Biopsia intraoperatoria de teste derecho negativa. Se estadifica como 
pTxM1aN2S2. Recibe 4 ciclos de tratamiento quimioterápicos con bleomicina, etopósido y cisplatino. 
LDH post-quirúrgica de 398 ng/ml. 

En tomografía computarizada de control se observa masa heterogénea que se extiende 
craneocaudalmente por región paraaórtica izquierda desde la salida de la arteria mesentérica superior 
hasta la bifurcación ilíaca que en estudio de controla a los 3 meses presenta un tamaño semejante.

Figura1. Masa paraórtica de 80X85X154 milímetros.  Se indica exéresis de dicha masa.

Previo a la intervención quirúrgica el paciente sufre un tromboembolismo pulmonar bilateral, por lo 
que tras 6 meses con riesgo trombótico y hemorrágico elevado, se realiza exéresis de la masa 
retroperitoneal vía abierta. Posoperatorio satisfactorio con alta domiciliaria a los 3 días.

DISCUSIÓN.
El tumor testicular regresado se define por la regresioìn espontaìnea un tumor germinal de 

localizacioìn testicular, tras haber desarrollado metaìstasis, permaneciendo en su localizacioìn primitiva 
una lesioìn cicatricial con alteraciones histoloìgicas caracteriìsticas. 
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El principal problema sería realizar el diagnóstico diferencial entre un tumor de ceìlulas germinales de 
localizacioìn extragonadal primario o, si por el contrario, se trata de una metaìstasis de un tumor 
testicular. 

La causa de la desaparicioìn de la lesioìn testicular primaria es desconocida, aunque la hipótesis más 
sustentada es que se produciriìa por la necrosis de la cromatina nuclear secundaria a un fenoìmeno 
isqueìmico y a la aceleracioìn del metabolismo de las ceìlulas tumorales.

El seminoma aparece en edades más tardías que el resto de tumores (en torno a los 30 años) y 
únicamente en el 10% de los casos aparecen metástasis en el diagnóstico. Existen tres tipos de 
seminoma: clásico (85%), anaplásico (10%) y espermatocítico (5%). El seminoma clásico presenta una 
lenta progresión y puede asociarse con áreas de sincitiotrofoblasto, aumantando la hormona 
gonadotropina coriónica humana). El seminoma anaplásico es una variante agresiva del seminoma 
clásico debido a su escasa diferenciación y mayor riesgo de metástasis. El seminoma espermatocítico 
surge de la célula más diferenciada, la espermatogonia, por lo que tiene un potencial metastásico 
escaso o nulo. 

Ante una exploración testicular sospechosa, atrofia testicular, alteraciones ecograìficas, o historia previa 
de criptorquidismo, lo recomendable es la realización de una orquiectomía radical del teste afecto, con 
una biopsia intraoperatoria de su contralateral. Cuando existan dudas, se debe realizar una resonancia 
magnética.

En este caso el estadiaje sería de N2 por no superar ninguna adenopatía los 5 cm con un estadío según la 
Organización Mundial Salud (OMS) de IIIB (pTxM1aN2S2).  El régimen de tratamiento recomendado es 
3-4 ciclos de bleomicina, etopósido y cisplatino (BEP). Debida a la progresión que se comprueba en las 
pruebas de imagen se realiza el rescate con linfadenectomía retroperitoneal.

CONCLUSIONES.
La baja prevalencia de tumor regresado testicular, ocasiona que no existan protocolos o guías 

clínicas empíricas ante su hallazgo. No obstante la indicación más consolidada es la realización de una 
orquiectomía radical si el testículo parece afecto o sospechoso de malignidad, y la realización un 
tratamiento adyuvante en función de la anatomía patológica.
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Cáceres.

Encefalitis aguda por Virus del Herpes Humano 6

RESUMEN.
El virus del herpes humano tipo 6 (VHH-6) se halla ampliamente distribuido entre la población, 

que en su mayoría sufre la primoinfección durante los primeros años de vida. Las manifestaciones 
 

clínicas de la infección primaria incluyen exantema súbito en alrededor del 20%de los niños infectados, 
enfermedad febril indiferenciada sin exantema ni signos de localización y otras enfermedades como 
encefalitis y otros trastornos neurológicos, y síndromes similares a la mononucleosis. Al igual que el 
resto de los herpesvirus, la primoinfección vendrá seguida de un periodo de latencia pudiendo ser causa 
de enfermedad durante la reactivación o reinfección, especialmente en pacientes inmunodeprimidos. 
Existe muy baja incidencia documentada de infección en adulto inmunocompetente, siendo por ello 
excepcional su presentación y, en caso de que tenga lugar la misma, precisando estudios 
complementarios para descartar patología orgánica subyacente.
A continuación presentamos el caso de un varón de 16 años, inmunocompetente, con encefalitis por 
VHH-6 tratada con Ganciclovir con respuesta total. 

PALABRAS CLAVE. 
Encefalitis, virus del herpes humano 6 (VHH-6).

ABSTRACT. 
Human herpes virus 6 (HHV-6) is widely spread among population, which in most cases suffer 

primary infection in early life. Clinical manifestations of primary infection include exanthema subitum in 
nearly 20% of affected children, febrile syndrome without exanthema or any other signs of location and 
other diseases like encephalitis and neurological disorders, and syndroms that can be similar to 
mononucleosis. Just like the rest of herpes virus, primary infection of HHV-6 will be followed by a latency 
period and it may be the cause of any disease during the reactivation or reinfection, specially in 
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immunocompromised patients. There is a low incidence of infection documented in the 
immunocompetent adult and that is why, in case it happens, more additional studies are required to 
discard organic underlying disease. 
We present a case of a 16 years old patient, immunocompetent, diagnosed with encephalitis due to 
HHV-6, who received treatment with Ganciclovir with total recovery. 

KEYWORDS.
Encephalitis, human herpes virus 6 (HHV-6). 

INTRODUCCIÓN.
El VHH-6 suele infectar a pacientes jóvenes y posteriormente queda latente en el organismo a lo 

largo del tiempo, siendo la saliva su principal vehículo de transmisión. Parece tener un elevado 
neurotropismo, como se ha demostrado por su implicación como causa de encefalitis en personas 
inmunocompetentes. Los estímulos implicados en la reactivación incluyen la inmunosupresión y los 
procesos de base graves en sujetos inmunocompetentes, siendo por ello preciso realizar un adecuado 
estudio integral del paciente.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 16 años sin antecedentes personales ni familiares de interés, que fue traído de 

madrugada al servicio de Urgencias por cuadro confusional y alteración del comportamiento. Su madre, 
que le acompañaba, comentaba que la despertó refiriendo imposibilidad para la movilización de 
hemicuerpo derecho. Ella observó dificultad en la articulación del lenguaje y comportamiento confuso, 
con imposibilidad de coordinar movimientos para vestirse y posible desviación de la comisura bucal. 

A la primera atención se apreciaba cuadro confusional con dificultad para articular lenguaje y obedecer 
órdenes. La familia negaba antecedente febril y como único dato de interés comentaban que 48 horas 
antes había presentado cefalea frontal y vómitos. 

En la anamnesis dirigida, la madre refería ánimo más decaído del paciente en la última temporada, 
reactivo a problemática familiar. La exploración física general fue rigurosamente normal, así como la 
exploración neurológica. 

Como primera medida se realizó examen de tóxicos en orina y analítica urgente que incluyó 
hemograma, coagulación y bioquímica resultando normales. Transcurrida media hora desde su llegada, 
el paciente presentó cefalea y vómitos, pasando tras el incidente al área de observación. Por ello, se 
contactó con el servicio de Neurología para valoración y se solicitó  tomografía axial computarizada 
(TAC) craneal, que se informó como normal (Figura 1). Posteriormente se procedió a la realización de 
punción lumbar con obtención de líquido claro a presión de apertura 18 cm H2O, y se solicitó bioquímica 
y microbiología. Tras esto, el paciente cursó ingreso en Neurología para seguir evolución pendiente de 
resultados.  
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Figura 1. TAC craneal sin alteraciones. 

Los resultados del análisis del líquido cefalorraquídeo (LCR) fueron: glucosa 63 mg/dL, proteínas 0.87 
g/dL, células 260, 95% polimorfonucleares (PMN); Polymerase Chain Reaction (PCR) para virus 
neurotropos positiva en ciclos altos para VHH-6. 

Para completar estudio se solicitó resonancia magnética nuclear (RMN) que fue informada como 
normal (Figura 2), así como radiografía de tórax y electrocardiograma (ECG) que no mostraron 
alteraciones. 

Figura 2. RMN sin alteraciones.
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Se realizó electroencefalograma (EEG)  de vigilia con actividad de fondo lentificada y actividad lenta 
focal bifronto-temporal, de grado acusado, compatible con encefalitis. Ante estos hallazgos, se inició 
tratamiento con Ganciclovir. 
Tras el tratamiento pautado, el paciente fue evolucionando de forma favorable sin presentar nuevos 
episodios de alteración del lenguaje, y encontrándose asintomático a los 3 días del ingreso. 
Posteriormente se realizaron EEG y punción lumbar de control, que se habían normalizado 
correspondiéndose con la mejoría de la clínica del paciente, por lo que se procedió a su alta domiciliaria 
seis días después de su ingreso hospitalario. Desde entonces el paciente no ha vuelto a presentar 
episodios similares y sigue revisiones periódicas en consultas de Neurología, no encontrándose 
secuelas residuales al cuadro infeccioso que padeció. 

DISCUSIÓN.
El VHH6 es un agente linfotrófico de la familia herpesviridae. Las cepas de este virus pueden 

tener dos variantes (A y B), siendo la variante A la más frecuente en población pediátrica y la B presenta 
mayor riesgo de patogenicidad neurológica.

La encefalitis viral es más común en la primera década de la vida, con una mayor incidencia en los 
primeros 6 meses de edad, siendo la mayor parte de ellas causadas por el enterovirus.

La infección por VHH6 se suele adquirir en la infancia antes de los 3 años, pudiendo desaparecer con la 
edad, y es probable que la saliva desempeñe un papel fundamental en su transmisión. En cambio, la 
infección primaria en la etapa adulta es muy rara debido al importante porcentaje de infección en la 
infancia, suele ser más prevalente en pacientes inmunodeprimidos y se relaciona con mayor número de 
complicaciones como síndrome mononucleósido, lesiones vesiculosas con fiebre, y manifestaciones 
neurológicas como encefalitis, como fue el caso de nuestro paciente.

La mayoría de casos suelen ocurrir en climas templados, principalmente en verano y otoño.
Las manifestaciones clínicas de encefalitis por VHH6 incluyen insomnio (probablemente es el síntoma 
más asociado con encefalitis específicamente por HHV-6), encefalopatía severa con alteración de la 
alerta que va desde confusión hasta coma, signos neurológicos focales, cambios conductuales, 
alteraciones en el lenguaje, crisis convulsivas, ataxia, agitación, alucinaciones, pérdida de la memoria o 
mioclonías. La exploración neurológica puede llegar a revelar neuropatías craneales, disfunción 
cerebral y debilidad de las extremidades. En el caso de nuestro paciente lo que destacaba era una 
alteración del lenguaje que fue en descenso y un cuadro confusional agudo constituido por 
desorientación témporo-espacial y amnesia, con el resto de exploración neurológica normal.

La técnica original de identificación del HHV-6 era mediante su aislamiento, sin embargo este método 
ha quedado en desuso por su laboriosidad. Por ello, el diagnóstico se realiza a través de la medición de 
anticuerpos, aislamiento del virus, detección del antígeno viral, detección de DNA viral por PCR en 
tiempo real sérica y de líquido cefalorraquídeo (LCR), como fue nuestro caso.

El examen del LCR mediante la punción lumbar es esencial para confirmar el diagnóstico. La celularidad 
habitualmente está elevada o puede ser normal y es habitual encontrar predominio de mononucleares 
(aunque en el curso inicial de la enfermedad pueden predominar los polimorfonucleares), con 
proteínas elevadas y glucosa normal o ligeramente disminuída.
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Sin embargo, el método de elección para la detección del VHH6 (al igual que la de otros virus de la 
familia herpesviridae) es el empleo de PCR en tiempo real, presentando una sensibilidad del 95% y una 
especificidad de hasta el 99%.

Respecto a las pruebas de imágenes solicitadas, en la tomografía de cráneo realizada de manera 
temprana no se encontraron anomalías de encefalopatía, hecho que suele ser común en la 
encefalopatía por HHV-6, aunque sí es habitual que aparezcan en las infecciones por virus herpes simple 
tipo 1 y 2.

Las imágenes por encefalitis por HHV-6 encontradas en la resonancia magnética nuclear pueden incluir 
anormalidades localizadas en la región tuberal del hipotálamo (exclusivo de HHV-6), cerebelo, ganglios 
basales, tálamo, hipocampo (generalmente correlacionando con alucinaciones), amígdala 
(generalmente correlacionando con pérdida de la memoria), estructuras límbicas y hemisferios 
cerebrales. En el período a corto y mediano plazo, los pacientes con encefalopatía por HHV-6 
generalmente tienen involucro exclusivo de los lóbulos temporales, mientras que los pacientes con 
encefalitis por otros virus herpéticos tienen involucro tanto de los lóbulos temporales como de las 
regiones extratemporales. 
En este caso aquí presentado no hubo similitud a los hallazgos descritos en la literatura, pues no 
presentó hallazgos significativos en la RMN.

Algunos pacientes con encefalitis por HHV-6 también presentan anomalías electroencefalográficas 
(como fue este caso), y otros presentan secuelas neurológicas permanentes, que en nuestro caso no 
acontecieron.

El tratamiento en el caso de enfermedad leve es de sostén en pacientes inmunocompetentes, ya que la 
recuperación suele ser completa en algunos días. Sin embargo, la infección por HHV-6 en 
inmunocomprometidos puede ser persistente o severa, por lo que precisa tratamiento antiviral. En el 
caso de aparecer encefalitis, en todo tipo de pacientes es esencial iniciar tratamiento antiviral, como en 
este caso.
Respecto al tratamiento antiviral indicado, presenta buena respuesta a ganciclovir y foscarnet por su 
similitud con el citomegalovirus en el espectro antiviral. Sin embargo, suele ser resistente al Aciclovir, y 
el cidofovir tampoco se usa al ser más tóxico que el ganciclovir.

CONCLUSIÓN.
El HHV-6 ocasiona diversos cuadros clínicos, incluyendo cuadros severos con secuelas 

neurológicas importantes. Por ello hay que tenerlo presente como diagnóstico diferencial ante 
cualquier paciente (principalmente de edad joven) que presente cuadro confusional agudo.
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¿Se puede sobrevivir a un carcinoma colorectal 
metastásico?

A. Illán Varela; P. Ayala de Miguel; I. Gorospe García; J. López; L. Quintana Cortés; J. Aires 
Machado; M.A. Rodríguez Jaraiz; J. Muñoz Luengo; M.E. López de Ceballos Reyna.

Servicio de Oncología Médica. Hospital San Pedro de Alcántara (Cáceres). 

RESUMEN.

El carcinoma colorrectal es el cáncer con mayor incidencia en nuestro país en ambos sexos. La 
mortalidad, sin embargo,  ha presentado un descenso significativo en las últimas décadas.
Presentamos el caso clínico de un paciente varón de 63 años que se encuentra en respuesta metabólica 
completa tras un intervalo de  10 años desde el diagnóstico de enfermedad metastásica y tras haber 
completado varias líneas de tratamiento quimioterápico. Este caso clínico refleja la existencia de un 
grupo de pacientes largos supervivientes de cáncer de colon metastásico.

PALABRAS CLAVE.
Cáncer colorrectal, largo superviviente, metástasis

INTRODUCCIÓN.
El carcinoma colorrectal metastásico (CCRm), se estima que sometido a traramiento 

citostático, presenta una supervivencia global aproximada de 24 meses. Se ha descrito, no obstante, un 
porcentaje discreto de pacientes con  supervivencias más prolongadas. El desarrollo de los agentes 
biológicos específicos y su integración con los regímenes de quimioterapia citotóxica ha dado lugar a 
mejorías en la respuesta antitumoral. Resulta fundamental en la práctica clínica emplear todos los 
fármacos disponibles en el mercado para conseguir la prolongación de la supervivencia libre de 
progresión y supervivencia global, junto con el alcance de una óptima calidad de vida del paciente. 

DESCRIPCIÓN  DEL CASO CLÍNICO.  
Paciente varón de 63 años con antecedentes personales de hipertensión arterial y ex -fumador 

de 1 paquete de tabaco al día. Fue  intervenido en abril 2003 de adenocarcinoma colon estadío  
pT4N0M0. Recibió quimioterapia (QT) adyuvante según esquema FOLFOX (5-Fluoruracilo y 
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Oxaliplatino) x 6 ciclos. Tras recaída pulmonar, se determinó estatus de RAS, que resultó nativo. Se 
planteó QT neoadyuvante según esquema XELOX (Capecitabina y Oxaliplatino) + BEVACIZUMAB. Se 
intervino en Septiembre de 2007 de metastasectomía pulmonar. Continuó desde entonces revisiones 
sin signos de recaída tumoral. En la reevaluación de Abril de 2012, los marcadores tumorales resultaron 
normales y la tomografía axial computerizada (TAC) toraco-abdomino-pélvica objetivó  metástasis 
hepáticas. Inició tratamiento quimioterápico según esquema XELIRI (Capecitabina e Irinotecan) + 
CETUXIMAB, con aceptable tolerancia; el tratamiento, sin embrago, tuvo que retrasarse por episodios 
de diarrea grado II y aparición de rash grado II-III.

Con un ILP de 4 años y estando el paciente asintomático el TAC control se informa nuevamente como 
cambios posquirúrgicos en pulmón derecho, nódulo pequeño en lóbulo inferior derecho pulmonar sin 
cambios con respecto a previo y hemangiomas hepáticos. Dados los hallazgos altamente inespecíficos, 
se solicitó tomografía por emisión de positrones (PET-TC) para valorar estado metabólico de la 
enfermedad. Se informó como respuesta completa metabólica. Se decidió suspender QT y 
actualmente continúa en seguimiento.  

DISCUSIÓN.    
En torno al 50% de los pacientes con carcinoma colorrectal desarrollarán metástasis a lo largo 

de la enfermedad¹, lo que contribuye a las altas tasas de mortalidad reportadas para dicho cáncer.  
Actualmente, se estima que la supervivencia global del CCRm en tratamiento citostático ronda los 24 
meses. Sin embargo, un pequeño subgrupo de pacientes puede presentar supervivencias prolongadas 
de entre 5 y 10 años tras el diagnóstico²?³, poniéndose de manifiesto la heterogeneidad del 
comportamiento del tumor y la respuesta al tratamiento.  

El desarrollo de los agentes biológicos específicos y su integración con los regímenes de quimioterapia 
citotóxica ha dado lugar a mejoras en la eficacia clínica. De ahí que resulte fundamental en la era actual 
la determinación conjunta del RAS (NRAS y KRAS), con el objetivo de distinguir a pacientes que se 
beneficiarán de terapia antiEGFR (aquellos con RAS nativo). Por otro lado, la determinación del estado 
del BRAF consta de valor pronóstico negativo.

Cabe destacar  se han descrito en la literatura científica respuestas completas inducidas tras 
quimioterapia y otros variedades terapéuticas.

La altas tasas de supervivencia en pacientes que experimentan una óptima respuesta radiológica con la 
quimioterapia es un hecho demostrado ampliamente en la literatura científica. Dy et al6 describieron 
medianas de supervivencia global de 44.3 meses en pacientes que obtuvieron respuesta completa 
radiológica tras quimioterapia.  

Sin embargo, Benoist et al5, defendieron que la presencia de respuesta completa radiológica en TAC no 
es sinónimo de curación. Se basan en un estudio con pacientes con carcinoma colorrectal y metástasis 
hepáticas resecadas; en 66 pacientes con metástasis hepáticas operadas con respuesta completa 
radiológica, persistía enfermedad residual micro o macroscópicas

Auer et al⁴ diseñaron un estudio con 435 pacientes que recibieron quimioterapia por CCR estadío IV 
(metástasis hepáticas). El 9% presentó desaparición de las metastasis hepatica. Describeron 

predictores⁴ sobre correlación entre metástasis hepáticas desaparecidas y verdadera respuesta 
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complete patológica, fueron: hígado no esteatósico, índice de masa corporal <30 kg/m2, metástasis 
hepáticas no detectadas por RMN tras desaparición de las mismas, CEA normalizado durante la 
quimioterapia y cuando las metas hepáticas fueron tratadas con infusión de quimioterapia a través de 
arteria hepática. Se consideró desaparición de metástasis hepática como respuesta completa 
radiológica si no hubo tumor en la pieza quirúrgica de metastasectomía Vs respuesta completa clínica si 
no existía recurrencia en los estudios de imágenes durante el primer año de seguimiento. (al menos un 
año) 
Otro punto importante consiste en la decisión de suspender o continuar tratamiento 
(discordancia/polémica entre autores) quimioterápico tuna vez conseguida respuesta completa 
radiológica. En este mismo estudio6 la continuación de dos ciclos más de quimioterapia tras obtención 
de dicha respuesta, no objetivó mejor respuesta que vigilancia activa, lo que parece consistente con los 
ensayos clínicos OPTIMOX. En lo relativo a la mediana de supervivencia tras QT, ésta fue similar a la 
obtenida tras tratamiento multimodal antitumoral (no se objetivaron diferencias significativas).

CONCLUSIÓN.
La tasas de supervivencia en pacientes con CCRm que experimentan una óptima respuesta 

radiológica con la quimioterapia, se encuentran entre 24 y 36 meses, hecho demostrado ampliamente 
en la literatura científica. Sin embargo, un discreto grupo de pacientes puede presentar supervivencias 
prolongadas de entre 5 y 10 años tras el diagnóstico, como ocurre en el caso clínico que describimos. 
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Luxación  divergente de codo en edad pediátrica: una 
entidad excepcional

A. Díez–Rodríguez; J.V. Caballero Trenado;  M. Zazo Espinosa; C. Jiménez Carrasco; A. Ganso Pérez; 
J.A. Queiruga Dios.

Servicio de Cirugía Ortopédica y Traumatología. Hospital Virgen del Puerto. Plasencia. Cáceres

RESUMEN.

La luxación divergente de codo consiste en una dislocación posterior de codo con disrupción de 
la membrana interósea entre el cubito y radio proximal , con la cabeza radial desplazada lateralmente y 
el cubito proximal desplazado hacia medial. Es característica de la edad pediátrica y su tratamiento se 
basa en la reducción cerrada e inmovilización . Es fundamental identificar el mecanismo de la lesión y 
reconocer las características radiológicas de la misma para realizar un correcto tratamiento precoz

PALABRAS CLAVE.
LUXACIÓN DIVERGENTE CODO PEDIATRÍA

INTRODUCCIÓN. 
Presentamos el caso de una luxación divergente de codo, destacando la relación espacial entre 

el radio y el cúbito proximal y el húmero distal.  La luxación de codo es una lesión pediátrica poco 
frecuente ( tan solo es el 6% del total de las lesiones de codo) . La mayoría de las luxaciones son 
posteriores y la luxación divergente es un subtipo de las mismas. Se define como una luxación posterior 
de codo con disrupción de la membrana interósea entre el cubito y radio proximal , con la cabeza radial 
desplazada lateralmente y el cubito proximal desplazado hacia medial. Es necesario conocer el 
mecanismo de la lesión y  las características radiológicas de la misma para la identificación y el 
tratamiento precoz. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón sano de 15 años que consultó en servicio de urgencias por dolor, deformidad y 

tumefacción en codo izquierdo tras caída con el mismo en extensión. El codo presentaba una actitud en 
40° de flexión .Se administró analgesia intravenosa previa a la exploración. Durante el examen físico se 
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objetivó la desaparición del triángulo de Nelaton , así como la prominencia de la cabeza radial en la zona 
lateral del codo. El paciente presentaba impotencia funcional. En el examen vasculonervioso destacaba 
la imposibilidad para la extensión de los dedos y del pulgar, conservando la extensión completa de 
muñeca , lo que nos hizo sospechar una lesión del nervio interóseo posterior. Las imágenes radiológicas 
anteroposterior y lateral de codo mostraron una luxación de codo con desplazamiento posteromedial 
de olecranon y lateral de la cabeza radial en relación con el húmero (Figura 1). Bajo sedación y 
fluoroscopia se redujo en primer lugar la articulación humerocubital con tracción en extensión media y 
posteriormente la cabeza radial se alinea con el capitellum y la fosa sigmoidea menor del cúbito. Se 
flexionó el codo  90° con el antebrazo en posición neutra . La reducción se comprobó con fluoroscopia y 
se confirmó la estabilidad de misma con un rango articular y pronosupinación completos sin nueva 
luxación (Figura 2) . Tras la sedación, se confirmó la recuperación de la extensión de los dedos, 
producida en nuestra opinión, por una restauración de la anatomía de la musculatura extensora, 
excesivamente distendida en el momento de la lesión.  La extremidad superior se inmovilizó con férula 
braquial durante tres semanas. Posteriormente se permitió la movilización activa sin restricción. El 
paciente recuperó la función completa y sin dolor 6 semanas después de la luxación . Se mantiene 
asintomático y sin complicaciones en el primer año de seguimiento. 

DISCUSIÓN.
1 

La primera luxación divergente de codo confirmada radiológicamente , fue descrita por De Lee
en 1981.  Desde entonces, únicamente  casos clínicos aislados  han sido publicados sobre dicha 

1, 3-7  
patología .

Se trata de una lesión más frecuente en la edad pediátrica, que involucra a todas las articulaciones del 
codo  y que en la mayoría de los casos  se producen en niños entre los 4 y 12 años. 
Suelen estar causadas por un traumatismo de alta energía, en el que la hiperextensión del codo 
produce la luxación posterior y una fuerza aplicada en sentido proximal y paralela al eje largo del 
antebrazo, rompe el ligamento anular y la membrana interósea,  permitiendo la divergencia proximal 

2entre radio y cúbito, actuando el húmero distal como una cuña entre ambos huesos . Habitualmente se 
3asocian a fracturas del cuello radial , cúbito proximal y apófisis coronoides . 

En la exploración física, se aprecia una deformidad evidente del codo con dolor y ensanchamiento del 
mismo. Desaparecen las referencias anatómicas y el codo se mantiene en flexo con impotencia 
funcional. La exploración neurovascular distal es difícil y se han descrito casos de atrapamiento de 

4
estructuras nerviosas . Las radiografías obtenidas suelen ser proyecciones oblicuas debido a la actitud 
en flexo del codo y la restricción de la movilidad. Entre los hallazgos radiológicos destacan la localización 
lateral de la cabeza radial respecto al capitellum  y el desplazamiento posteromedial del cúbito unido a 

5una rotación  externa del húmero por la impronta posterior de la apófisis coronoides en la tróclea . 

2Para su tratamiento se emplea, la  reducción cerrada, según técnica de Thompson ,  bajo anestesia 
general. Esta técnica consiste en aplicar tracción longitudinal para reducir la articulación humerocubital 
al mismo tiempo que se oprimen cubito y radio proximal para reducir la articulación radiocubital 
proximal.  En caso de que no sea posible conseguir una adecuada reducción cerrada o de que haya 

6fracturas asociadas,  se opta por realizar una reducción abierta. Nanno et al.   realizaron reducción 
abierta e identificaron la banda anterior del ligamento colateral medial interpuesta entre el epicóndilo 
medial del húmero y el olécranon. Tras la reducción anatómica y reparación del ligamento interpuesto 
se obtiene una reducción estable de la luxación de codo divergente.
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Se inmoviliza el codo en 90° de flexión con el antebrazo en posición neutra durante 2-3 semanas. 
Durante el seguimiento, se puede visualizar en la imágenes radiológicas, a nivel cubital proximal,  una 

2
formación ósea perióstica indicativa de desprendimiento de partes blandas  . Después se inicia la 
movilización activa de codo sin restricciones.

7Apenas existen publicaciones sobre complicaciones derivadas de esta lesión , Zaricznyj  describe una 
inestabilidad radiocapitelar residual tras 7 años de seguimiento,  destacando la importancia de obtener 
una reducción estable y congruente en el momento de la lesión. 

La luxación divergente de codo es una urgencia pediátrica, que debe reconocerse y tratarse de manera 
precoz , para  obtener un resultado funcional satisfactorio .

 

A

 

B

 

Figura 1. Imagen anteroposterior (A) y lateral (B) de la luxación divergente de codo    izquierdo.
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A B 
Figura 2.Imagen anteroposterior (A) y lateral (B) tras la reducción cerrada de la      luxación divergente de codo 

izquierdo.
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RESUMEN.

Una mujer de 84 años consulta por artralgias generalizadas, sensación de malestar y disnea de 
varios meses de evolución, empeorando en los últimos días. No presenta clínica que sugiera 
insuficiencia cardiaca. Se observa disnea y desaturación al incorporarse, siendo diagnosticada de 
síndrome de platipnea-ortodeoxia secundario a aneurisma de septo atrial. 

ABSTRACT.
A 84 year-old female consults by generally articular pains, physical discomfort and dyspnea 

several months ago, that is going to worse in the last days. She has not heart failure clinic. It is observed 
dyspnea and deoxygenation in upright position. She is diagnosed of platynea-orthodeoxia syndrome 
caused of atrial sept aneurysm.

PALABRAS CLAVE.
Desaturación, disnea, aneurisma, platipnea-ortodeoxia.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de platipnea-ortodeoxia se caracteriza por disnea e hipoxia en ortostatismo que 

(1)mejora con el decúbito supino

Es poco frecuente,  pero fácil de diagnosticar si se sospecha. El primer caso fue descrito en 1949 por 
(2)

Burchell et al   En 1956, Schnabel et al. presentaron dos casos que denominaron “Cianosis 
(3)Ortostática”  En 1969 Robin acuña el término “platipnea”, al aparecer disnea en un paciente EPOC al 

(4)sentarse, que remite al adoptar el decúbito  Finalmente, se denomina platipnea-ortodeoxia en 1977, 
(5)

con el diagnóstico de 3 casos nuevos  
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 Las alteraciones del septo interauricular, como persistencia del foramen oval o aneurisma del septo 
(6)atrial, producen desaturación de oxígeno debido a un shunt atrial derecho-izquierdo  

El síndrome de platipnea-ortodeoxia es un fenómeno más común de lo que parece. No se conoce la 
incidencia exacta, probablemente infradiagnosticado en bibliografía, aunque van en aumento los casos 
diagnosticados, no sólo por la mejoría de las técnicas diagnósticas, sino porque se piensa en él y se 
incluye en los diagnósticos diferenciales.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente mujer de 84 años que consulta por artralgias generalizadas, sensación de malestar y 

disnea de varios meses que ha aumentado en los últimos días. Lo relaciona con una infiltración que se 
realizó en la rodilla izquierda hace 5 meses. No refiere dolor torácico, ni ortopnea, ni disnea paroxística 
nocturna, ni edemas. No presenta clínica respiratoria. Indica disminución de apetito, sin vómitos ni 
alteración del hábito intestinal. 
No presenta reacciones medicamentosas conocidas. No hábitos tóxicos. 
Antecedentes personales: HTA, dislipemia, obesidad.  
Cardiopatía isquémica tipo IAM no Q en 2007. Enfermedad de un vaso DA tratada con stent. FEVI 
normal en última valoración por cardiología.  
Osteoporosis. Déficit de vitamina D. Coxartrosis derecha, artrosis de tarsos. Espolón calcáneo. Cifosis 
dorsal armónica. Gonaltrosis izquierda (con infiltraciones periódicas).  Síndrome depresivo. 
IQ: Cadera derecha. Hernia inguinal derecha. 
Tratamiento actual: Furosemida 40 mg, Hidroclorotiazida/Irbesartán 300/25 mg, Carvedilol 25 mg, 
Atorvastatina 40 mg, Adiro 100 mg, Omeprazol 20 mg, Paroxetina 20 mg, Naloxona/Oxicodona 10/56 
mg, Denosumab, Colecalciferol, Calcifediol, Bromazepam 1.5 mg, Alopurinol 100 mg. 
En la exploración, la paciente presenta buen estado general. Consciente y orientada. Normohidratada y 
normoperfundida. Disneica, con SatO2 85% en ortostatismo. TA: 130/70 mmHg. Afebril. 
ACP: Rítmica, sin soplos. MVC. Mínimos crepitantes secos en base izquierda. 
Abdomen: blando, no doloroso a la palpación, sin masas ni megalias. RHA presentes.
EII: Signos de insuficiencia venosa crónica. Dolor a la palpación, edema y mínimo derrame articular en 
rodilla izquierda. 

· Analítica:
- Hemograma: dentro de los parámetros de la normalidad.
- Coagulación: Fibrinógeno derivado 4.59 g/l, Dímero D 355 ng/ml. 
- Bioquímica: Glucosa 111 mg/dl. Iones, función hepática,  renal, metalobismo férrico y lipídico 

dentro de los límites de la normalidad. 
- Gasometría arterial: pH 7.513, pCO 33.1 mmHg, pO  45.7, bicarbonato 26.4 mmol/l, exceso de 2  2

bases 4.1 mmol/l, SatO 83.5%2  

· ECG: Ritmo sinusal a 68 lpm. Eje normal. PR normal. QRS estrecho. No se objetivan alteraciones agudas 
de la repolarización. 

· Radiografía de tórax: Signos degenerativos óseos. Cardiomegalia. No se objetivan infiltrados ni 
condensaciones, senos costofrénicos libres. 

· En el TC de tórax no se objetivan defectos de repleción a nivel del árbol arterial pulmonar descartando 
la posibilidad de tromboembolismo pulmonar mediante esta técnica.
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· Gammagrafía pulmonar de ventilación-perfusión: No se observan defectos segmentarios de la 
ventilación y/o perfusión pulmonares. Baja probabilidad de TEP. 

· Ecocardiograma tranesofágico: Ventrículo izquierdo no dilatado, con espesor normal y contractilidad 
global y segmentaria sin alteraciones significativas. FEVI normal. Aurícula izquierda no dilatada. 
Cavidades derechas de tamaño normal, aurícula derecha deformada. Válvula de Eustaquio en 
desembocadura de la vena cava inferior que redirige el flujo hacia el septo interauricular. Aorta no 
dilatada. Válvula aórtica trivalva, velos finos normofuncionantes. Válvula mitral normal, con leve 
insuficiencia mitral. Mínima insuficiencia tricuspídea que permite estimar gradiente ventrículo 
derecho – aurícula derecha de 28 mmHg. Presión pulmonar sistólica < 35 mmHg. Sin derrame 
pericárdico. Aneurisma de septo interauricular con importante desplazamiento hacia ambas aurículas, 
defecto interauricular tipo ostium secundum de unos 4 mm, con shunt derecha-izquierda de forma 
basal. Se inyecta suero salino agitado a través de la vena de antebrazo derecho, opacificando las 
cavidades derechas y con leve paso con maniobra de Valsalva en los primeros 3 latidos hacia la aurícula 
izquierda. Se objetivan cambios bruscos en la saturación de oxígeno con cambios posturales, por 
pulsioximetría, coincidente en ambas extremidades oscilando entre 75-97% y respirando aire 
ambiente. 

Con estos signos y síntomas, y con el ecocardiogrma, se llega al juicio clínico:  síndrome de platipnea-
ortodeoxia. 
Tras esto, se ha propuesto el cierre percutáneo del aneurisma, tras el cual, volvería a la normalidad. 

DISCUSIÓN.
El foramen oval permeable se presenta en el 25-30% de la población general, aumentando la 

prevalencia en menores de 55 años con accidente cerebrovascular criptogénico. Además, es el defecto 
(7)

cardiaco asociado más frecuente al síndrome de platipnea-ortodeoxia  También es frecuente su 
(8)

asociación con aneurisma de aorta, siendo la elongación de aorta la causa coadyuvante más frecuente  

En el foramen oval permeable, el cortocircuito derecha-izquierda tiene lugar debido a hipertensión 
pulmonar (Síndrome de Eissenmenger), pero en el síndrome de platipnea-ortodeoxia la presión 

(9)
pulmonar es normal, y hay una diferencia de presiones interauricular mínima  De tal manera que para 
que ocurra el cortocircuito, una posible explicación sería que con el ortostatismo se modifica la 
anatomía del tabique interauricular, aumentando y alineándose el orificio del foramen oval con la 

(10)desembocadura de la vena cava inferior, pasando la sangre venosa a la aurícula izquierda  
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Imagen 1. Doppler color. En las imágenes A y B, tomadas en decúbito, se observa shunt izquierda-derecha; sin embargo, 
(11)en las imágenes C y D, en ortostatismo, se observa shunt derecha-izquierda  

Otra explicación que se postula es que con el ortostatismo, el ventrículo izquierdo presenta mayor 
compliance que el derecho, por lo que permite que la aurícula izquierda se vacíe mejor que la aurícula 
derecha,  favoreciendo un gradiente derecha-izquierdo. Esto, se agrava con la edad, ya que además va 

(12)
aumentando la rigidez de las cavidades derechas  

Otra posible causa de síndrome hepatopulmonar, que se encuentra en los pacientes con síndrome 
hepatopulmonar es el paso de la sangre venosa a través de las comunicaciones arteriovenosas sobre 
todo en las bases pulmonares. El incremento de la circulación en ortostatismo, lleva a un aumento del 
shunt y aparición de los síntomas. 

En condiciones normales, el efecto de la gravedad hace que la circulación sanguínea en las bases 
pulmonares sea mayor que en las apicales, mientras que la presión alveolar se mantiene constante en 
todo el pulmón.

En caso de patología pulmonar, la presión alveolar puede estar aumentada, lo que se agrava en la zona 
apical con el ortostatismo. La presión arterial pulmonar cae y se produce una compresión capilar 
pulmonar, lo que puede producir un cese de la circulación sanguínea y espacio muerto en las zonas 
apicales pulmonares. Esto lleva a un círculo vicioso, ya que el espacio muerto causa disnea e 

(13)
hipoventilación, que a su vez conlleva a un aumento del espacio muerto y atrapamiento aéreo  

(1)
Se han reportado distintas causas del síndrome de platipnea-ortopnea :

 Asociadas a CIA
- Alteraciones anatómicas: aneurisma del septum interauricular, mixoma de la aurícula derecha, 
parálisis del hemidiafragma derecho, postneumonectomía o lobectomía derecha, derrame pericárdico 
o pericarditis constrictiva
- Obstrucción del flujo en la válvula tricúspide: mixoma aurícula derecha.
- Disminución de la compliance del ventrículo derecho.

Cardiaca: 
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Pulmonar:

Criterios diagnósticos:

 Vascular
- Síndrome hepatopulmonar: cirrosis hepática, hipertensión portal no cirrótica, hepatitis fulminante, 
rechazo del trasplante hepático.
- Malformaciones arterio-venosas pulmonares: como entidad aislada, síndrome de Rendu-Osler-
Weber.
 Parenquimatoso
- Enfermedad parenquimatosa: enfisema pulmonar, neumopatía intesrticial, síndrome de distrés 
respiratorio.
- Disautonomía: simpatectomía torácica bilateral.
 Obstructivo
- Carcinomas (laríngeo, broncogénico)
 Otras causas: toxicidad por amiodarona.

 Comunicación interatrial. 
 Shunt derecho-izquierdo. 
 No hay hipertensión pulmonar o aumento de la presión de la aurícula derecha. 
 Ortodeoxia (sPO < 90% ó pO2< 60 mmHg en ortostatismo, con normalización en decúbito)2  

 Disnea con el ortostatismo que cede al tumbarse. 
El tratamiento del síndrome de platipnea-ortodeoxia depende de la causa desencadenante. En los 
casos de comunicación interauricular sin hipertensión pulmonar, cerrar el defecto es la terapia curativa, 
pudiéndose realizar cierre quirúrgico o  percutáneo, prefiriéndose el percutáneo.  En el caso de 
pacientes con síndrome hepatopulmonar, con hepatopatía avanzada, el único tratamiento curativo es 

(14)el transplante hepático   

CONCLUSIONES.
· La incidencia del síndrome de platipnea-ortodeoxia está aumentando, debido a la mejoría de 

las técnicas diagnósticas y su mayor inclusión en los diagnósticos diferenciales.
· El defecto más frecuente asociado a síndrome de platipnea-ortodeoxia es el foramen oval 

permeable, siendo el tratamiento curativo el cierre quirúrgico o percutáneo. La causa coadyuvante más 
frecuente es la elongación de aorta.

· La mayoría de los casos de foramen oval permeable son asintomáticos, aunque se han descrito 
manifestaciones clínicas como accidente cerebrovascular criptogénico, embolia gaseosa y platipnea-
ortodeoxia.

· El ecocardiograma transesofágico y doppler  transcraneal presentan sensibilidad y 
especificidad similar para el diagnóstico de shunt derecha-izquierda. A través de suero salino agitado y 
maniobra de Valsalva, se puede objetivar el shunt en el ecocardiograma. 

· Su diagnóstico es sencillo, por lo que se debe sospechar ante descenso brusco de la saturación 
de oxígeno que se normaliza con el ortostatismo, para conseguir un diagnóstico y tratamiento precoz y 
eficaz. 
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Shock mixto en miocardiopatía dilatada secundaria a 
miocarditis

RESUMEN.
Presentamos el caso de una paciente de 66 años con antecedentes de miocardiopatía dilatada 

secundaria a miocarditis que acude a urgencias por disnea de mínimos esfuerzos con hipotensión 
mantenida y febrícula siendo diagnosticada de shock mixto de tipo cardiogénico-séptico. Describimos 
el manejo y tratamiento desde su llegada a urgencias hasta su paso por la unidad de cuidados 
intensivos.

PALABRAS CLAVE.
Miocardiopatía dilatada. Miocarditis. Shock cardiogénico. Shock séptico.

INTRODUCCIÓN.
La miocardiopatía dilatada es una enfermedad que afecta al músculo cardíaco, produciendo 

dilatación ventricular con disminución de la función sistólica. Lo más frecuente es la afectación del 
ventrículo izquierdo, aunque también puede afectar al ventrículo derecho. El resultado final de esta 
enfermedad es la insuficiencia cardíaca. Se diagnostica habitualmente en la edad media de la vida.
Una de las causas de la miocardiopatía dilatada es la miocarditis. La miocarditis es la inflamación del 
músculo cardíaco, denominado miocardio. La causa más frecuente de esta inflamación es una infección, 
normalmente de origen viral.

El shock cardiogénico es un estado de hipoperfusión severa secundaria a disfunción cardíaca, y que se 
manifiesta con hipotensión arterial, hipoperfusión periférica y disminución del ritmo de diuresis. Su 
principal causa es el infarto agudo de miocardio (IAM).
La sepsis es una disfunción orgánica potencialmente mortal causada por una respuesta anómala a la 
infección. El shock séptico es una forma grave de sepsis con insuficiencia circulatoria aguda, 
caracterizada por hipotensión arterial persistente, pese al correcto aporte de fluidos.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 66 años, que como factores de riesgo cardiovascular presenta hipertensión arterial y 

dislipemia. Como antecedentes personales cardiológicos presenta miocardiopatía dilatada 
diagnosticada en 2012, con disfunción severa del ventrículo izquierdo y con arterias coronarias 
epicárdicas sin lesiones angiográficas. Se le realizó resonancia magnética cardíaca en la que se observó 
signos de miocarditis. En 2016 presentó primer episodio de insuficiencia cardiaca. Actualmente se 
encuentra en programa de pretrasplante cardíaco. Otro antecedente personal de interés que presenta 
la paciente es hipotiroidismo.

La paciente acude a urgencias refiriendo malestar general, disnea de mínimos esfuerzos y en reposo, 
todo ello asociado a recorte de diuresis a pesar de estar en tratamiento domiciliario con Furosemida. A 
la exploración física destaca una tensión arterial de 70/40, una frecuencia cardíaca de 120 latidos por 
minuto, una temperatura corporal de 37.8 ºC y una saturación de oxígeno de 97% con oxígeno en gafas 
nasales.

Respecto a las pruebas complementarias, en el electrocardiograma se observa ritmo sinusal y eje 
negativo a unos -10º junto con onda Q en cara lateral. En la analítica de sangre destaca una hemoglobina 
de 11.7, una leucocitosis de 29.200, una creatinina de 3.72, un Pro-BNP de 12465 y una PCR de 273.9. En 
la radiografía de tórax se observa cardiomegalia y seno costofrénico izquierdo pinzado que sugiere 
derrame pleural izquierdo. Se realiza ecografía con Vscan objetivándose derrame pericárdico 
moderado-severo sin datos de taponamiento, pero con disfunción biventricular severa.

En urgencias, debido a su hipotensión arterial persistente se decide iniciar fluidoterapia que no mejora 
la situación hemodinámica de la paciente, por lo que se inicia Noradrenalina en perfusión continua. 
Debido a la febrícula de la paciente y al derrame pleural y pericárdico, se extraen Hemocultivos y se 
inicia tratamiento empírico con Meropenem y Linezolid. Se solicita valoración por parte de la unidad de 
cuidados intensivos, quienes deciden ingresar a la paciente por sospecha de shock séptico de origen 
respiratorio.

Durante su estancia en la unidad de cuidados intensivos, se procede al drenaje de derrame pleural 
izquierdo por sospecha de empiema, obteniéndose líquido con material hemático que se envía para 
cultivo. Se realiza ecocardiograma transtorácico, en el cual se objetiva una dilatación severa de 
cavidades izquierdas con disfunción biventricular  y derrame pericárdico moderado-severo. A pesar de 
continuar con perfusión continua de Noradrenalina, la paciente mantiene tensión arterial baja, por lo 
que se decide iniciar Dobutamina, consiguiendo normalizar dichas cifras de tensión arterial. Se 
mantiene con antibioticoterapia de forma empírica.

A los cinco días de su ingreso en la unidad de cuidados intensivos, los cultivos resultaron negativos, las 
cifras de tensión se normalizaron, los parámetros infecciosos de la analítica de sangre habían 
disminuido y la paciente se encontraba estable clínicamente, por lo que se derivó a la planta de 
cardiología con el diagnóstico de shock mixto cardiogénico-séptico en paciente con miocardiopatía 
dilatada secundaria a miocarditis.

DISCUSIÓN.
El manejo del shock séptico se puede dividir en control de la infección, estabilización 

hemodinámica, tratamiento específico de la disfunción orgánica, modulación de la respuesta 
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1inflamatoria y tratamiento de la disfunción hormonal . El tratamiento antibiótico debe administrarse de 
manera intravenosa dentro de la primera hora y debe ser de amplio espectro. Respecto a la 
fluidoterapia, se debe iniciar con cristaloides y si esta medida resulta insuficiente, se recomienda iniciar 

2
aminas vasoactivas, siendo la Noradrenalina de primera elección . También se recomienda añadir 
Dobutamina a las aminas vasoactivas cuando exista gasto cardiaco bajo y presiones de llenado bajas, y 
cuando persistan signos de hipoperfusión a pesar de lograr adecuado volumen intravascular y 

3adecuada tensión arterial media .

En el shock cardiogénico, es clave tanto un buen manejo inicial como una monitorización estrecha del 
paciente. Este manejo inicial incluye oxigenación, siendo necesaria en la mayoría de los casos la 

4ventilación mecánica . Otra de las medidas iniciales es el correcto aporte de fluidoterapia, al igual que 
en el shock séptico. Es importante también en el shock cardiogénico el uso de inotrópicos, siendo de 
elección la Dobutamina, con vigilancia estrecha de las cifras de tensión arterial ya que es un 

5
vasodilatador sistémico .

CONCLUSIONES.
La paciente de nuestro caso fue diagnosticada de shock mixto, por un lado cardiogénico debido 

a su miocardiopatía dilatada evidenciada en ecocardiograma con disfunción ventricular severa, y por 
otra parte séptico debido a su hipotensión mantenida con aumento de frecuencia cardiaca asociado a 
derrame pleural. Un buen manejo inicial como el de esta paciente permite una estabilización 
hemodinámica más precoz disminuyendo de esta forma la mortalidad.

Imagen nº1. Realce intramiocárdico en el septo lateral y anterolateral en relación con miocarditis
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Imagen nº2. Ventrículo izquierdo dilatado en relación con miocardiopatía dilatada.

Imagen nº3. Rx tórax a su llegada a urgencias donde se observa derrame pleural izquierdo.
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Tumoración cervical en neonato

RESUMEN.
Las causas de tumoración cervical en el período neonatal son muy amplias, pudiendo 

manifestarse como causa de tortícolis congénita. Entre ellas, la Fibromatosis Colli es una de las causas 
benignas más frecuente. Suele presentarse como bultoma indoloro y bien delimitado en el tercio 
inferior del músculo esternocleidomastoideo. El diagnóstico es clínico, siendo la ecografía la prueba de 
imagen de elección en caso de duda. Su evolución es hacia la resolución espontánea. Presentamos el 
caso de una recién nacida de 29 días de vida que consulta en urgencias por bultoma cervical izquierdo 
de menos de 24 horas de evolución, con diagnóstico de Fibromatosis Colli, con buena evolución. 

PALABRAS CLAVE.
Fibromatosis colli, neonatos, pseudotumor, músculo esternocleidomastoideo.

INTRODUCCIÓN.
La Fibromatosis Colli, también conocido como pseudotumor de la infancia del músculo 

esternocleidomastoideo, es una de las causas benignas de tumoración cervical de recién nacido y niños. 
1

Es responsable del 50% de las causa de tortícolis muscular congénita . Su etiología es multifactorial. Se 
cree que se produce como resultado de una isquemia muscular con fibrosis posterior tras malposición 
de la cabeza intraútero, dando lugar a una tumoración palpable que condiciona una retracción 
responsable de la tortícolis. Se ha relacionado con presentación de nalgas en el parto o antecedente de 
parto instrumental. Es más frecuente en los primeros 3 meses de vida. Tiene preferencia por el sexo 

1masculino con un ratio masculino:femenino 1,5:1.

Clínicamente se manifiesta como una masa palpable, unilateral, de consistencia firme, bien delimitada, 
no dolorosa, ubicada en el 1/3 inferior del músculo esternocleidomastoideo, acompañada de 
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desviación cervical ipsilateral. Se ubica preferentemente en el lado izquierdo. En algunos pacientes se 
ha asociado con plagiocefalia y asimetría facial. Puede ser el primer signo de una tortícolis congénita en 
el período neonatal y hasta los 2 meses de edad.

Su diagnóstico es clínico, debiendo cumplirse un debut entre las 2-4 semanas de vida, nódulo firme y no 
doloroso, no corrección de la lateralización del cuello con maniobras de movilización pasiva y ausencia 
de enfermedad ósea y neurológica. En caso de clínica dudosa o no cumplir todos estos criterios, la 
prueba de imagen de elección es la ecografía. A veces puede ser requerida la realización de TAC o RMN 
para delimitar la extensión de la lesión, pero es algo excepcional. 

Su evolución es hacia la resolución espontánea en 4-8 meses; sin embargo, se ha observado que iniciar 
2

tratamiento con cambios posturales y fisioterapia (estiramientos pasivos) puede acortar el cuadro .

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Neonato, de sexo femenino, de 29 días de vida derivado a urgencias por su pediatra por 

presentar bultoma indurado en región cervical izquierda percibido por la madre en las últimas 24 horas. 
Afebril. No traumatismos. No clínica infecciosa. No otra sintomatología.

Madre de 25 años, con psoriasis, secundigesta en tratamiento con clexane 
por aborto previo a las 34 semanas por infarto placentario. Embarazo controlado de curso normal. 
Ecografías prenatales normales. Serología gestacional negativa, rubeola inmune. SGB negativo. 
Screening del primer trimestre bajo riesgo. Parto eutócico a las 37+6/7 semanas de gestación. 
Amniorrexis 5 horas anteparto con líquido claro. Presentación cefálica. Apgar al minuto de vida 8, a los 5 
minutos de vida 9. No precisó reanimación. Peso al nacimiento: 2.710 g. Pruebas metabólicas realizadas 
normales. Adecuada ganancia ponderal. Deposiciones y diuresis normales. Controles por su pediatra 
hasta la fecha sin incidencias. 

 Peso: 3.850 g. Temperatura: 36,7 ºC. Constantes normales para la edad. Buen estado 
general. Llanto enérgico que calma en brazos. Bien hidratada, nutrida y perfundida. Normocoloración 
cutáneomucosa. No aspecto séptico. No exantemas ni petequias. No signos de dificultad respiratoria. 
Pulsos periféricos presentes y simétricos. Cabeza y cuello: inclinación lateral izquierda de la cabeza. 
Bultoma en región cervical izquierda, en zona anteroinferior, de diámetro aproximado 2x2 cm, 
indurado, adherido a planos profundos, no impresiona de doloroso a la manipulación. Cierta limitación 
en la movilización lateral del cuello. No signos inflamatorios. Piel adyacente de características normales 
(figuras 1 y 2). No adenopatías ni lesiones cutáneas a otros niveles. Auscultación cardiopulmonar: tonos 
rítmicos, no soplos, buena entrada de aire bilateral, no ruidos patológicos sobreañadidos. Abdomen 
blando y depresible, no masas ni megalias. No impresiona de doloroso. Genitales normales. 
Neurológico: activa y reactiva. Buen tono muscular, fontanela normotensa, reflejos conservados. 
Movilidad normal. Genitales externos femeninos normales. Región anal sin hallazgos patológicos. 
Caderas normales.

Antecedentes personales: 

Exploración física:
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Figura 1. Bultoma cervical izquierdo Limitación a la 
movilidad del cuello.

Figura 2. Visión frontal. Actitud en reposo. 

Pruebas complementarias:
 -Ecografía de cuello: en  la  región  cervical  izquierda  se  objetiva una  imagen de  morfología  ovoidea, 
heterogénea, en continuidad con el músculo esternocleidomastoideo  izquierdo que sugiere como 
primera probabilidad Fibromatosis Colli (figura 3)

Figura 3. Imagen ecográfica ovoidea, heterogénea,  en músculo esternocleidomastoideo izquierdo.
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Juicio clínico: 

Evolución:

Tumoración cervical secundaria a Fibromatosis Colli

 Se realizó tratamiento por parte de rehabilitación y control ambulatorio con buena 
evolución. 

DISCUSIÓN.
Entre las múltiples causas de masas cervicales sólidas en el período neonatal, la Fibromatosis 

Colli constituye una de las opciones más frecuentes y de buen pronóstico. En la mayoría de las 
ocasiones, además de presentarse como un bultoma, lo pacientes suelen tener una tortícolis muscular 
congénita (TMC), como era el caso de nuestro paciente. La TMC consiste en una posición anómala de la 
cabeza con respecto del eje longitudinal junto con rotación cervical e inclinación contralateral de la 
cabeza, que habitualmente es secundaria a una contracción involuntaria de la musculatura cervical con 
compromiso predominante del músculo esternocleidomastoídeo (ECM). 
La Fibromatosis Colli puede pasar desapercibida en las primeras semanas de vida, pudiendo suscitar 
ante el hallazgo de masa cervical gran angustia en los padres.

Su etiología exacta es desconocida, habiéndose relacionado con diferentes factores como parto 
instrumental, partos múltiples, presentación de nalgas...sin embargo, no siempre en los casos 
publicados están presentes dichos antecedentes, no pudiéndose establecer la causa.

4,2Aunque el diagnóstico es fundamentalmente clínico, el uso de la ecografía  puede resultar muy útil en 
aquellos casos en los que pueda existir dudas, no sólo por ser una prueba accesible e inocua para el 
recién nacido, sino por su capacidad de discernir con otro tipo de lesiones tumorales cervicales. Entre 
los hallazgos descritos se encuentra un aumento homogéneo del volumen del músculo comprometido 
dando un aspecto de masa sólida bien delimitada, que afecta generalmente al músculo 
esternocleidomastoideo en el tercio superior o medio, determinando su aspecto fusiforme. La 
ecogenicidad que presenta es ligeramente mayor o menor que la mostrada en el  lado contralateral 
sano, pudiendo presentar un aumento de la vascularización a la exploración con eco-Doppler.

La realización de una correcta anamnesis, así como una detallada exploración física, es crucial para la 
orientación diagnóstica ante la presencia de un bultoma cervical. El diagnóstico diferencial  de masas 
sólidas en esta localización incluye patologías de origen neoplásico como neuroblastoma o 
fibrosarcoma, congénitas como higroma quístico o quiste braquial, linfadenitis, hematomas y abscesos, 
entre otras. La presencia de nódulos linfáticos,  alteraciones vasculares o la invasión de otras 
estructuras anatómicas como la ósea, nos debe hacer plantearnos otras etiologías diferentes de la 
Fibromatosis Colli, apoyándonos en la ecografía como primera prueba de imagen a realizar para 
establecer el diagnóstico diferencial.
El diferente enfoque diagnóstico-terapeútico como el pronóstico de las distintas etiologías ante una 
masa cervical en el período neonatal, hace que sea importante el conocimiento de las distintas 
opciones diagnósticas. La Fibromatosis Colli, es una patología frecuente, con resolución espontánea, 
cuyo conocimiento permite disminuir, no sólo la realización de pruebas innecesarias sino también la 
angustia paterna.

CONCLUSIONES.
Dentro de las causas de masas tumorales cervicales benignas del neonato,  la Fibromatosis Colli 

constituye una de las más frecuentes. Su conocimiento permite evitar la realización de pruebas 
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cruentas al recién nacido. La ecografía constituye una prueba inocua y accesible útil en el diagnóstico 
diferencial. El inicio de tratamiento con fisioterapia puede ayudar a la resolución precoz del cuadro, 
evitando problemas secundarios debidos a malposición cervical como puede ser la plagiocefalia.
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Aparición de miocarditis en paciente diagnosticado de 
miopatía inflamatoria con patrón de posible 
miocardiopatía hipertrófica

RESUMEN.
La miocarditis se define como una enfermedad inflamatoria del musculo cardíaco que, gracias a 

los avances de técnicas no invasivas como la resonancia magnética, se ha favorecido el diagnóstico de la 
misma reduciendo así la iatrogenia.
Presentamos un caso clínico de una paciente de 40 años con clínica compatible con dermatomiositis, 
apareciendo en el estudio hospitalario afectación inflamatoria cardiaca con un patrón hipertrófico no 
obstructivo.

PALABRAS CLAVE.
Dermatomiositis, miocarditis, miocardiopatía hipertrófica.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Presentamos una paciente de 40 años que es ingresada por la aparición de mialgias 

generalizadas con debilidad proximal de cintura escapular y pelviana, disfonía, enrojecimiento del lecho 
ungueal, eritema malar y peribucal, coloración violácea de orejas y telangiectasias en muslos. No 
presenta antecedentes personales de riesgo. Como antecedente familiar presenta padre afecto de 
miocardiopatía hipertrófica obstructiva.
En el estudio analítico destaca: CK 13.396,  GOT 369, GPT 148, LDH 1847, Troponina T 300 y                
mioglobina 620.
En  el estudio inmunológico dieron negativos todos los marcadores: ANA, ANCA, ASMA, anti-LKM,           
anti-SRP.
En el proteinograma aparece una IgM de 280, los marcadores tumorales fueron negativos, al igual que 
las serologías.
El electromiograma mostró PUM de amplitud y duración reducida y morfología polifásica, de agujas 
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finas, en todos los músculos explorados siendo más manifiesto en musculatura proximal, por lo que 
todos los hallazgos obtenidos fueron sugestivos de trastorno miopático.
La gammagrafía ósea con Tc99, la mamografía y el TAC Toraco-abdominal para el estudio de neoplasia 
oculta, fueron negativos. 

Se le realizó biopsia muscular del recto anterior del cuádriceps izquierdo, no siendo concluyente para el 
diagnóstico. La biopsia endomiocárdica no fue realizada, ya que con los hallazgos obtenidos en técnicas 
de imagen y el contexto clínico es suficiente para poder asumir un diagnostico de miocarditis.

Desde el punto de vista cardiaco la paciente presentaba un hemibloqueo antero-superior. Dado que la 
paciente se presentaba taquicárdica en la exploración, se le solicitó un estudio Holter 24h, 
ecocardiograma y RM cardíaca.

En el estudio Holter 24 h solo se objetivó taquicardia sinusal a 130 Lpm.
El ecocardiograma se observó un ventrículo izquierdo no dilatado con hipertrofia asimétrica septal 
severa (diámetro máximo de 20 mm) sin gradiente dinámico significativo, ni en reposo ni en Valsalva. 
Buena contractilidad global y segmentarias con fracción de eyección conservada.  

Sin embargo en la RM cardíaca se practicaron secuencias de potenciación y contraste: en T2 STIR, se 
observa una alteración en la pared basal lateral en segmento anterolateral y posterolateral, compatible 
con áreas de edema/inflamación intramiocárdica. En el contraste con gadolinio, en la secuencia de 
realce tardío se observa un realce de tipo no isquémico epicárdico en el segmento anterolateral e 
intramiocárdico siendo todo esto compatible con realce secundario a proceso inflamatorio agudo de 
miocarditis aguda. 

Se observan también pequeños focos de realce focal parcheado en septo basal, coincidiendo con las 
áreas de mayor engrosamiento que indican pequeñas áreas de fibrosis intramiocárdicas en septo basal, 
siendo todos estos datos compatibles por tanto con una hipertrofia asimétrica de predominio basal con 
miocarditis aguda focal en pared lateral basal del ventrículo izquierdo.

Figura 1. Realce Temprano con 
Gadolinio donde se observa 

edema.
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Figura 2.

Figura 3. Realce tardío en cara anterolateral compatible con miocarditis. Realce parcheado septal sugestivo de areas de 
fibrosis.
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Figura 4. Secuencias T2 STIR, donde se observan zonas de edema más marcado en la cara anterolateral, coincidiendo con 
zonas de fibrosis (artefactado por la taquicardia).

Se pautó tratamiento con Metilprednisolona 40 mg VO, pero debido a su afectación cardiaca se acordó 
en consejo interdisciplinar comenzar tratamiento inmunosupresor con Metotrexate SC  en un primer 
tiempo y esperando poder disminuir la dosis de corticoides, esperando a completar pauta de 
vacunación de VHB y así poder iniciar posteriormente tratamiento con Rituximab IV.

DISCUSIÓN.
La dermatomiositis se asocia con diversas manifestaciones cutáneas, que incluyen pápulas de 

Gottron, telengiactasias, eritema violáceo en escote...así como pérdida de fuerza por afectación 
muscular. La paciente del caso presentó los síntomas clásicos de la dermatomiositis, a pesar de que la 
biopsia muscular fue insuficiente para diagnóstico específico, hecho que puede ser factible debido a 
que la dermatomiositis puede presentar un patrón de afectación muscular parcheado. (1)

La frecuencia de la afectación cardíaca en la polimiositis/dermatomiositis varía entre el 6% y el 75%. 
Aunque la enfermedad clínicamente manifiesta es rara, los eventos cardiacos son causas comunes de 
muerte. La troponina T cardíaca es el índice más fiable de daño miocárdico. (2,3) 

Históricamente, la afectación cardíaca en las miopatías inflamatorias ha sido demostrada por ECG, 
monitorización electrocardiográfica continua y la autopsia. Sin embargo, hoy en día las nuevas técnicas 
de imagen cardíaca como son el ecocardiograma, la cardioRM, la gammagrafía con pirofosfato y el TAC 
coronario, pueden favorecer la detección de ésta. (2)

A través de una búsqueda bibliográfica, Gupta et al (4) encontraron datos de 68 pacientes  afectos de 
dermatomiositis en los que aparecieron datos de que un 38% tuvieron miocarditis y un 41% fibrosis 
miocárdica.
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Gracias a la Cardio-RM podemos obtener el diagnóstico de afectación cardíaca en las miopatías 
inflamatorias sin necesidad de llegar a técnicas invasivas. En datos recientemente encontrados en 
pacientes con dermatomiositis, aparecía un realce miocárdico patológico, de inflamación y fibrosis, 
apareciendo también edema. (5)

La miocarditis puede presentar también un engrosamiento de las distintas porciones del corazón, 
obligando a hacer mediante las técnicas de imagen el diagnósticos diferencial entre miocarditis y 
miocardiopatía hipertrófica. Estas entidades vienen definidas por una serie de criterios en las pruebas 
de imagen.

En la RMN cardíaca, la miocarditis presenta una serie de criterios para su diagnóstico conocidos como 
Criterios de Lake Louise (6), que ante la presencia de sospecha clínica de miocarditis, será diagnóstico si 

presenta ≥2 de los siguientes ítems:
Aumento de la señal miocárdica en T2 dos veces superior a la observada en músculo 

esquelético.

Un aumento de la señal en T1 con gadolinio precoz ≥4 veces a la encontrada en el 
músculo esquelético.

Un aumento de la señal global superior al 45% en la secuencia con gadolinio tardío.
Por otro lado, la miocardiopatía hipertrófica es una patología del miocardio habitualmente con gran 
carga genética, aunque puede asociarse a otras causas. El diagnóstico de la miocardiopatía hipertrófica 
se basa en las diferentes técnicas de imagen, principalmente la ecocardiografía, RMN cardíaca y la 
Tomografía Computerizada con multidetectores. Se define por la presencia de una hipertrofia del 
ventrículo izquierdo (grosor parietal máximo superior a 15mm en adultos o de 13 mm en pacientes con 
historia familiar confirmada) sin dilatación de la cavidad, y ausencia de trastornos cardíacos o 
sistémicos capaces de producir una hipertrofia miocárdica de similar magnitud, apoyado en estudios 
genéticos positivos. (7)

1.

2.

3.

Figura 5. Eje paraesternal largo. Engrosamiento del septo interventricular.
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Figura 6. Proyección 4 cámaras: engrosamiento del septo interventricular.

CONCLUSIONES.
La afectación cardíaca de esta paciente, ecocardiográficamente podría cumplir criterios de MCH 

debido a que presenta una hipertrofia septal severa no obstructiva y por la presencia de antecedentes 
familiares previos. Sin embargo, no podemos descartar que el engrosamiento del tabique 
interventricular sea debido a la inflamación propiciada a la miocarditis generada por la 
dermatomiositis.
A la vista de los resultados de las pruebas realizadas a la paciente, sus antecedentes familiares positivos, 
y según los criterios diagnósticos de ambas patologías, no se puede descartar que ambas entidades 
hayan coexistido en este caso.



IV Jornada de Divulgación Científica

145 SELECCIONADOS

BIBLIOGRAFIA.

1. Oldroyd A, Lilleker J, Chinoy H. Idiopathic inflammatory myopathies – a guide to subtypes, 

diagnostic approach and treatment. Clinical Medicine. 2017;17(4):322-328.

2. Lundberg I. The heart in dermatomyositis and polymyositis. Rheumatology. 
2006;45(suppl_4):iv18-iv21.

3. Allanore Y. Effects of corticosteroids and immunosuppressors on idiopathic inflammatory 
myopathy related myocarditis evaluated by magnetic resonance imaging. Annals of the Rheumatic 
Diseases. 2006;65(2):249-252.

4. Gupta R, Wayangankar S, Targoff I, Hennebry T. Clinical cardiac involvement in idiopathic 
inflammatory myopathies: A systematic review. International Journal of Cardiology. 2011;148(3):261-
270.

5. Mavrogeni S, Douskou M, Manoussakis M. Contrast-Enhanced CMR Imaging Reveals Myocardial 
Involvement in Idiopathic Inflammatory Myopathy Without Cardiac Manifestations. JACC: 
Cardiovascular Imaging. 2011;4(12):1324-1325.

6. Cardioatrio A. Miocarditis: Situación actual [Internet]. CardioAtrio - Cardiología, Recursos 
científicos sobre enfermedades cardiovasculares. 2017 [cited 14 August 2017]. Available from: 
https://www.cardioatrio.com/index.php/flashes/4047-miocarditis-situacion-actual

7. 2014 ESC Guidelines on diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy. European 
Heart Journal. 2014;35(39):2733-2779.



IV Jornada de Divulgación Científica

146SELECCIONADOS

C. García Recio;D.C.  Laguado Bulgheroni ; J.L. Cano Durán; J. Marcos Calle;                 M.S. Aparicio 
Pérez

Servicio de Otorrinolaringología, Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres.

Pseudotumor agresivo de nasofaringe

RESUMEN.
El pseudotumor inflamatorio es una neoformación benigna infrecuente potencialmente 

invasiva. En cabeza y cuello afecta principalmente a órbita y senos paranasales. 
Presentamos un caso de afectación de cavum y cervical, con biopsia diagnóstica obtenida mediante 
cirugía endoscópica nasosinusal. Tras intervención quirúrgica y corticoterapia no se ha detectado 
recidiva a un año de la intervención. 

ABSTRACT.
Inflammatory pseudotumor is an unusual benign but potencially invasive lesion. In the head and neck 
area, it mainly involves the orbit and paranasal sinuses. We present a case in nasopharynx and neck. 
After endoscopic surgery and steroid therapy, there has been no recurrence.

PALABRAS CLAVE.
Pseudotumor inflamatorio, nasofaringe, Tumores de cabeza y cuello

INTRODUCCIÓN.
El pseudotumor inflamatorio es una rara enfermedad de etiología desconocida, caracterizada 

por la aparición de lesiones compuestas por histiocitos, macrófagos y células inflamatorias. Su clínica 
depende de la ubicación, generando desplazamiento, obstrucción o incluso invasión en los casos más 
agresivos, como se da en nuestro paciente. 

Inicialmente descrito en el pulmón, en la cabeza y el cuello afecta principalmente a la órbita Se han 
documentado casos localizados en laringe, senos paranasales, espacio parafaríngeo, oído medio e 
interno y en ganglios linfáticos, siendo extremadamente infrecuente la afectación nasofaríngea.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Presentamos el caso de un paciente varón de 65 años que consultó inicialmente en Urgencia por 

presentar cefalea hemicraneal izquierda intensa que no remiten con analgesia habitual, asociada de 
hipoacusia y síndrome constitucional, por lo que se realiza TC cerebral en el que se visualiza ocupación 
en seno esfenoidal. 
Por estos hallazgos se consulta al otorrinolaringólogo quien visualiza ocupación de caja timpánica 
izquierda y discreto abombamiento en rodete tubárico izquierdo, del que se toma muestra para 
estudio. Se solicita ampliar el estudio de imagen de manera reglada y remitir a consultas a la espera de 
los resultados. 

En dicho TC se objetiva una importante masa dependiente de la pared izquierda de nasofaringe, con 
infiltración de las estructuras vecinas e importante erosión ósea del borde izquierdo del clivus así como 
de la punta del peñasco izquierdo, con atrapamiento de la arteria carótida; indicando como primera 
posibilidad diagnostica neoplasia de cavum (Figura 1).

Por el contrario, la anatomía patológica solo muestra patrón inflamatorio sin evidencia de malignidad.
El paciente presenta un deterioro clínico evidente, con disfagia progresiva que, asociada al síndrome 
constitucional, precisa ingreso y sonda de gastrostomía. A la exploración se aprecia lesión mucosa con 
inflamación e hiperemia circundante a la misma, en pared posterior de cavum, con afectación de la fosa 
de, además presenta parálisis de hemilaringe ipsilateral y del hemivelo del paladar blando                    
izquierdo (Figura 2).

Ampliamos estudio de imagen con resultados de normalidad a nivel toracoabdominal y con una 
resonancia magnética con hallazgos sugestivos de proceso infiltrativo de base de cráneo de carácter 
agresivo (Figura 3). Realizamos nueva biopsia que presentará las mismas características que la previa. 
Ante la incertidumbre diagnostica a causa de la negatividad de la anatomía patológica decidimos 
exploración y toma de biopsia quirúrgica, que nuevamente no presenta evidencia de malignidad. 

Debido al rápido y progresivo agravamiento de la situación clínica, se indica exéresis quirúrgica, la cual, 
se informará como tejido linfoide asociado a mucosa, con ausencia de carcinoma y con 
inmunohistoquímica compatible con pseudotumor inflamatorio. El paciente fue tratado con 
corticoides durante tres meses logrando remisión clínica, actualmente asintomático pese a visualizarse 
aun alteraciones en las pruebas de imagen. 

DISCUSIÓN.
El pseudotumor inflamatorio es una entidad escasamente estudiada, de histogénesis 

controvertida. Su patogenia parece ser una respuesta exagerada a agresiones tisulares de etiología 
1

desconocida . Plantea un diagnostico complejo, generalmente de exclusión, pudiendo localizarse en 
2  cualquier órgano .

Inicialmente fue descrito pro Brunn en 1939 en el pulmón, la serie de Ramachandra et al con 18 casos 
encuentra un 33,3% en cabeza y cuello (órbita y senos paranasales), aunque existen documentados 
casos laringo-traqueales, salivales, de oído medio, ganglionares, pterigomaxilares y parafaríngeos.
Su localización más frecuente es en el pulmón, en cabeza y cuello, se encuentra principalmente en las 
órbitas y más raramente en senos paranasales, vías aéreas, cavidad oral, tiroides y parótida. Su 
comportamiento clínico es normalmente benigno, manifestándose como una inflamación localizada, 
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pero a veces puede mostrar un comportamiento localmente invasivo, destruyendo las paredes óseas e 
3invadiendo las regiones vecinas, mimetizando una neoplasia .

La rareza del pseudotumor inflamatorio dificulta su sospecha inicial en procesos inflamatorios. Se 
caracteriza por mostrar una estirpe pluricelular desconocida naturaleza reactiva y agresividad local. El 
diagnóstico diferencial se debe hacer con otras entidades inflamatorias de curso crónico, como 

4 infecciones fúngicas, o con neoplasias como carcinoma o linfomas y, en ocasiones, puede ser imposible 
sin biopsia.

Los estudios de imagen mediante TC muestran signos de ocupación, si están afectos los senos 
paranasales, o una masa bien delimitada que ocupa la fosa nasal, invadiendo las estructuras vecinas. En 
ocasiones hay signos que sugieren malignidad, como destrucción de las paredes óseas, de tal manera 
que puede ser imposible el diagnóstico diferencial con un proceso neoplásico localmente invasivo. En 
resonancia Magnética, las características del pseudotumor inflamatorio son similares a las de otras 
lesiones inflamatorias, como celulitis orbitaria, miositis y sacoidosis. El diagnóstico  de pseudotumor 
inflamatorio se realiza por exclusión, pero los hallazgos clínicos y radiológicos pueden sugerirlo.

La biopsia es el procedimiento electivo para el diagnóstico, siendo la fusión de líneas celulares y la 
5caracterización inmunohistoquímica de reordenamiento en el gen ALK las bases de su tipificación .

El tratamiento no está protocolarizado. Se han propuesto distintas opciones terapéuticas según la 
localización del proceso: tratamiento médico con corticoides, tratamiento quirúrgico y radioterápico. 
La elección terapéutica se hará según la localización de la lesión, comenzando con los tratamientos 
menos agresivos, puesto que se trata de un proceso benigno. La terapia corticoidea se considera de 
elección para los pseudotumores inflamatorios localizados en la órbita, que se intervendrán 
quirúrgicamente ante fracaso del tratamiento médico. Los corticoides ofrecen buenos resultados 
cuando las lesiones no son eminentemente fibróticas.

Los tumores localizados en senos paranasales presentan una menor respuesta a los corticoides, pero se 
puede intentar un ciclo de tratamiento, que puede producir importante mejoría sintomática, 
disminución de la masa e incluso regresión. La cirugía de exéresis se realiza si no remite el proceso, o 
ante la duda de malignidad, como en los casos que con comportamiento invasivo, como lo es el nuestro. 
Si la resección quirúrgica no puede ser completa o no está indicada, se recomienda la radioterapia. Esta 
modalidad terapéutica se ha utilizado más en los casos que afectan a la órbita, en los que la cirugía 
puede resultar demasiado agresiva, sin resultados claros. La radioterapia en los casos que asientan en 
los senos paranasales puede llegar a obtener buenas respuestas hasta en un 85% de los casos según 

6
algunos autores , aunque su valor terapéutico aun no está claro. Hay que tener en cuenta la posible 
inducción de neoplasias en las zonas radiadas a la hora de tomar la decisión terapéutica.

CONCLUSIÓN.
Este tipo de lesiones a menudo únicas simulan neoplasias, enfermedades inflamatorias crónicas o 
infecciones largamente evolutivas, pero la citología, serología y cultivos resultan ineficaces. 
Únicamente la biopsia conseguirá darnos el diagnóstico.

En  nuestro caso, la resección quirúrgica mejoró ostensiblemente la sintomatología del paciente, y la 
leucocitosis y los reactantes de fase aguda se normalizaron una vez finalizada la pauta corticoestoidea. 
Las lesiones halladas en las pruebas de imagen han disminuido claramente su tamaño, aunque sí 
continua existiendo alteraciones radiológicas que se siguen vigilando estrechamente.
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Figura 1. Importante masa dependiente de la pared izquierda de la nasofaringe, con infiltración de las 
estructuras vecinas e importante erosión del borde izquierdo del clivus así como de la punta del peñasco 

izquierdo, con atrapamiento de la arteria carótida interna izquierda.

Figura 2. Lesión vegetante y abombamiento en fosita de Rosenmüller, con signos de inflamación circundante a la 

misma.
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Figura 3. Masa de pared posterior nasofaríngea que invade el espacio parafaríngeo, al seno cavernoso 
izquierdo, a la pared posterior del seno esfenoidal izquierdo, apófisis pterigoides izquierda, cuerpo del esfenoides 

ipsilateral y al clivus, con destrucción del foramen carotídeo e infiltración de arteria carótida interna izquierda, 
condicionando trombosis tumoral de la misma. Presenta hipointensidad con centro hiperintenso en secuencias 

T2, e hipointenso en secuencias T1, en relación con áreas de necrosis central, con intenso realce tras la 
administración de contraste, sugiriendo proceso infiltrativo de base de cráneo de carácter agresivo.
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Lactante con alteración del nivel de conciencia. 
Importancia del diagnóstico diferencial

RESUMEN.
Presentamos el caso de un lactante de 3 meses de edad con episodio de alteración del nivel de 

conciencia. Ante esta situación se debe realizar un amplio diagnóstico diferencial que abarque entre 
otros, las posibles causas de encefalopatía aguda, incluida la invaginación intestinal, en la que la clínica 
neurológica puede ser el principal síntoma de presentación. 
La sospecha clínica y la exploración física son pilares fundamentales a la hora de orientar el diagnóstico 
como ocurrió con este paciente, conduciendo a la resolución espontánea del cuadro y evitando la 
realización de pruebas complementarias innecesarias. 

PALABRA CLAVE.
Invaginación intestinal, clínica neurológica, coma. 

INTRODUCCIÓN.
La invaginación intestinal se define como la introducción de un segmento de intestino proximal en 

otro segmento distal, arrastrando el mesenterio. Como consecuencia se produce congestión venosa y 
linfática, con edema intestinal, que puede ocasionar una obstrucción arterial y la consiguiente isquemia 
intestinal. Si no se resuelve puede derivar en una perforación y peritonitis.  La mortalidad es menor de 
un 1%. 

La invaginación es la causa más frecuente de obstrucción intestinal en niños de  3 a 36 meses de edad. La 
mayoría de los casos ocurren en pacientes sanos, con predominio del sexo masculino. La clínica típica 
son crisis intermitentes de dolor abdominal súbito, intenso y progresivo con llanto inconsolable, 
enrojecimiento facial y encogimiento de piernas, que ceden espontáneamente. Sin embargo el 
diagnóstico puede demorarse por la presencia de sintomatología atípica como son las manifestaciones 
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neurológicas sobre todo alteración del nivel de conciencia en grado variable, con el riesgo de 
complicaciones vasculares intestinales que ello conlleva. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Embarazo controlado y de curso normal. Parto eutócico a las 39+4/7 semanas de edad gestacional. Peso 
de recién nacido: 3580 gr. Período neonatal normal. Desarrollo psicomotor normal. Curva 
ponderoestatural adecuada. Lactancia materna exclusiva. No alergias medicamentosas conocidas. 
Calendario vacunal oficial al día para su edad más una dosis de vacuna frente a rotavirus. Reflujo 
gastroesofágico. 

Lactante de 3 meses que es traído al Servicio de Urgencias por presentar desde hace aproximadamente 
20 minutos desconexión del medio con hipotonía generalizada, cianosis perioral y palidez cutánea. La 
familia refiere que lo estaban bañando en la piscina y ha comenzado con llanto enérgico y 
posteriormente ha cesado, encontrándole hipotónico, con mirada perdida y cianótico. Niño con reflujo 
gastroesofágico habitual pero ese día había vomitado más veces de lo habitual. Afebril. En domicilio le 
habían realizado maniobras de reanimación básicas sin obtener respuesta.

Constantes vitales: 
Tª:35,9ºC   FC: 157 lpm  TA: 99/64 mm Hg  Glucemia capilar: 124 mg/dl. 
TEP inestable. Escala de Coma de Glasgow de 6 puntos. Mal estado general, hipotónico y postrado. 
Palidez cutánea generalizada, mucosas normocoloreadas. Relleno capilar menor de 2 segundos. No 
aspecto séptico. Pupilas mióticas puntiformes arreactivas. Fontanela a punta de dedo, normotensa. Al 
retirarle el pañal tenía heces líquidas sin productos patológicos. Resto de la exploración normal. 
A su llegada se administra un bolo de suero salino fisiológico por la situación de taquicardia y palidez 
generalizada. Se realiza tacto rectal para descartar invaginación intestinal y al retirar salen heces 
semilíquidas con moco, sin sangre. Tras el mismo inicia llanto y recupera de forma inmediata la 
conciencia y la reactividad pupilar. Durante los minutos siguientes permanece fluctuación del nivel de 
conciencia con palidez cutánea, episodios de flexión de extremidades inferiores, contracción 
abdominal y náuseas que van remitiendo progresivamente. 

- Gasometria venosa a su llegada: pH 7,24 HCO3- 20,1 EB -7,3. pCO2 47, láctico 8,1. 
- Hemograma: Hb 12 g/dl, Hto 33%, Leucocitos 9.900 (N 12%, L 79%), Plaquetas 237.000. 
- Bioquímica: Glucosa 122 mg/dl, Na 138 mEq/L, K 5 mEq/L. PCR 0,4 mg/L, Procalcitonina 0,1 

ng/ml. 
- Tóxicos en orina: negativos. 
- Radiografía de tórax: Sin alteraciones. 
- Ecografía abdominal: No se objetivan imágenes sugerentes de invaginación. 
- Ecografía transfontanelar: sin hallazgos patológicos.
- Electroencefalograma: No se objetiva actividad paroxística epileptiforme. 
- Ecocardiografía: Tabique interauricular multiperforado y estenosis pulmonar periférica izquierda 

ligera.
- pH-metría esofágica: Reflujo gastroesofágico con datos de buen pronóstico. 

Antecedentes personales: 

Anamnesis: 

Exploración física: 

Pruebas complementarias:
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Evolución: 
Durante el ingreso evoluciona favorablemente sin presentar nuevos episodios y con buena impresión 
neurológica. 
Se diagnostica de invaginación intestinal, por la respuesta inmediata que tuvo al realizar el tacto rectal 
pero que no pudo confirmarse por ecografía, al realizarse una vez resuelto el cuadro. 
Es dado de alta con tratamiento con Omeprazol para el reflujo gastroesofágico. 
Posteriormente no volvió a presentar episodios similares.

DISCUSIÓN.
El diagnóstico de invaginación intestinal puede demorarse hasta en un 60% de los casos por la 

presencia de sintomatología atípica sistémica simulando una sepsis, un shock hipovolémico o clínica 
neurológica. Esta clínica atípica ocurre con mayor frecuencia en menores de 6 meses. El síntoma 
neurológico más frecuente es la alteración del nivel de conciencia que puede ir desde somnolencia o 
letargia hasta el coma. Otras manifestaciones neurológicas son la hipotonía global con debilidad 
llamativa y episodios paroxísticos con espasmos. La clínica neurológica no se relaciona con el tiempo de 
evolución, siendo en muchos casos un signo de afectación precoz y el principal motivo de consulta. 
Puede coincidir con la clínica digestiva, precederla o reemplazarla, constituyendo en muchas ocasiones 
la única manifestación de la invaginación, como ocurrió en nuestro paciente. En los casos en los que la 
clínica neurológica es el signo predominante hay que realizar un extenso diagnóstico diferencial, con el 
fin de excluir otras causas de encefalopatía aguda de tipo infeccioso, estructural, vascular, trastornos 
hidroelectrolíticos, metabólicos, epilépticos y tóxicos entre otros.  Un enfoque adecuado evitaría la 

3realización de pruebas complementarias innecesarias.

La encefalopatía aguda en la invaginación intestinal se postula que está mediada por la isquemia 
intestinal, en la cual se produce la liberación al torrente sanguíneo de citocinas, hormonas vasoactivas, 
neuropéptidos y opioides endógenos, con el consecuente efecto depresor directo del SNC. La mayoría 

3
de los casos normalizan la función neurológica al restaurarse el flujo vascular intestinal. 
La manifestación clínica más frecuente son las crisis de dolor abdominal súbito, con encogimiento de 
piernas, enrojecimiento facial y llanto inconsolable que suelen durar unos 10-15 minutos con 
recuperación entre episodios. Puede haber vómitos y deposiciones diarreicas, en ocasiones con restos 
de moco y sangre, conocidas también como heces en “jalea de grosella”. En el tacto rectal pueden 
aparecer restos de sangre. A la palpación en hemiabdomen derecho es posible la aparición de una 
masa. 

La etiología de la invaginación intestinal en la mayoría de los casos es idiopática, fundamentalmente en 
niños entre los 3 meses y los 5 años de edad. Se ha estudiado la posible influencia de factores 
infecciosos ya que en muchos casos coincide con brotes de gastroenteritis aguda e infección de vías 
respiratorias altas los días previos. Se cree que  los virus estimulan el sistema linfático intestinal 
provocando una hipertrofia de las placas de Peyer, que actuarían como punto de inicio de la 
invaginación. En menores de 3 meses y mayores de 5 años aumentan los casos de invaginación por una 
enfermedad subyacente como pueden ser un divertículo de Meckel, pólipos, linfoma de intestino 
delgado, malformaciones vasculares, púrpura de Schönlein-Henoch, enfermedad celíaca, enfermedad 

1,2.
de Crohn, etc. 

Se han descrito algunos casos de invaginación los días posteriores a la administración de la vacuna 
frente al rotavirus, pero el riesgo de sufrir una invaginación es menor que el que puede haber si ocurre 
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una gastroenteritis grave por rotavirus. Estas vacunas están contraindicadas si el niño ha tenido 
4

previamente una invaginación.  A nuestro paciente le administraron la primera dosis de la vacuna un 
mes antes del episodio, por lo que no se asoció con el cuadro. 

La localización más frecuente de la invaginación es la ileo-cólica, por la desproporción existente entre 
ileon y válvula ileo-cecal y por el incremento de la peristalsis en lactantes y niños pequeños. La ileo-ileal 
es menos frecuente y suele resolverse espontáneamente. 

Para realizar el diagnóstico es fundamental la sospecha clínica. En algunos casos se diagnostica por la 
clínica y la exploración, sin poder confirmarse con pruebas complementarias al reducirse 
espontáneamente. La prueba de elección es la ecografía abdominal, tanto para el diagnóstico como 
para la monitorización del tratamiento. Es muy específica y sensible y permite identificar causas 
anatómicas. La imagen típica es el signo del donut o la imagen en pseudorriñón. 

Imagen 1. Signo del donut.  

Imagen 2. Imagen en pseudorriñón. 
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Con el Eco-Doppler se puede objetivar disminución de la perfusión que indicaría una posible isquemia. 
La radiografía de abdomen es útil para excluir perforación y pueden verse signos de obstrucción con 
asas distendidas y sin aire distal. La presencia de aire en ciego o íleon terminal descartaría una 
invaginación si hay baja sospecha. La tomografía computerizada se usa en casos dudosos y cuando se 
sospecha una invaginación de intestino delgado o una lesión menor de 3cm. 
En algunos casos, sobretodo cuando la invaginación es corta y en las ileo-ileales, es frecuente la 
resolución espóntanea, por lo que al realizar la ecografía no se identifica la invaginación, aunque podría 
haber edema en la pared intestinal que indicase que en ese punto se ha producido una invaginación. 

El tratamiento de elección en el paciente estable es la reducción no quirúrgica guiada por ecografía con 
5enemas de suero o de aire que crean una presión retrógada.  Los dos tipos de enema son igual de 

efectivos y no hay diferencias en el riesgo de perforación, que ocurre en menos de un 1% de los casos. Se 
ha observado en diversos metaanálisis que la reducción con los enemas de aire es menos dañina en el 
caso de que se produzca una perforación. La reducción se confirma cuando aparece agua o burbujas 
(según el tipo de enema empleado) a nivel de íleon terminal o cuando desaparece la clínica. Este tipo de 
reducción está contraindicada si hay signos de irritación peritoneal, neumoperitoneo o si los síntomas 
son de larga evolución. Actualmente están en desuso los enemas de bario por el riesgo de perforación.
En centros con experiencia la tasa de reducción con enemas es efectiva en un 80-95% de los casos, 
sobre todo si la invaginación es ileo-cólica y de causa idiopática. Se ha visto menor efectividad en 
menores de 1 año y en mayores de 5 años. 

La cirugía está indicada cuando no es efectiva la reducción con enemas, si  hay signos de peritonitis, 
inestabilidad o alguna masa que sirva de punto de inicio de la invaginación. La reducción suele ser 
manual una vez realizada la incisión, salvo cuando ésta no es efectiva o hay alguna lesión. Si existe 
isquemia se reseca la zona afectada y se realiza anastomosis termino-terminal.

Las recurrencias ocurren hasta en un 10% tras una reducción efectiva, siendo más frecuentes en 
menores de un año. Hasta la mitad de las recurrencias ocurren en la primera semana tras la reducción, 
lo que se conoce como recurrencia precoz. Si se producen múltiples recurrencias hay que sospechar 
una patología subyacente, aunque también pueden ocurrir en los casos idiopáticos, en los que la 
hiperplasia linfoide puede actuar como punto de inicio. De entrada no es indicación de cirugía y se debe 
tratar como si fuera el primer episodio.
Se ha estudiado el efecto de la dexametasona intravenosa para prevenir las recurrencias en los casos 

6
idiopáticos, sin obtenerse resultados concluyentes.  

CONCLUSIONES.
En todo lactante o niño pequeño con disminución del nivel de conciencia, letargia e hipotonía hay 

que realizar un diagnóstico diferencial amplio en el que debe considerarse la invaginación intestinal, 
aunque no exista ningún signo clínico típico de presentación de la enfermedad. 
Dado el riesgo de desarrollar complicaciones vasculares intestinales irreversibles, es fundamental la 
sospecha clínica para realizar un diagnóstico precoz.  

La exploración física es imprescindible, como se ha visto con nuestro paciente, al que al realizarle un 
tacto rectal remitió la clínica neurológica y es por ello por lo que se sospecha que tuvo una invaginación 
intestinal ya que no se pudo confirmar con la ecografía al haberse reducido probablemente de forma 
espontánea. 
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Dolor abdominal recurrente en pediatría malrotación 
instestinal

RESUMEN.

La malrotación intestinal con su propensión al vólvulo representa un desafío diagnóstico en 
pacientes pediátricos. El diagnóstico precoz es de suma importancia para conseguir un buen resultado. 
Presentaremos un caso de malrotación intestinal en un niño de 10 años con dolores abdominales 
agudos recurrentes. De esta forma, revisaremos e ilustraremos los hallazgos radiológicos de la 
malrotación y el vólvulo de intestino medio en la infancia, explicando la embriología, la presentación 
clínica, el manejo radiológico y la evolución de este proceso. 

Presentamos el caso de un niño de 10 años que acude a urgencias por tercera vez en 24h por episodio de 
dolor abdominal tipo cólico.

La malrotación intestinal puede definirse como el fallo en la rotación y fijación normales del 
intestino medio durante el desarrollo fetal. Se trata de un término amplio que abarca una gran variedad 
de anomalías de la rotación y fijación intestinales en cuyo diagnóstico el radiólogo juega un papel 
fundamental y que a menudo representa un desafío diagnóstico por la amplia variedad de formas de 
presentación clínica y radiológica. La misma alteración puede permanecer asintomática toda la vida o 
producir un abdomen agudo que acabe con la vida del paciente si no se diagnostica y trata rápidamente.

Intestino medio, Malrotación intestinal, Niños, Ecografía, Tránsito baritado
PALABRAS CLAVE. 

INTRODUCCIÓN 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
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Antecedentes Personales: 

Estudios realizados:

Exploración:

Pruebas complementarias:

Embarazo controlado, parto con forceps a las 37 semanas de edad 
gestacional, periodo neonatal sin incidencias. Desde el año y medio de vida, varios ingresos por cuadros 
de vómitos y dolor abdominal estudiados por parte de Digestivo, con el diagnóstico de vómitos cíclicos. 
Periodos alternantes de estreñimiento y diarrea. 

 estudio metabólico normal; serología celiaca negativa; estudio de hormonas 
tiroideas normal; estudio RGE negativo; H.pylori negativo; enema opaco normal; EEG (2) normales; 
estudio parásitos en heces negativo. RMN cerebral normal. 
Realizada valoración por Psiquiatría y Pedagogía descartando Trastorno del Espectro Autista. 
En los últimos 3-4 años, con escasos episodios, último episodio de dolor abdominal y vómitos que 
precisaron ingreso en 2013. Coincidiendo con los episodios presenta aumento de CPK por crisis de 
hipertonía, que realiza de forma voluntaria porque le calma el dolor, con estudio completo 
Neuropediatría normal. 

Buen estado general. Muy nervioso y ansioso, crisis de llanto. Cuando comienza el dolor realiza 
contracción de musculatura, hasta quedar rígido, de forma voluntaria de extremidades y musculatura 
facial. No aspecto séptico. Buen color. No exantemas ni petequias. Bien perfundido. Signos meníngeos 
negativos. No adenopatías. No signos de dificultad respiratoria. Pulsos periféricos palpables simétricos.
Auscultación cardiaca: rítmica, no soplos.?
Auscultación pulmonar: buena entrada de aire, sin ruidos sobreañadidos. 
Abdomen: no distendido, blando y depresible, refiere dolor con la palpación, RHA normales. 

-Analítica: Únicamente destaca: 13000 leucocitos y CPK 1273 UI/L.

- Ecografía abdominal urgente: 
Hallazgos sugestivos de ectasia de la segunda porción duodenal y cavidad gástrica. Resto de asas 
intestinales de calibre conservado sin alteraciones.
Vasos intestinales mal valorados por importante dolor por parte del paciente.
Múltiples ganglios con centro graso conservado de probable carácter reactivo.
No líquido libre.

Dado los hallazgos en la ecografía se decide ingresar al paciente para observación y realización de 
Tránsito esófago-gastroduodenal para filiar causa.

- Tránsito EGD:
Correcto paso del contraste por esófago. Estomago muy distendido de vaciado lento. 
Flexura duodeno-yeyunal a la derecha de la columna vertebral con luz adelgazada que adopta una 
morfología en sacacorchos. Se observa muy escasa cantidad de contraste, floculado, distal a la misma. 
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Dichos hallazgos sugieren el diagnóstico de malrotación intestinal / vólvulo de intestino medio. 
Dado los hallazgos de vólvulo de intestino medio, se decide intervención quirúrgica urgente por parte 
del servicio de cirugía pediátrica mediante laparotomía, desobstrucción intestinal y fijación intestinal.

DISCUSIÓN.
Para entender la malrotación es necesario conocer el desarrollo embriológico normal del intestino. 

El tubo digestivo en el desarrollo fetal comienza siendo un tubo corto y recto con 3 partes, el intestino 
proximal, medio y distal. 
El intestino medio primitivo pronto se divide en dos partes por el eje de la arteria mesentérica superior 
(AMS). La parte proximal, prearterial, futura asa duodenoyeyunal, se localiza por encima y anterior a la 
AMS. La parte distal, postarterial o asa cecocólica se localiza posterior e inferior a la AMS. Esta parte dará 

. 
lugar al íleon distal, al colon derecho y a los dos tercios proximales del transverso

PROCESO DE ROTACIÓN
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El intestino medio crece desproporcionadamente respecto al embrión y en la sexta semana se hernia en 
forma de U en el cordón umbilical. El intestino herniado comienza el proceso de rotación dentro del 
cordón umbilical rotando las dos asas independientemente en sentido contrario a las agujas del reloj 
sobre el eje de la AMS.

Inicialmente, el asa duodenoyeyunal rota 90° a la derecha y el asa distal también rota 90° para quedar 
ambos en el plano horizontal . A continuación rotan otros 90°, de forma que el asa duodenoyeyunal se 
localiza posterior e inferior a la AMS y el asa cecocólica superior. En la décima semana de gestación el 
intestino regresa a la cavidad abdominal girandno el asa proximal otros 90° en sentido contrario a las 
agujas del reloj para quedar situada a la izquierda de la AMS. 

Estos 270° de rotación total dejan la segunda porción del duodeno a la derecha de AMS, la tercera 
porción posterior a la AMS y la unión duodenoyeyunal a la izquierda y posterior a la AMS. Por último, el 
asa distal o cecocólica regresa al abdomen y rota otros 90° en sentido contrario a las agujas del reloj y 
por delante de la AMS para adoptar su característica forma de marco, con el ciego en el cuadrante 
inferior derecho y el colon transverso anterior a la AMS.

PROCESO DE FIJACIÓN

La segunda, tercera y cuarta porciones del duodeno se fijan al retroperitoneo. El ligamento de Treitz fija 
la unión duodeno-yeyunal, el colon ascendente y descendente se fijan directamente al retroperitoneo y 
el intestino delgado se fija por un amplio mesenterio que se extiende desde la unión duodenoyeyunal a 
la válvula ileocecal. 
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T: ligamento de Treitz
C: ciego
Cuando se produce una anomalía en la rotación normal del intestino medio antes de adquirir su 
posición normal, se produce una alteración en la fijación del mismo, siendo ésta de menor longitud y 
suponiendo un punto de posible volvulación.

En función de en que estadío embrionario se produzca la alteración/ interrupción de la rotación 
intestinal normal, se producirá un tipo de malrotación u otra.

a.  No rotación:
Fallo en la rotaión antihoraria, el intestino medio  regresa a la cavidad abdominal sin haber rotado más 
que hasta el plano horizontal. 
Posición final:
Colon a la izquierda, ciego próximo a línea media, intestino delgado a la derecha.

b. Rotación incompleta:
Rotación parcial de 180º de intestino medio en sentido antihorario.
Es la forma más frecuente.
Posición final:
Intestino adopta una posición intermedia entre la no rotación y la disposición normal. 

c. Rotación inversa:
El asa cecocólica regresa al abdomen primero.
Posición final:
El duodeno cruza hacia la izquierda por delante de la AMS y el colon va por detrás de dicha arteria.

TIPOS DE MALROTACIÓN
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PRESENTACIÓN CLÍNICA

DIAGNÓSTICO RADIOLÓGICO

Esta patología en sí misma es asintomática, produciendo síntomas que derivan de una posible 
torsión/volvulación del intestino alrededor del estrecho pedículo que lo fija, produciendo un cuadro de 
obstrucción intestinal.
Los síntomas suelen aparecer en el primer mes de vida (aunque pueden ser asintomáticos hasta edades 
avanzadas) provocando vómitos biliosos como manifestación de una obstrucción intestinal.
Cuando se manifiesta en edades más avanzadas como la infancia o la adolescencia, se presenta de 
forma más insidiosa, con cuadros de dolores abdominales recurrentes, diarrea y malabsorción.

El diagnóstico de esta patología es fundamentalmente radiológico. 

1. Placa simple de abdomen:
El aspecto radiológico de la malrotación es muy variable e infrecuentemente se diagnostica con una 
radiografía El patrón más frecuente es un luminograma normal . Ver asas yeyunales proximales 
neumatizadas en el lado derecho en el periodo posnatal precoz o asas de intestino delgado a la derecha 
y de colon a la izquierda en un niño mayor son hallazgos que sugieren una malrotación. 
Cuando la obstrucción duodenal es completa, es típica la imagen de doble burbuja con aire en la cámara 
gástrica y el duodeno proximal, sin gas intestinal distal. Esta forma de presentación no es la habitual, y es 
más frecuente que la obstrucción duodenal sea incompleta. Cuando el vólvulo produce una isquemia 
intestinal aparecen signos de mal pronóstico como asas distendidas, «tubulizadas» o con impresiones 
digitiformes/pliegues engrosados, muy separa- das entre sí por el edema de la pared o ascitis y en casos 
muy avanzados puede verse una neumatosis intestinal, gas portal o neumoperitoneo. 

 

. 6
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Signo de la doble burbuja. Indica obstrucción duodenal (malrotación, atresia duodenal, páncreas 
anular)

2. Tránsito gastrointestinal.
Es la prueba de elección para diagnosticar la malrotación, con una sensibilidad del 93-100% y una 
sensibilidad de solo el 54% para el vólvulo intestinal.
 El diagnóstico se basa en ver la unión duodeno-yeyunal en una posición anómala y, por extensión, del 
ligamento de Treitz . En la proyección anteroposterior, la unión duodenoyeyunal se sitúa normalmente a 
la izquierda de los pedículos vertebrales izquierdos, a la altura del margen inferior del bulbo duodenal o 
píloro, al nivel del pedículo izquierdo de L1 y nunca más medial. La situación del duodeno en la 

? ? 
proyección lateral es posterior, con una orientación paralela de la 2. y 4. porción, siempre por encima 
del platillo superior del cuerpo vertebral L2
La clásica imagen del vólvulo de IM es la imagen en «sacacorchos» o «tirabuzón» del duodeno distal y 
yeyuno proximal en el centro del abdomen. La luz intestinal se estrecha con obstrucción parcial o 
completa. El duodeno proximal a la obstrucción suele estar moderadamente dilatado y en el punto de 
obstrucción puede verse un asa cónica o en pico, generalmente con extensión caudal. Si la obstrucción 
es completa, el bario no pasa a las asas volvuladas. 

3. Ecografía:
La sospecha diagnóstica se establece tras valorar la posición relativa de la arteria y vena mesentérica 
superior (VMS). La AMS es constante, mientras que las venas mesentéricas reflejan el desarrollo y la 
disposición de las asas intestinales. En condiciones normales la vena se sitúa a la derecha de la arteria en 
el plano axial al nivel de la unión de la VMS con la porta. En cambio, en la malrotación la vena se sitúa a la 
izquierda de la arteria.  No es un signo suficientemente específico ni sensible ya que la relación 
AMS/VMS invertida se ha descrito en pacientes con rotación normal y hay un 30% de pacientes con 
malrotación y relación AMS/VMS normal. Por tanto, una relación vascular alterada no es 

.

. 
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patognomónica y obliga a realizar otra prueba, preferentemente un tránsito intestinal. 
Recientemente se ha descrito como signo más fiable para excluir la malrotación el demostrar la posición 
retroperitoneal de la tercera porción duodenal cuando pasa entre la aorta y la AMS en el plano axial, 
caudal a la vena renal izquierda. 
La ecografía es la prueba de elección cuando se sospeche un vólvulo de IM siendo el signo ecográfico 
más característico la visualización de los vasos arremolinados entrando en una masa sólida cen 
troabdominal que corresponde a las asas volvuladas sin aire. 

4. Enema opaco:
Actualmente en desuso debido a que se ha demostrado que la variabilidad de la posición del ciego es 
mucho más frecuene en la población sana que la de la unión duodeno-yeyunal.

5. Tc y RM: 
La mayoría de las malrotaciones en adultos se descubren de forma incidental en estudios de TC o RM 
realizados por otras causas. No suelen emplearse en niños.
Además de la malposición intestinal y la relación AMS/VMS, permiten valorar signos extraintestinales 
no evi- dentes en estudios convencionales 

El tratamiento de esta patología es exclusivamente quirúrgico, siendo de carácter urgente en casos de 
volvulación y pudiendo hacerse de forma programada en casos asintomáticos.

Ante cualquier neonato con vómitos biliosos y buen estado de salud previo debe sospecharse 
una malrotación intestinal, probablemente complicada. Inicialmente es aconsejable realizar una 
radiografía siendo la siguiente exploración indicada la ecografía. En casos dudosos sin claros signos 
ecográficos concluyentes estaría indicado un tránsito gastrointestinal proporcionando el diagnóstico 
en el 90%de las ocasiones. Su diagnóstico precoz es crucial para evitar complicaciones potencialmente 
mortales.

CONCLUSIONES.
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Carcinoma epidermoide de mama: a propósito de un 
caso

RESUMEN.
En la literatura científica hay muy pocos casos descritos de carcinoma epidermoide primario de 

mama. Se trata de una enfermedad poco frecuente que representa menos del 1% de las neoplasias 
malignas de mama. Tanto su etiopatogenia, tratamiento como su pronóstico en la actualidad son 
motivo de controversia.
Se expone el caso de una paciente y la actitud terapéutica llevada a cabo, así como una breve revisión de 
la literatura.

PALABRAS CLAVE. 
Carcinoma epidermoide 
Neoplasia de mama
Primario
Mujer

INTRODUCCIÓN.
El carcinoma epidermoide (CE) de mama (también denominado carcinoma de células 

escamosas) es una patología de rara aparición, con muy pocos casos publicados en la literatura. 
La clínica y el diagnóstico con pruebas de imagen son similares a otros carcinomas de mama, siendo 
necesario realizar un examen histológico para confirmar esta variedad de carcinoma metaplásico 
constituido por células pavimentosas queratinizantes.

Se desconoce actualmente el curso clínico y el pronóstico de este tipo de tumores, así como su 
etiopatogenia (aunque se ha sugerido la teoría de una metaplasia del epitelio ductal de la mama).
Se presenta un caso de CE primario de mama con el objetivo de hacer una revisión sobre el tema. 
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CASO CLÍNICO.
Se trata de una mujer de 74 años con antecedentes de hipertensión arterial, epilepsia, artrosis y 

osteoporosis, con antecedentes quirúrgicos de apendicectomía, colecistectomía e histerectomía con 
doble anexectomía. Tuvo la menarquia a los 16 años, la menopausia a los 56 años y 5 gestaciones. Sin 
antecedentes familiares de cáncer de mama u ovario.

Es remitida a la consulta de Cirugía General para valoración de tumoración en mama izquierda palpado 
por la paciente como hallazgo casual.

Ecográficamente se identifica lesión nodular quística de 2cms en línea intercuadrántica inferior con 
extensión a región retro areolar (BIRADS 4C). Se realiza biopsia con aguja gruesa de la mama con 
diagnóstico de carcinoma epidermoide de mama con receptores estrógenos, progresterona y HER2 
negativo, un Ki-67 >20%, y p53, E-cadherina y CK19 positivos.

Es intervenida realizándose mastectomía simple de mama izquierda, cuyo resultado 
anatomopatológico es de carcinoma epidermoide bien diferenciado (carcinoma metaplásico, Estadio 
pT1cN0). Posteriormente, fue valorado por Oncología, decidiéndose no dar tratamiento adyuvante 
complementario a la cirugía.

Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento, realizando controles ecográficos anuales sin 
signos de recidiva (BIRADS 2).

DISCUSIÓN.
El carcinoma epidermoide (CE) de mama es una entidad infrecuente, presentando una 

incidencia muy baja (se estima que comprende entre el 0.04 y el 1.1% de todos los tumores malignos de 
1,2,3,4,5,6,7,8 8mama ). Raramente aparece en varones, aunque se ha descrito algún caso . De acuerdo a la 

clasificación de la Organización Mundial de la Salud (OMS) el CE de la mama corresponde a un tipo de 
carcinoma metaplásico.

Se presenta principalmente en mujeres mayores y postmenopáusicas, siendo la edad de aparición 
2

similar a la de otras formas de cáncer de mama, variando entre los 53 y los 62 años .

La etiopatogenia en este tipo de tumores es desconocida. Se conoce que pueden ser ser primarios, cuyo 
origen es controvertido (absceso, quiste,…) o secundario a un tumor epidermoide de otra localización 
(pulmonar, laringe, esófago, vejiga o cérvix). Atendiendo al carcinoma primario, que es el que nos 

6,8concierne, se especula que pueda originarse directamente del epitelio del ducto mamario , aunque 
otros autores defienden la hipótesis de que el tumor se origine de áreas de metaplasia escamosa, 

6
presentes en el seno de un adenocarcinoma de mama de larga evolución . Otros autores sugieren que el 
CE puede originarse de procesos benignos de la mama ya que la metaplasia escamosa también se puede 
observar en quistes, procesos inflamatorios crónicos, abscesos o fibroadenomas. Si estos procesos 

2,3pudiesen evolucionar a carcinomas, se explicaría el origen del CE .

Su forma de presentación es variable, desde un absceso mamario hasta una masa de crecimiento 
rápido. La descripción más habitual en los casos publicados, es la presencia de un absceso o lesión 
quística en la mama que no responde al tratamiento quirúrgico, al desbridamiento y al tratamiento 

1,5,7
antibiótico . 



IV Jornada de Divulgación Científica

169 SELECCIONADOS

El diagnóstico radiológico no posee características específicas respecto al resto de las neoplasias de la 
2,3

mama . En la mamografía se observa la presencia de una masa de alta densidad, asociada a distorsión 
de la arquitectura mamaria, márgenes espiculados e irregulares y sin microcalcificaciones, aunque se 

2
pueden visualizar calcificaciones del tejido epitelial necrótico . En la ecografía, se aprecia desde masas 
grandes, sólidas, con ecogenicidad interna compleja, hasta presencia de áreas hipoecoicas y/o quísticas 

2,3con bordes microlobulados y márgenes bien circunscritos e irregulares en la mayoría de los casos .

El examen histológico confirma el diagnóstico de sospecha, siendo el principal hallazgo citológico, la 
presencia mayoritaria de células escamosas. Este hecho nos ayuda a distinguir los verdaderos cánceres 
epidermoides de mama, de la metaplasia escamosa presente en el seno de un carcinoma ductal, ya que 
en los CE puros casi todas las células malignas son escamosas con signos de queratinización. La 
existencia mayoritaria de características glandulares, como son la diferenciación columnar, serían 

2
sugerentes de otros diagnósticos .

Existe una serie de criterios anatomopatológicos que, según varios autores, podrían establecer el 
diagnóstico de CE: a) el origen del tumor debe de ser independiente de la piel adyacente o del pezón; b) 
el componente tumoral debe de tener más del 90% de células escamosas; c) ausencia de componente 
ductal, mesenquimal u otros elementos neoplásicos, y d) otros orígenes más frecuentes de carcinoma 

1,2,3,4
epidermoides deben de ser excluidos .

El CE de mama, habitualmente no muestran sobreexpresión de Her2-neu ni positividad de los 
1,2,3,4,5,7,8receptores hormonales (estrógenos y progresterona) . Algunos autores describen casos con 

2,6,7
receptores hormonales positivos, incluso consideran el tratamiento hormonal adyuvante , pero se 
podría cuestionar si ha sido debido a una inclusión accidental de otro tipo de lesiones en la muestra 
analizada.

Según la literatura científica, existe controversia en el tratamiento de este tumor maligno. Por un lado, 
algunos autores se basan en la cirugía asociada a radioterapia y quimioterapia, al igual que en el 

2
tratamiento de los adenocarcinomas de mama (ya que equiparan un comportamiento agresivo) ; 
mientras que otros recomiendan utilizar el mismo tipo de tratamiento que para los tumores malignos 

3
epidermoides de otros órganos . Parece ser que la cirugía es el tratamiento de elección, dada la 
necesidad de realizar un examen histológico para poder confirmar el diagnóstico del CE; sin embargo, el 
tratamiento adyuvante no está tan claro. La quimioterapia (QT) tiene una actividad muy limitada sobre 
el CE de mama y la radioterapia (RT) tampoco está del todo establecido para este tipo de neoplasias; 
aunque en algunos casos descritos se ha visto que la QT asociada a RT para carcinomas epidermoides de 

2,6
otras localizaciones ha disminuido el riesgo de recidivas locorregionales .

El pronóstico es controvertido; algunos autores lo equiparan al de los adenocarcinomas pobremente 
2diferenciados , con un comportamiento más agresivo y de peor pronóstico. Mientras que otros, 

4
encuentran que su pronóstico es comparable al de un cáncer de mama típico . Las recidivas después de 
5 años son muy raras, siendo similares a los carcinomas epidermoides de otras localizaciones. La 

2 3
supervivencia a los 5 años se estima entre un 50-67%  y un 39-67% , según diferentes autores.
Resumiendo, sigue sin poder establecerse un consenso para el tratamiento de esta neoplasia debido a 
su baja frecuencia que no permite realizar estudios seriados que comprueben la eficacia terapéutica ni 
que permitan evaluar el pronóstico de la misma. 
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CONCLUSIÓN.
El carcinoma epidermoide de mama es un tumor raro del cual se conoce poco acerca de su 

comportamiento clínico y de los resultados a largo plazo tras el tratamiento. Ante la presentación de un 
absceso de mama, patología más común, se debe tener presente la asociación con esta neoplasia 
primaria poco frecuente.

Tanto las manifestaciones clínicas como los hallazgos radiológicos son inespecíficos. Por tanto, el 
diagnóstico de CE se establece a través de la histología, una vez realizado el estudio anatomopatológico 
de la pieza quirúrgica.

Actualmente, el tratamiento adyuvante no está bien definido. Se necesitan más estudios para poder 
unificar criterios en el manejo de esta patología tan poco habitual.
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Tratamiento con interferón, depresión como efecto 
secundario

RESUMEN.
Existe evidencia de que el sistema inmune puede modular los neurotransmisores a nivel central.  

Inmunomoduladores como el interferón han sido ampliamente usados con éxito en el tratamiento de 
múltiples neoplasias. Sin embargo todos los tratamientos farmacológicos tienen efectos secundarios 
que no podemos perder de vista. Se presenta el caso de un paciente diagnosticado de melanoma que 
presenta un trastorno depresivo mayor tras ser tratado con interferón alfa. Existen estudios que han 
demostrado la eficacia de los tratamientos profilacticos con Inhibidores selectivos de la recaptación de 
serotonina con objeto de evitar este efecto secundario tan incapacitante.

INTRODUCCIÓN.
La actividad antineoplásica del interferón ha sido ampliamente demostrada. Los interferones 

pueden surgir: de la capacidad del huesped de inducir una respuesta contra el tumor (efecto 
inmunomodulador) y/o ser el resultado del efecto antiproliferativo directo sobre la célula tumoral. El 
interferón alfa produce un efecto citostático sobre las células tumorales disminuyendo así  la velocidad 
de poliferación de dichas células hasta quedar comprometida su supervivencia. Aunque faltan aún 
detalles por aclarar parece que en este mecanismo antiproliferativo están involucrados varios efectos 
entre los cuales destaca, la capacidad de los interferones para mejorar o inhibir la síntesis de proteínas 
específicas, la capacidad de modificar la expresión antigénica celular y la de modular el sistema inmune. 
Por ello el tratamiento con interferón ha sido uno de los más usados cuando hablamos de terapia 
antineoplásica. Una de las consideraciones a tener en cuenta al comenzar un tratamiento con interferón 
son los importantes efectos secundarios que este genera. La depresión es uno de los efectos que 
debemos considerar a la hora de prescribir este fármaco ya que, aunque aún se desconoce el 
mecanismo por el cual lo produce  es uno de los efectos más invalidantes en este tipo de pacientes 
teniendo en cuenta la vulnerabilidad emocional en la que se encuentran. 
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PALABRAS CLAVE.
Interferón, depresión mayor, antidepresivos, profilaxis, efectos secundarios.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de mediana edad que acude al Equipo de Salud Mental derivado desde atención 

primaria para valoración por presentar sintomatología depresiva de un año y medio de evolución. Hace 
un año y nueve meses el paciente fue diagnosticado de melanoma estadío II para el que recibió 
tratamiento quirúrgico y adyuvante con Interferón alfa-2b durante doce meses. Actualmente realiza 
seguimiento en el servicio de Oncología con revisiones periódicas anuales. Nunca antes había 
consultado en el servicio de Salud mental ni había recibido ningún tratamiento psiquiátrico o 
psicoterápico. Está divorciado, tiene una hija y actualmente tiene una pareja con la que convive. Según 
refiere cuenta con buen apoyo familiar, muy buena relación con su hija y socioeconómicamente se 
encuentra en una situación estable. Según refiere el paciente tras el diagnóstico del melanoma gracias 
al gran apoyo familiar consiguió aceptarlo bien y se sometió a la operación convencido de ello.  Todo 
salió bien, con buen pronóstico según oncología pero, según relata, al comenzar el tratamiento con 
interferón comenzó a sentirse cansado, desanimado, triste...  En un principio se le atribuyeron los 
síntomas a un proceso congruente con la situación que estaba viviendo pero mientras iba mejorando y 
terminando las sesiones de interferón, viendo que todo había salido bien, según los resultados de 
oncología y dadas las buenas noticias lo esperable es que su estado de ánimo remontase. Pero en su 
lugar el estado de ánimo fue empeorando progresivamente hasta establecerse sintomatología 
consistente sobretodo en muy bajo estado de ánimo con gran labilidad emocional, decía sentirse 
incapaz para reírse, parecía haber perdido la capacidad para disfrutar, entretenerse y contaba 
claramente disminución de la capacidad de concentración.  También parecía haberse instaurado 
insomnio  tanto de conciliación como de mantenimiento y pérdida de hasta quince quilos de peso por la 
marcada disminución del apetito. Después de seis meses tras haber terminado el tratamiento, tras un 
año de tratamiento con interferón-alfa-2b  y de haberse establecido este cuadro el paciente fue 
derivado al Equipo de Salud Mental para valoración. 

EXPLORACIÓN Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
El paciente tenía buenos resultados en los controles oncológicos . La analítica era rigurosamente 

normal. No existía anemia ni alteraciones de la serie leucocitaria ni plaquetaria. Perfil hepático y renal 
se encontraba dentro de los límites normales. Perfil lipídico, Vitamina B12, ácido fólico y hormonas 
tiroideas en rango normal. En cuanto a los marcadores tumorales habían vuelto a la normalidad.  La 
exploración física era rigurosamente normal. A la exploración psicopatológica el discurso estaba 
levemente enlentecido con un tono monótono y apagado. Destacaba sintomatología compatible con 
depresión, con estado de ánimo hipotímico, apatía, anhedonia , tendencia a la clinofilia y dificultad para 
la concentración.  Se evidenciaba gran ansiedad ideica con tendencia a la rumiación sobre temas 
hipocondríacos. También padecía alteraciones del ritmo vigilia-sueño con insomnio global  y alteración 
del apetito con tendencia a la hiporexia. Negaba ideación autolítica aunque si había ideas de muerte 
pasivas. No se evidenciaba sintomatología de rango psicótico.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL.
En este caso los principales diagnósticos diferenciales que se plantean una vez ha sido 

descartado posibles causas orgánicas o recidivas tumorales son: 
-El trastorno adaptativo.  Que se diagnostica, según criterios DSM V cuando se desarrollan una 

serie de síntomas emocionales o conductuales en respuesta a un estresor(es) ocurridos en los últimos 3 
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meses posteriores al comienzo del estresor. Se trata de el desarrollo de síntomas o conductas 
clínicamente significativas, como para afectar a los diferentes ámbitos de la vida del sujeto ; laboral, 
social o económico. Y que, una vez que el factor de estrés o sus consecuencias han terminado , los 
síntomas no se mantienen durante más de seis meses.  

-El Trastorno depresivo mayor.  Cuyos criterios operativos para su diagnóstico, segun el DSM V, 
serían:

A. Cinco (o más) de los siguientes síntomas presentes durante el mismo período de 2 
semanas, que representan un cambio respecto a la anterior, por lo menos uno de los 
síntomas debe ser (1) estado de ánimo depresivo o (2) pérdida de interés o placer. Nota: No 
incluir los síntomas que son claramente atribuibles a otra condición médica.
1. Estado de ánimo depresivo la mayor parte del día, casi cada día según lo indica el propio.   
2. Marcada disminución del interés o placer en todas o casi todas las actividades, la mayor 
parte del día, casi cada día.
3. Pérdida de peso significativa sin hacer dieta o ganancia de peso.
4. Insomnio o hipersomnia casi todos los días.
5. Agitación o enlentecimiento psicomotores casi cada día (observable por los demás, no 
meras sensaciones de inquietud o de estar enlentecido).
6. Fatiga o pérdida de energía casi todos los días.
7. Sentimientos de inutilidad o de culpa excesivos o inapropiados (que pueden ser delirantes) 
casi cada día (no sólo remordimiento o culpa por estar enfermo).
8. Disminución de la capacidad para pensar o concentrarse, o indecisión.
9. Pensamientos recurrentes de muerte, ideación suicida recurrente sin un plan específico o 
una tentativa de suicidio o un plan específico para suicidarse.

B. Los síntomas provocan malestar clínicamente significativo o deterioro en las áreas 
sociales, ocupacionales, u otras importantes del funcionamiento. 

DIAGNÓSTICO Y EVOLUCIÓN.
Siguiendo los criterios DSM V descartamos el trastorno adaptativo ya que en nuestro caso el 

paciente ya había acabado el tratamiento del melanoma y todos los controles eran rigurosamente 
normales . Nuestro paciente fue diagnosticado de depresión mayor. Fue  tratado con desvenlafaxina 
mejorando la sintomatología y recuperando su normalidad en el ámbito afectivo y en todos los 
aspectos de su vida diaria.  Actualmente realiza seguimiento en el Equipo de Salud Mental con 
revisiones cada año y con expectativas de ir retirando la medicación.

DISCUSIÓN.
 Es importante que cada vez que nos enfrentamos a una nueva entrevista tengamos en cuenta 
todos los datos que nos aporta el paciente: antecedentes personales, antecedentes familiares, 
tratamientos previos, etc.. teniendo muy en cuenta la cronología de los hechos. En el caso que se nos 
plantea teniendo en cuenta los datos recogidos en la historia clínica, nos planteamos la importancia de 
hacer un bien diagnóstico diferencial ya que el abordaje terapéutico de un trastorno depresivo mayor y 
de un trastorno adaptativo pueden ser parecidos pero tienen matices diferentes ya que el primero 
tendría un abordaje principalmente farmacológico y el segundo principalmente psicoterapéutico. 
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CONCLUSIONES.
La depresión y la conducta suicida, incluyendo las ideas suicidas y los suicidios se han reportado 

en asociación con el tratamiento con interferón alfa. La incidencia de la depresión ha variado 
sustancialmente entre los ensayos clínicos relacionados con interferón,  posiblemente las variaciones 
están relacionadas con la enfermedad subyacente,  la dosis, la duración del tratamiento y el grado de 
supervisión, pero se estima que hasta un 15% o más están inducidas por el fármaco.

Existen estudios que demuestran la alta incidencia de sintomatología depresiva que comienzan con la 
introducción de interferón alfa y que acaban con la instauración de cuadros de depresión mayor . Se ha 
observado que los pacientes que van a ser sometidos a tratamiento con este tipo de terapias se 
benefician de una profilaxis con ISRS.

Podemos concluir haciendo hincapié en la importancia de conocer los efectos secundarios de los 
fármacos que utilizamos ya que la polifarmacia es una realidad cada vez más evidente en nuestros 
pacientes. 
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No veo nada pero hay un perro. Síndrome de  Charles 
Bonnet

RESUMEN.
El síndrome de Charles Bonnet (SCB) se define por la presencia de alucinaciones visuales en 

pacientes con disminución de la visión y estado cognitivo conservado. Se presenta un caso de un 
paciente con pérdida de visión importante que manifiesta alucinaciones visuales. El SCB se asocia a 
distintas enfermedades oculares con disminución importante de la visión. Es importante realizar un 
diagnóstico y manejo adecuado por un equipo multidisciplinar.

PALABRAS CLAVE.
Sindrome de Charles Bonnet, alucinaciones visuales, baja visión. 

INTRODUCCCIÓN.
El síndrome de Charles Bonnet (SCB) se define como la presencia de alucinaciones visuales 

simples o complejas en pacientes con disminución de la visión y estado cognitivo conservado, sin 
1,2

enfermedad psiquiátrica o neurológica asociada . Su incidencia se está incrementando en nuestro 
medio cada vez más, debido principalmente al mayor envejecimiento de la población, lo que conlleva 
una mayor incidencia de enfermedades oculares progresivas asociadas a la edad tales como la 
degeneración macular o el glaucoma que evolucionan a una pérdida de visión, asociada a este 

3síndrome . 

Su prevalencia, según algunos estudios puede ser hasta del 35%, aunque en muchos casos no se 
1

diagnostica debido a que los pacientes no consultan, por miedo a presentar patologías psiquiátricas .

CASO CLÍNICO.
Se presenta el caso de un varón de 75 años ingresado a cargo del servicio de oftalmología debido 

a un  absceso corneal.
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Como antecedentes de interés destacan una leucemia mieloide aguda tratada con trasplante alogénico, 
tras el cual desarrolló enfermedad injerto contra huésped ocular; debido a esto el paciente necesitó 
trasplante corneal en el ojo izquierdo. Además presenta síndrome de Sjögren y ptisis bulbi del ojo 
derecho debido a una endoftalmitis tras cirugía de cataratas, sin otros antecedentes patológicos de 
interés. Desde el punto de vista psicopatológico, el paciente no presenta antecedentes psiquiátricos; 
nunca ha estado ingresado en psiquiatría ni presenta seguimiento en el equipo de salud mental. 
Tampoco existe consumo de tóxicos.

Acude a urgencias por dolor, ojo rojo, secreción y disminución de la agudeza visual del ojo izquierdo. A la 
exploración, el paciente presenta agudeza visual de percepción de luz. Al examen con lámpara de 
hendidura se observa hiperemia con abundante secreción, quémosis conjuntival y absceso corneal 
central con adelgazamiento inferior.

El paciente ingresa para tratamiento antibiótico y antifúngico con sospecha de absceso corneal fúngico. 
Tras la realización de cultivos se confirma queratitis por cándida; y debido a la mala respuesta al 
tratamiento y el adelgazamiento corneal progresivo, con riesgo de perforación, se decide 
queratoplastia “en caliente” y recubrimiento con membrana amniótica.

Durante su estancia en el hospital el paciente manifiesta sintomatología psiquiátrica por lo que se 
realiza interconsulta al servicio de psiquiatría hasta en dos ocasiones. En primer lugar, se encuentra al 
paciente desorientado, con alteraciones conductuales, fluctuación de la atención e inquietud 
psicomotriz. Refiere: - “veo cosas, me pongo muy mal, me pasó lo mismo hace años en un ingreso que 
tuve en otro hospital”. Tras la valoración y exploración psicopatológica, se diagnostica de síndrome 
confusional agudo y se pauta tratamiento con quetiapina 25mg cada 24 horas. Tras el inicio del 
tratamiento psicofarmacológico, se produce una mejoría parcial de la clínica sin remisión completa por 
lo que se realiza nueva interconsulta. Ante la nueva valoración, el paciente refiere: -“veo un perro que se 
mueve, mira está aquí, pero sé que no es real”. En esta ocasión, el paciente se encuentra consciente, 
orientado en tiempo espacio y persona. No presenta alteraciones conductuales ni inquietud 
psicomotriz. No tiene clínica fluctuante en la atención ni en la memoria. No refiere alteración del ciclo 
sueño-vigilia, ni ideación delirante. Se observa alucinosis orgánica visual en probable relación con 
patología orgánica (disminución importante de la agudeza visual) por lo que se diagnostica de SCB.

DISCUSIÓN.
Existen diferentes enfermedades oculares relacionas con el SCB tales como degeneración 

macular asociada a la edad, desprendimiento de retina, glaucoma, catarata y distintas enfermedades de 
la superficie ocular.

No está descrita la causa de las alucinaciones aunque se piensa que puede ser por denervación, debido 
a la pérdida de aferencia de señales, se originarían una serie de cambios neuronales y una 

1
hiperexcitación ante cualquier estímulo . Esta teoría estaría apoyada al observarse el cese de la 

4
sintomatología al evolucionar a la amaurosis .

Se han propuesto distintos factores desencadenantes como el estrés, la astenia, la iluminación tenue o 
5el deslumbramiento y se ha asociado también a otros factores ambientales como el aislamiento social .

Estos enfermos pueden presentar alucinaciones visuales simples, como líneas, figuras, fotopsias y 
miodesopsias o complejas que principalmente aparecen como personas, animales y plantas. Los 
pacientes refieren varios episodios diarios de minutos de duración,  pueden aparecer de forma aguda o 

6crónica y no suelen durar mas de 12 meses, aunque se han descrito casos de años de evolución .
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Es importante descartar enfermedades psiquiátricas o neurológicas que cursan con alucinaciones 
asociadas y que aparecen de forma aguda como pueden ser parkinson, demencia de cuerpos de Lewy, 
intoxicaciones por fármacos, delirium, encefalitis e incluso narcolepsia.

Se ha relacionado el SCB con un  riesgo de progresión a demencia hasta un 25% superior a la población 
5

general, por lo que es importante el diagnóstico y el manejo adecuado por distintos especialistas .

CONCLUSIONES.

El diagnóstico y tratamiento de estos pacientes debe ser integrado; en equipos 
multidisciplinares formados por psiquiatras, oftalmólogos, neurólogos y geriatras. Es importante 
explicar al paciente la naturaleza de su patología para disminuir todo lo posible la ansiedad y el malestar 
que origina esta patología.

La actitud a seguir será individualizada con cada paciente, desde la observación y seguimiento en 
pacientes con pocos fenómenos alucinatorios hasta el tratamiento médico en aquellos dónde el 
síndrome se presente de forma más continuada y afecte a la calidad de vida.
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Servicio de Neumología. Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

TBC pleural: un diagnóstico inesperado

RESUMEN.
Se nos presenta el caso de una mujer de 19 años con febrícula vespertina, derrame pleural 

izquierdo, Mantoux positivo y cultivo para BAAR negativo; el diagnóstico definitivo nos lo da la biopsia 
pleural.

PALABRAS CLAVE.
Derrame pleural, tuberculosis, biopsia pleural, Mantoux, ADA.

INTRODUCCIÓN.
El diagnóstico diferencial del derrame pleural debe abarcar una serie de patologías desde 

hidrostáticas, infecciosas, inflamatorias o tumorales, siendo la tuberculosis una causa frecuente en 
pacientes jóvenes en nuestro medio. Debemos tenerla en cuenta en casos de elevación de ADA y 
Mantoux positivo, debiendo realizar cultivo y biopsia pleural, que es la prueba que nos da el diagnóstico 
definitivo.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Se nos presenta el caso de una mujer de 19 años que acude a urgencias por febrícula vespertina, 

dolor torácico y tos seca de una semana de evolución que en las últimas 24 horas alcanza los 39.7ºC. No 
presenta foco abdominal, odinofagia, no mialgias ni síndrome miccional.

En cuanto a sus antecedentes personales, tuvo una neumonía a los 5 años de edad y presenta factor X de 
la coagulación en el límite bajo de la normalidad. No refiere intervenciones quirúrgicas.  No es 
fumadora, no ha realizado viajes al extranjero, vive en residencia de estudiantes e hizo un voluntariado 
en pisos tutelados. Tiene contacto con un perro. 
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A la exploración física destaca hipofonesis en hemitórax izquierdo hasta campo medio, el resto del 
examen es normal.

Analíticamente presenta leucocitosis de 12600 con neutrofilia de 86.6%, alargamiento del TP y TTPA en 
el límite alto de la normalidad y PCR de 96.8, además de 500 leucocitos en orina.
En la GAB: pH 7.48, pCO2 28, pO2 73.2, HCO3 23.4 y Sat.O2 95.6%.
Se extraen hemocultivos, urocultivo y test de Legionella y S.Pneumoniae en orina.
Se realiza radiografía de tórax en la que se objetiva pinzamiento del seno costofrénico izquierdo con 
signo de Damoisseau en el contexto de un derrame pleural izquierdo, cisuritis mayor.
Se realiza TAC torácico que descarta TEP y se aprecia derrame pleural masivo izquierdo con atelectasia 
pulmonar compresiva subyacente.
Para realizar toracocentesis y colocar tubo de drenaje torácico se ajusta el tratamiento de las 
alteraciones hematológicas usando complejo de protrombina humana (factores II, VII, IX, X), ácido 
tranexámico y fitomenadiona.
Se coloca tubo de drenaje torácico y se envía la muestra para laboratorio de bioquímica, anatomía 
patológica y microbiología.
Se realiza Mantoux que es positivo (9 mm) y se solicita Interferón gamma. 
El líquido pleural presenta glucosa 73, proteínas totales de 5, albúmina 3.2, colesterol 87, triglicéridos 
27, amilasa 49, LDH 489, ADA 73,9.
En el cultivo del líquido pleural para micobacterias no se observan BAAR y el ADN de M. tuberculosis es 
indetectable. El análisis inmunológico del líquido pleural es también no concluyente.  Dada la 
negatividad de estos estudios se realiza biopsia pleural.
Tras instaurar tratamiento y drenar hasta 800 cc de líquido amarillento, la paciente presenta mejoría de 
la clínica, se encuentra estable hemodinámicamente y en la radiografía de tórax se aprecia mejoría de la 
cuantía del derrame, por lo que se decide alta a la espera de resultado de biopsia pleural con 
tratamiento empírico de tuberculosis. 
A los 15 días acude a consulta donde se confirma el diagnóstico de pleuritis tuberculosa al hallar en la 
biopsia pleuritis crónica granulomatosa, con técnicas de BAAR resistentes positivas. Se continua por 
tanto con el tratamiento propuesto para la enfermedad tuberculosa.

DISCUSIÓN.
1

Los pacientes con derrame pleural deben estudiarse de forma sistemática . Es fundamental una 
anamnesis y exploración física completas, haciendo especial énfasis en las enfermedades previas o 
actuales (cardiopatías, hepatopatías y nefropatías crónicas, neoplasias, tuberculosis o colagenosis), la 
ocupación laboral, la posible exposición a tabaco y asbesto, así como los fármacos que recibe.
La toracocentesis diagnóstica es fundamental para establecer la etiología del derrame pleural, porque 
permite la diferenciación entre trasudados y exudados, considerándose como paso inicial en el 
diagnóstico etiológico de cualquier derrame. Se considera exudado si cumple alguno de los criterios 
clásicos de Light:

• Cociente proteínas totales en liquido pleural/proteínas totales en plasma >0.5
• Cociente LDH en liquido pleural/LDH en plasma >0.6
• LDH del líquido pleural superior a 2/3 del límite superior de la normalidad de la LDH 

sérica.

Estos criterios identifican correctamente cerca del 98% de todos los exudados, pero clasifican 
erróneamente como exudados casi el 30% de los derrames pleurales cardiacos y el 20% de los 
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2hidrotórax hepáticos . Si se sospecha insuficiencia cardiaca pero el derrame cuenta con características 
de exudado, se recomienda calcular el gradiente entre la albúmina del plasma y del líquido pleural, y si 

3
es >1.2g/dL, se asumirá la naturaleza trasudativa de dicho derrame .

Las etiologías posibles del derrame pleural son muy numerosas (tabla 1). Las causas más frecuentes de 
trasudado son la insuficiencia cardiaca y la cirrosis hepática. La gran mayoría de los exudados en nuestro 

4
medio son de origen neoplásico (27%), paraneumónicos y empiemas (19%) y tuberculosos (9%) .

TRASUDADOS 
• Insuficiencia cardiaca congestiva. 
• Cirrosis hepática descompensada. 
• Insuficiencia renal crónica (también exudado). 

 

Infrecuentes 
• Síndrome de vena cava superior, pericarditis constrictiva, hipotiroidismo, 

síndrome nefrótico, diálisis peritoneal, urinotórax. 
 

EXUDADOS 
INFECCIOSOS 

• Paraneumónico, empiema. 
• Tuberculosis. 
• Actinomicosis, Nocardia y hongos. 

 
NEOPLÁSICOS 

• Cáncer de pulmón (10% trasudado). 
• Mesotelioma difuso. 
• Metástasis (mama, digestivo, ovario, otros). 
• Linfomas, leucemias, mieloma. 

 

INFLAMATORIOS 
• Pericarditis aguda. 
• Síndrome de Dressler. 
• Artritris reumatoide, lupus eritematoso. 
• Enfermedad de Wegener. 
• Sarcoidosis. 

 
PATOLOGÍA ABDOMINAL 

• Cirugía, absceso subfrénico. 
• Pancreatitis, pseudoquiste pancreático. 
• Rotura de esófago. 
• Síndrome de Meigs (raro trasudado). 
• Síndrome de hiperestimulación ovárica, endometriosis. 
• Rotura de embarazo ectópico. 

 

FÁRMACOS 
• Amiodarona, metotrexato, bromocriptina, nitrofurantoina, metronidazol, 

dasatinib… 
 

OTROS 
• Tromboembolismo pulmonar (raro trasudado). 
• Traumatismos torácicos. 
• Cirugía cardiaca. 
• Rotura de aneurisma de aorta. 
• Radioterapia. 

 

Tabla 1. Etiología de los trasudados y exudados.
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En España, la tuberculosis respiratoria es una enfermedad de declaración obligatoria desde principios 
del siglo XX.  En el año 2014 se notificaron 5.018 casos de tuberculosis, lo que corresponde a una tasa de 
incidencia de 10,80 casos por 100.000 habitantes (esta tasa es un 10% inferior a la del año 2013). Del 
total de casos, 3.933 corresponden a tuberculosis respiratoria (incluye las formas pulmonar, pleural y 
linfática intratorácica), con tasas de 8,47 casos por 100.000 habitantes, suponiendo un descenso de un 

510,5% respecto al año anterior .

La tuberculosis pleural representa el 4-10% de todos los casos de tuberculosis y el 10-15% de los 
derrames pleurales estudiados mediante toracocentesis en España, aunque su incidencia tiende a 
disminuir. Se produce como consecuencia de una respuesta inmune retardada frente a antígenos de 

6M.Tuberculosis que alcanzan la pleura desde focos subpleurales .

Aunque se puede presentar a cualquier edad, la pleuritis tuberculosa se da más frecuentemente en 
niños y adultos jóvenes (menores de 35 años) pudiendo ser la manifestación de una primoinfección 
tuberculosa. Clínicamente suele presentarse de forma aguda o subaguda, con tos, dolor tóracico y 
fiebre (70% de los pacientes), síndrome constitucional, sudoración nocturna y diferentes grados de 
disnea. El derrame pleural suele ser unilateral (95%), de tamaño pequeño-moderado, aunque a veces 
se presenta de forma masiva (18%) o loculado (30%). Puede objetivarse enfermedad pulmonar 

3coexistente en el TAC entre el 40 y el 85% de los pacientes .

El derrame pleural tuberculoso corresponde a un exudado de predominio linfocítico (aunque en fases 
iniciales pueden predominar los neutrófilos), con glucosa < 60mg/dL, adenosindesaminasa (ADA) > 
35UI/L y < 5% de células mesoteliales. Los niveles elevados de ADA muestran una sensibildad del 88-

3
100% y una especificidad del 81-97% . No obstante, podemos encontrar niveles de ADA elevados en 

7 otros exudados no tubercuolosos como linfomas, adenocarcinomas o mesoteliomas, empiemas o 
artrititis reumatoide. Los niveles de interferón-gamma también se encuentran elevados en la 
tuberculosis pleural, con sensibilidad y especificidad muy similares al ADA.

El diagnóstico de certeza que confirma la existencia de pleuritis tuberculosa se obtiene con el 
aislamiento de M.Tuberculosis en líquido pleural o en tejido pleural (obtenido por biopsia pleural 
transparietal, puede mostrar granulomas que suponen un diagnóstico de presunción, confirmándose 

3
con la presencia de bacilos ácido-alcohol resistentes o el aislamiento del bacilo en el cultivo ). Hay que 
realizar baciloscopias y cultivo de esputo para descartar afectación pulmonar (aunque tiene un 
rendimiento variable).

El uso de BACTEC (cultivo en medio líquido) permite un mayor y más rápido rendimiento (en 2 semanas) 
respecto al cultivo de Löwenstein-Jensen. La técnica MODS (cultivo líquido, y análisis de observación 
microscópica de suceptibilidad a fármacos) muestra mayor celeridad de resultados (en 2 semanas) y 
mayor sensibilidad que el medio de Löwenstein (en líquido pleural 20% vs 7%; en biopsia pleural 81% vs 

3
51%) . Los test de amplificación de ácidos nucleicos presentan baja sensibilidad pero alta                 
especificidad (>90%).

El tratamiento de la pleuritis tuberculosa no difiere del aplicado en la tuberculosis pulmonar: 2 meses 
(Isoniazida+Rifampicina+Pirazinamida+Etambutol) y los 4 meses siguientes (Isoniazida+Rifampicina).
Si la cantidad de derrame es importante, se puede colocar un tubo de drenaje pleural para mejorar los 

7
síntomas, pero no existe evidencia de que mejore los resultados a medio-largo plazo .
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En caso de que dicho derrame esté encapsulado, se pueden usar fibrinolíticos intrapleurales para 
facilitar su resolución y disminuir la paquipleuritis residual (<20% de pacientes, y con impacto funcional 

8
escaso). No se ha demostrado que el uso de corticoides mejore su evolución .

CONCLUSIONES.
El abordaje del derrame pleural requiere de diversas técnicas para su diagnóstico etiológico, no 

sin antes realizar una buena anamnesis y exploración física. El análisis del líquido pleural mediante la 
toracocentesis es el elemento clave para enfocar el diagnóstico. En el caso de la tuberculosis pleural es 
de gran utilidad el valor del ADA, pero el diagnóstico definitivo nos lo da la biopsia del tejido. El hecho de 
que su incidenca esté disminuyendo no excluye la probabilidad disgnóstica en pacienets jóvenes con 
derrame pleural, tos, febrícula y astenia y por tanto debemos pensar en ella. 
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Invaginación intestinal: la adecuada elección dentro de 
la diversidad terapeútica

RESUMEN.
La invaginación intestinal, también llamada intususcepción, es el deslizamiento de un segmento 

de intestino dentro de otro, siendo la causa más frecuente de obstrucción intestinal entre los 3 meses y 
los 6 años. Está incluido en el diagnostico diferencial de abdomen agudo en edad pediátrica, siendo 
necesaria una prueba y reducción, si se precisara, ecográfica para evitar secuelas significativas, que 
incluyen la necrosis intestinal. También puede ocurrir en la población adulta, donde generalmente es 
causada por una lesión focal que actúa como un “punto de ataque”. Se presenta el caso de un niño de 7 
años y 3 meses de edad que acude a Urgencias por un cuadro de dolor abdominal, fiebre, regular estado 
general y leucocitosis con neutrofilia. Dada la inespecificidad del dolor y la afectación del estado general 
del paciente se solicita al Servicio de Radiodiagnóstico una ecografía abdominal que concluye el 
diagnóstico de invaginación de asas de intestino delgado; por este motivo, es ingresado por Cirugía 
Pediátrica con tratamiento conservador y resolución espontánea del cuadro. 

PALABRAS CLAVE.
Invaginación intestinal, dolor abdominal, abdomen agudo. 

INTRODUCCIÓN.
La invaginación intestinal es una entidad frecuente en edad pediátrica, aunque se puede 

presentar también en la edad adulta; y se produce cuando una parte del intestino se pliega como un 
telescopio y un segmento penetra dentro de otro.
La clínica típica consiste en una tríada caracterizada por dolor abdominal tipo cólico, vómitos biliosos y  
heces en jalea de grosella (alto VPP) asociando en la exploración física una masa en cuadrante superior 
derecho; tan solo veremos esta presentación clásica en una quinta parte de los casos. Por ello es de gran 
relevancia el apoyo con una prueba de imagen para el diagnóstico, siendo de elección la ecografía por 
no ser fuente de irradiación en estos pacientes.
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Muestro el caso de un niño de 7 años que acude a Urgencias por dolor abdominal y que tras la 
realización de las pruebas complementarias adecuadas se evidencia la presencia de una invaginación 
intestinal, que en este caso, tiene resolución espontánea mediante tratamiento conservador por 
Cirugía Pediátrica.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de 7 años y 3 meses de edad con antecedentes de embarazo controlado y de 

curso normal, parto instrumental, peso al nacimiento de 3,340 kg. Lactancia materna exclusiva de 1 mes 
y medio con introducción alimentaria reglada y bien tolerada. Desarrollo psicomotor y 
ponderoestatural normal. Calendario vacunal al día. Polinosis en tratamiento con inmunoterapia e 
intervenido de amigdalotomía y adenodectomía en junio de 2016.

Acude al Servicio de Urgencias por un cuadro de dolor en hemiabdomen derecho de 12 horas de 
evolución, fiebre de hasta 38,2 ºC, astenia y anorexia llamativa. 

Durante la anamnesis el paciente refiere dolor abdominal localizado en hipocondrio-flanco izquierdo 
constante, aunque sin precisar características, así como una intensa astenia y anorexia. Ha realizado un 
vómito bilioso sin alteraciones del ritmo gastrointestinal. La familia comenta que no existe ambiente 
infecto-contagioso ni posibilidad de ingesta de alimentos en mal estado.

A la exploración, el paciente presentaba constantes vitales normales (TA: 104/55 mmHg, FC: 117 lpm, T: 
37ºC, Peso: 25 Kg, Talla: 123,5 cm) se encontraba decaído, con ligera palidez cutánea y mucosas 
rosadas, ojeroso. Bien perfundido, sin aspecto séptico, no exantema ni petequias. Buena impresión 
neurológica. Sin signos de dificultad respiratoria. Abdomen no distendido, sin megalias, con defensa a la 
palpación en hemiabdomen derecho y dolor a la palpación profunda del mismo, así como borgorismos 
abdominales; Blumberg, Psoas y Rosving negativos, marcha antiálgica. 

Las pruebas complementarias mostraban leucocitosis de 14 800/µl, neutrófilos 84.3%, linfocitos 8.4%, 
hemoglobina 12 g/l, plaquetas 183 000/µl, INR 1.25, TP 14 seg, TTPa 35.4 seg, Actividad de protrombina 
73%, glucosa 101 mg/dl, creatinina 0.48 mg/dl, urea 33 mg/dl, PCR 41.2 mg/l. Orina: Gravedad 
específica 1031, pH 7, cetonas 80 mg/dl, resto negativo. 

Se realizó ecografía abdominal por el Servicio de Radiodiagnóstico, en la que se visualizó en la 
exploración selectiva de mesogastrio-flanco izquierdo, con sonda lineal de alta frecuencia, una imagen 
redondeada de 22 x 17 mm de tamaño y aspecto ecográfico “en donut” que se acompañaba de algunas 
pequeñas adenopatías locorregionales de probable origen reactivo. Ante estos hallazgos altamente 
sugestivos de invaginación de intestino delgado, de probable localización ileoileal, se comunicó el caso 
inmediatamente con el servicio de Cirugía Pediátrica, a cargo de quien fue ingresado el paciente.
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Fig. 1 Corte transversal, imagen redondeada de 22 x 
17 mm, en diana, que representa las distintas capas 

intestinales invaginadas. “Signo del donut o la diana”.

Fig. 2 Corte longitudinal, asa proximal del intestino, 
intussusceptum, prolapsa sobre asa distal, intussuscipiens.

Con estos datos, se ingresa al niño en el Servicio de Cirugía Pediátrica para observación, dieta absoluta y 
fluidoterapia a necesidades basales, requiriendo una actitud expectante ante el aceptable estado 
general y la ausencia de complicaciones en el momento actual; cediendo el dolor abdominal mediante 
analgesia habitual.

El día posterior al ingreso se le repite ecografía abdominal reglada con hallazgos, en mesogastrio-flanco 
izquierdo, de al menos tres imágenes nodulares, sólidas, hipoecogénicas con centro hiperecogénico, 
milimétricas, sugestivas de ganglios linfáticos o pequeñas adenopatías inespecíficas ya descritas en 
ecografía previa del día anterior; así como mínima cantidad de líquido libre entre asas. Sin identificar, en 
el estudio actual, imagen que sugiera la existencia de invaginación de intestino delgado.

Tras mejoría clínica del paciente y la inexistencia de irritación peritoneal, fiebre ni vómitos, 
acompañada del resultado anodino de la prueba de imagen y analítica en rangos de la normalidad se 
decide el alta del paciente con diagnóstico de adenitis mesentérica en el momento actual que será 
tratada con analgésicos a dosis habitual si dolor.

DISCUSIÓN.
La invaginación intestinal es una de las principales causas de obstrucción intestinal aguda en 

lactantes y niños pequeños, teniendo un pico de incidencia máxima entre los 6 y 12 meses. Fue descrita 
por primera vez por Barbette en 1647.

La mayoría de los casos son idiopáticos, se ha relacionado con la hiperplasia de los ganglios linfáticos 
mesentéricos y su asociación con algunas infecciones víricas  (adenovirus, enterovirus y rotavirus). En 
algunos casos, principalmente en adultos, destaca la presencia de un “punto guía o cabeza de 
invaginación”, principalmente de causa neoplásica (tumor primario gastrointestinal, metástasis, tumor 
benigno), congénito (divertículo de Meckel), infeccioso (apendagitis) o traumático (hematoma mural).

El mecanismo patogénico consiste en que una parte proximal del intestino se desplaza hacia el lumen 
distal y se propulsa hacia delante como si fuera un bolo de alimento. La parte prolapsante del intestino 
se describe como el intussusceptum  mientras que el segmento distal del intestino que recibe el 
intussusceptum se describe como el intussuscipiens. Como el mesenterio se incorpora en la 
invaginación, el retorno venoso se ve comprometido, dando como resultado edema y restricción al flujo 
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sanguíneo. Finalmente, el suministro arterial al intestino se interrumpe y se produce isquemia y 
necrosis.

La región ileocólica ocupa el primer lugar en localización de esta patología, hasta el 95% de los casos, 
debido a la gran cantidad de tejido linfoide relacionado con el íleon terminal y la anatomía de la región 
ileocecal; la ileoileal en segundo lugar, seguida de la colicocólica y, finalmente la invaginación gástrica 
que es rara pero está documentada.
Tiene una presentación clínica con una triada clásica, consistente en dolor abdominal tipo cólico, 
vómitos biliosos y  heces en jalea de grosella, que tan solo está presente entre 20% y el 40% de los casos, 
aproximadamente el 15% de los pacientes con invaginación intestinal no presentan dolor abdominal, 
con una clínica muy inespecífica.
En la exploración física es característica, aunque no siempre detectable, una masa en cuadrante 
superior derecho.

La radiografía simple debe ser el primer examen llevado a cabo ante sospecha de invaginación, ya que 
podemos advertir signos indirectos derivados del proceso obstructivo, perforación o presencia de masa 
abdominal.

La ecografía es la prueba más sensible y especifica, no siendo sólo un método diagnóstico, sino que 
también puede guiar la reducción hidrostática de la invaginación intestinal con enema. Así la imagen 
ecográfica típica es el “signo del donut o la diana”, dos anillos hipoecogénicos separados por un anillo 
hiperecogénico, en ocasiones también se puede visualizar una imagen en “pseudorriñón”, capas 
hiperecogénicas e hipoecogénicas superpuestas.

El enema de contraste sigue siendo el patrón de oro, mostrando la invaginación como una masa oclusiva 
que prolapsa en la luz dando apariencia de resorte espiral, bario en la luz del intussusceptum y en 
espacio intraluminal, pudiendo demostrar, en estados avanzados, una perforación, este método ha sido 
relegado por la ecografía, ya que, esta última, evita la irradiación del paciente.

El TC no deberá ser de elección si la sospecha de invaginación es en un niño, sin embargo, será prueba a 
realizar si sospechamos causa secundaria, complicaciones o en pacientes adultos, traduciéndose los 
signos ecográficos a la típica “imagen en diana” en los cortes transversales y la “imagen de salchicha” en 
los cortes longitudinales.

El tratamiento va a estar condicionado en función de la localización de la invaginación y el estado de 
perfusión del segmento intestinal afecto, debemos distinguir en primer lugar si el cuadro puede 
resolverse espontáneamente mediante tratamiento conservador, este caso suele darse en 
invaginaciones ileoileales con un curso clínico muy favorable; o si bien necesitaremos un tratamiento 
activo, habitualmente en las de localización ileocólica y en aquellas que presentan complicaciones en el 
momento diagnóstico.
Los métodos terapéuticos son la desenvaginación radiológica y la opción quirúrgica.

Existen dos métodos terapéuticos radiológicos, la reducción hidrostática guiada por ecografía o la 
fluoroscópica con bario. La primera de ellas es un método simple, eficaz y económico, que permite 
descartar otros diagnósticos diferenciales, tiene una alta tasa de éxito y su principal ventaja es la falta de 
radiación. Además es posible introducir gastrografín al enema para la posterior realización de 
radiografía simple que permita verificar la correcta desinvaginación; por todo ello se está convirtiendo 
en técnica de elección en la mayoría de los centros.
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Consiste en la colocación de sonda Foley por vía rectal, inflándose posteriormente el balón y 
efectuando una compresión glútea, se introduce enema de agua, solución salina o Ringer lactato con 
bolsa de enema situada a 1.5 m de altura respecto del paciente, utilizando cantidad suficiente hasta 
lograr la reducción de la invaginación, entre 500 y 1.000 cc.
Los criterios de validez para confirmar la reducción de la invaginación se realizan mediante valoración 
ecográfica y son; la desaparición de la “imagen en donut”, la distensión de íleon, reflujo de líquido a 
íleon a través de la válvula ileocecal, ausencia de imágenes sugestivas de invaginación tras la evacuación 
de los restos de enema con desaparición de la masa lobulada en el interior del ciego, edema de válvula 
ileocecal, mostrando la típica imagen en "labios gruesos".
Si, como se ha comentado anteriormente, hemos añadido gastrografín al enema podemos comprobar 
mediante una placa simple si el procedimiento ha sido exitoso, evidenciando; repleción de contraste de 
todo el marco colónico y relleno de contraste de asas de intestino delgado.

La cirugía está indicada cuando hay sospecha de necrosis intestinal, peritonitis o shock y también 
cuando ha habido una reducción incompleta, o antecedentes de varias recidivas. Habitualmente se 
realiza por laparotomía, aunque se están datando resultados prometedores mediante técnicas 
laparoscópicas.

CONCLUSIONES

- Alta capacidad resolutiva de la ecografía, permitiendo llegar a un diagnóstico sin la necesidad de 
recurrir a otras técnicas.

-  No existe una única actitud terapéutica, el manejo debe individualizarse en cada paciente de 
acuerdo a las características de presentación de la patología.
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Adenocarcinoma mucinoso de yeyuno como causa 
infrecuente de anemia crónica

RESUMEN.
El adenocarcinoma de yeyuno  es un tumor infrecuente con manifestaciones clínicas 

inespecíficas, lo cual condiciona un diagnóstico difícil y tardío. Debido a esto, en muchos casos se trata 
de una enfermedad avanzada al momento del diagnóstico, que responde mal al tratamiento 
quimioterápico, por lo que es fundamental conseguir un diagnóstico temprano que permita un 
tratamiento quirúrgico curativo. Para esto, es clave en casos de anemia crónica de origen digestivo, 
como en el caso clínico que presentamos, realizar un diagnóstico diferencial adecuado una vez 
descartadas otras causas más frecuentes de la misma.

PALABRAS CAVE.
Adenocarcinoma mucinoso, yeyuno, anemia.

 
INTRODUCCIÓN.

La causa más frecuente de anemia crónica en nuestro medio es la patología digestiva, debiendo 
descartar durante su estudio la presencia de enfermedad inflamatoria intestinal, lesiones vasculares y 
neoplasias del tracto digestivo.

Presentamos el caso de un adenocarcinoma mucinoso de yeyuno medio como causa infrecuente de 
anemia crónica.

-DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 83 años con antecedentes de dislipemia, anticoagulado por flutter auricular y portador 

de prótesis valvular mitral por endocarditis, que acude a urgencias por dolor abdominal inespecífico, 
náuseas, vómitos y síndrome constitucional y anemia de meses de evolución.
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En la analítica destaca anemia y leucocitosis y en la radiografía de abdomen se aprecia leve dilatación de 
asas de intestino delgado. En TC abdominal urgente se objetiva una tumoración irregular en asa 
yeyunal, con sospecha radiológica de GIST o linfoma.

Se completa el estudio descartando enfermedad a distancia mediante TC, y se localiza una lesión 
sangrante a nivel de yeyuno medio mediante cápsula endoscópica. Se decide intervención quirúrgica 
preferente. 

Se realiza laparotomía, objetivándose de forma intraoperatoria una  tumoración de yeyuno medio de 
unos 10x10 cm aprox. adherida a fascia posterior de músculo recto izquierdo (Figura 1). Se realiza 
resección segmentaria de yeyuno medio en bloque junto con la región de pared abdominal afecta por el 
tumor, y posterior anastomosis latero-lateral mecánica.

Se aprecia también una tumoración de 1.3 cm aproximadamente con aspecto de adenopatía, 
íntimamente adherida a apéndice cecal, por lo que se realiza apendicectomía y resección de 
adenopatía para su estudio anatomopatológico.

Figura 1: imagen intraoperatoria de la tumoración de yeyuno
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El postoperatorio transcurre sin incidencias. 

El diagnóstico anatomopatológico de la pieza quirúrgica evidencia un adenocarcinoma mucinoso de 
yeyuno moderadamente diferenciado, pT4N0, con márgenes quirúrgicos respetados. 
En el apéndice cecal y tumoración adherida se identifica como hallazgo incidental una neoplasia 
mucinosa de bajo grado con márgenes respetados.

DISCUSIÓN.
El adenocarcinoma de intestino delgado es un tumor infrecuente que supone un 0.5% de las 

neoplasias intestinales (1). La localización más frecuente es el duodeno distal y yeyuno proximal. 

Debido a su baja incidencia y a que presenta una clínica inespecífica, es frecuente un diagnóstico tardío 
(2), por lo que aproximadamente un tercio de los pacientes presentan metástasis en el momento del 

1diagnóstico.

Es fundamental un alto índice de sospecha tras descartar otras causas más comunes de síndrome 
anémico de origen digestivo. Para ello es necesario un diagnóstico temprano con tránsito 
gastrointestinal, TC abdominal y endoscopia digestiva o cápsula endoscópica (3).

Se ha demostrado su asociación con la enfermedad de Crohn (3) (factor de riesgo más importante para 
la aparición de estos tumores tras 10 años de enfermedad), poliposis adenomatosa familiar, fibrosis 
quística y la enfermedad celíaca.

El tratamiento curativo en aquellos tumores localizados en duodeno distal, yeyuno e íleon es la 
resección segmentaria (3) con linfadenectomía (1). En casos seleccionados con estadío Tis ó T1 sin 
invasión de la submucosa, es posible la resección local endoscópica. No se ha demostrado utilidad de la 
quimioterapia salvo como tratamiento paliativo.
Debido a que se trata generalmente de un diagnóstico tardío, pese a la realización de cirugía curativa, la 
supervivencia oscila entre un 35% y un 60% (4).

CONCLUSIONES.
EL caso que presentamos supone un ejemplo representativo de la importancia de un 

diagnóstico diferencial adecuado ante una anemia crónica de origen digestivo, teniendo presentes los 
tumores de intestino delgado una vez descartadas otras causas más frecuentes, ya que esto 
condicionará la posibilidad de un tratamiento quirúrgico, que en este tipo de tumores es el único 
curativo.
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Anestesia en faringolaringectomía con reconstrucción 
con colgajo musculocutáneo libre. A propósito de un 
caso

RESUMEN.
Los cánceres del seno piriforme son frecuentes en algunos países de Europa. Cuando invaden 

ampliamente la pared posterior de la hipofaringe y la boca esofágica, la cirugía posible es la 
faringolaringectomía total circular, que requiere la reconstrucción del tubo faríngeo. Estas técnicas de 
reconstrucción tienen como objetivo la obtención de un tubo faríngeo que permita la recuperación 
rápida de la deglución sin riesgo de estenosis tardía con la mínima mortalidad y morbilidad.

Para el éxito de la técnica por su rol en la estabilidad hemodinámica y en el flujo de sangre regional la 
anestesia juega un factor determinante. Por otro lado, la anestesia regional, las variaciones en el 
volumen sanguíneo y el uso de fármacos vasoactivos pueden también influir en el flujo de sangre en el 
colgajo. Por eso, y a causa de la falta de recomendaciones basadas en la evidencia, la técnica anestésica 
de esos procedimientos se basa, en la mayoría de los casos, en las consideraciones patofisiológicas. El 
objetivo es la optimización de las condiciones fisiológicas para que sobreviva el colgajo sin aumentar la 
morbilidad no quirúrgica.

A continuación presentamos un caso en el que se realizó una faringolaringectomia con reconstrucción 
mediante colgajo musculocutáneo libre de faringe. 

PALABRAS CLAVE.
Anestesia, Faringolaringectomía total, Reconstrucción faringe, Colgajos libres 

musculocutáneos, Colgajo antebraquial tubulizado.
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INTRODUCCIÓN.
La anestesia para cirugía con colgajos microvasculares es un reto. El papel del anestesiólogo 

incluye la optimización de las condiciones fisiológicas para la sobrevida del colgajo sin aumentar la 
morbilidad no quirúrgica. Una buena comunicación y el conocimiento de los pasos y de la fisiopatología, 
son necesarios para asegurar una evolución favorable

Los objetivos básicos de la anestesia son buscar una perfusión adecuada del tejido “trasplantado”, 
minimizando cualquier morbilidad asociada con una cirugía /anestesia prolongada. Los requisitos 
básicos del colgajo microanastomosado son conseguir una circulación hiperdinámica y mantener la 
normotermia

Estos enfermos muchas veces tienen una anatomía alterada, ya sea por la neoplasia o por el resultado 
de la radio/quimioterapia, y por eso es importante anticipar la hipótesis de vía aérea difícil. La 
radioterapia previa aumenta las complicaciones postoperatorias de la herida y está asociada con el 
fracaso del colgajo si el local receptor fue previamente irradiado.

El despertar y la extubación pueden ser un reto, incluso para los anestesiólogos más expertos. Es 
deseable tener un enfermo despierto y colaborador, pero también es importante evitar grandes 
variaciones tensionales, asociadas con la tos y la agitación. Eso es particularmente importante en la 
cirugía de cabeza y cuello y es vital intentar lograr una excelente analgesia antes de la interrupción de la 
anestesia.

CASO CLÍNICO. 
Paciente mujer de 55 años, valorada en la consulta de preanestesia con los siguientes datos: 75 

Kg, 165cm, con antecedentes personales de fumadora de más de 40 cig/día, HTA, hernia hiato, Ca. 
Hipofaringe, IQ: Hernia inguinal, legrado.
Derivada a Otorrinolaringología y Cirugía Plástica para intervención de Faringolaringectomia total y 
reconstrucción con colgajo libre de faringe.

Paciente con ECG en RS a 70 lpm, Rx tórax dentro de la normalidad y analítica con valores dentro del 
rango de la normalidad.

Valoración ASA IV

En el antequirófano se procedió a la señalización del brazo derecho donde se retiraría el colgajo para no 
realizar canalización de VP ni Arteria en dicho brazo. Se canalizó VP de 18 G en Brazo Izquierdo y se 
administró 2 mg de midazolam.

En quirófano se procedió a la monitorización no invasiva de la TA, pulsioximetría, ECG, Tª.
Se realiza A. General balanceada, inducción con fentanilo, propofol y anectine; Intubación mediante 
laringoscopia directa ( Cormack-Lehane II). Tras esto, se administra dosis de rocuronio y se procede a la 
canalización de arteria Radial izquierda para monitorización invasiva de la TA y sondaje vesical para 
control horario de diuresis.

Mantenimiento con remifentanilo y Sevoflurane.
Durante la cirugía, se mantuvo a la paciente en hipotensión controlada y normotermia.
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Se procedió a calcular requerimientos de fluidoterapia para mantener adecuada perfusión con 
calentador de fluidos y se realizaron controles gasométricos para control de Hematocrito y gases 
respiratorios para mantener en normocapnia.
En quirófano se procedió a la apertura de dos campos quirúrgicos: Faringolaringectomia radical por 
parte de los otorrinolaringólogos y extracción del colgajo libre por parte de los cirujanos plásticos.
Posteriormente se procedió a la colocación del colgajo de forma conjunta. Tras la comprobación de 
pulso mediante doppler y cierre de la región cervical, la paciente se traslada a la unidad de UCI-
Anestesia sedoanalgesiada, intubada en VM, para control postoperatorio, pautando Adiro 100mg y 
Clexane 60mg/12h para evitar trombosis del colgajo.
Tras 24, sin signos de sangrado, se procede a la extubación de la paciente sin incidencias, siendo Alta a 
planta de otorrinolaringología a las 72h.

DSCUSIÓN.
La cirugía reconstructiva de la cabeza y cuello representa un gran reto frente a la necesidad de 

conseguir un buen resultado estético y funcional. La anestesia puede ser un factor importante y 
determinante en el éxito de la técnica por su rol en la estabilidad hemodinámica y en el flujo de sangre 
regional.

Los colgajos pueden ser pediculados (sueltos y en forma de rueda alrededor de un pedículo 
neurovascular y sin interrupción del flujo sanguíneo) o libres (el pedículo neurovascular es retirado de la 
región y transplantado por reanastomosis microvascular a una nueva región como el utilizado en 
nuestro caso). 

Los colgajos se usan así para reconstruir un defecto primario, pero originan un defecto secundario que 
será resuelto por medio de una sutura directa o por injerto cutáneo. Ejemplos de colgajos
son los del antebrazo (radial y cubital) como en el caso descrito; latissimus dorsal o rectos abdominal.
La transferencia del colgajo libre y de la respectiva arteria y vena y su anastomosis para la región 
receptora utilizando la técnica microvascular, tiene varios estadios: 1) la recolección del colgajo y el 
pinzamiento de los vasos, la isquemia primaria en cuanto el flujo sanguíneo (FS) se interrumpe y se inicia 
el metabolismo anaeróbico intracelular (dependiente del tiempo quirúrgico 60-90 minutos); 2) la 
reperfusión en cuanto la anastomosis arterial y venosa se completan y la soltura del pinzamiento; y 3) la 
isquemia secundaria, resultado de la hipoperfusión del colgajo (minimizada con el adecuado abordaje 
anestésico).
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Fig: Extracción de colgajo del antebrazo. Fig: Implante cervical del colgajo.

Incidiremos en la isquemia secundaria, en esta discusión; ésta ocurre despuésés de la transferencia y 
reperfusión del colgajo. Este período es más perjudicial para el colgajo que la isquemia primaria. Los 
colgajos afectados por la isquemia secundaria tienen trombosis intravascular masiva y edema 
intersticial significativo. Aunque la piel pueda tolerar la isquemia de 10 a 12h en el músculo, despuésés 
de algunas horas, aparecen alteraciones histopatológicas irreversibles. 

Los colgajos libres son denervados, sufren un período de isquemia variable (isquemia primaria), y 
pierden su tono simpático intrínseco. Sin embargo, tanto la arteria como las venas mantienen una 
inervación y responden a estímulos locales, físicos y químicos (frio y fármacos). La inexistencia de 
drenaje linfático aumenta el riesgo de edema intersticial con una gran sensibilidad para la extravasación 
de los fluidos y de los efectos de la presión. El FS se reduce habitualmente para la mitad del FS original 
(pudiendo llevar días o semanas para volver al estadio normal).
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Causas del fracaso del colgajo:

Como tal el manejo anestésico es exigente con el objetivo de buscar una perfusión adecuada del tejido 
transplantado, minimizando cualquier morbilidad asociada a una cirugía prolongada; teniendo como 
requisitos básicos una circulación hiperdinámica y mantener la normotermia.

A nivel perioperatório, es esencial mantener la normotermia con calentamiento activo para evitar el 
aumento de la viscosidad y la vasoconstricción. Puede ser un objetivo difícil por la exposición de 
grandes áreas durante periodos prolongados, asociado a la pérdida de fluidos y de sangre. Además, la 
anestesia altera los mecanismos fisiológicos de termorregulación. Se recomienda monitorizar la 
temperatura central y periférica y la diferencia entre ellas (delta t) debe ser inferior a 1ºc. Pudiendo esta 
reflejar la volemia del enfermo. El calentamiento activo (calentadores de suero, manta de aire caliente 
forzado) debe ser iniciado lo más rápido posible y debe cubrir la mayor extensión posible; además si 
posible se debe aumentar la temperatura de la sala a 22-24ºc, temperatura que reduce la perdida de 
calor del enfermo y no es incómoda para el equipo de cirugía. 

Otro aspecto a tener en cuenta es el posicionamiento del enfermo para evitar lesiones neurológicas por 
compresión y la profilaxis de los fenómenos tromboembólicos debe ser realizada en todos los enfermos 
(heparina de bajo peso molecular preoperatoria). Se recomienda la utilización de medias de 
compresión neumática, y algunos autores también sugieren la movilización pasiva regular de los 
miembros varias veces durante la cirugía.

En cuanto a la técnica anestésica: se debe realizar una técnica una técnica balanceada con un adecuado 
suplemento analgésico sea por opioides o un bloqueo regional para la recolección del colgajo para 
reducir la respuesta al estrés y la liberación de catecolaminas. Es de evitar la utilización de óxido nitroso, 
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porque está asociado a distensión gástrica y náuseas y vómitos postoperatorios. El sevoflurane y el 
desflurano son posibles elecciones dada su estabilidad cardiovascular asociada al rápido despertar 
después de largas cirugías. Se ha demostrado que el sevoflurano cuando se le compara con los 
anestésicos intravenosos, podrá tener beneficios en la microcirculación reduciendo la extravasación del 
plasma hacia el espacio intersticial y reduciendo así el edema tisular. El enfermo debe ser ventilado con 
normocapnia. La hipocapnia aumenta la resistencia vascular periférica y reduce el débito cardíaco, 
mientras que la hipercapnia causa la estimulación simpática y reduce la deformidad eritrocitaria. La 
hiperoxia causa vasoconstricción. El aumento de la PaO2 viene acompañado por una disminución de la 
perfusión de los tejidos como consecuencia de la vasoconstricción causando incluso una mala 
distribución en la perfusión de la microcirculación. Durante la disección inicial especialmente en cirugía 
de tumores malignos extensos con disección ganglionar o en los colgajos musculocutáneos libres de 
grandes dimensiones, es indicada a menudo la hipotensión controlada.

A nivel de fluidoterapia, para el mantenimiento de una adecuada presión de perfusión del colgajo es 
necesaria una circulación hiperdinámica, con un elevado débito cardíaco y la presión de pulso y 
vasodilatación periférica. Una adecuada tensión arterial con vasodilatación genera una buena 
perfusión del colgajo al aumentar el flujo de sangre regional. Tanto la hemodilución normovolémica 
como la hipervolémica han demostrado experimental y clínicamente una mejoría en la hipótesis de 
éxito (sobrevida) de tejidos con circulación comprometida. La mayor parte de los enfermos tolera 
roturas de hematocrito para 18-20%, aunque la entrega de O2 a los tejidos sea probablemente 
excelente para el hematocrito de 30%. Por otro lado, un Ht demasiado bajo está asociadocon el 
aumento del tiempo de hemorragia.

El mantenimiento de una adecuada presión arterial promedio y débito cardíaco son cruciales. La 
combinación de cristaloides y coloides generalmente es adecuada, guiada por el débito urinario de por 
lo menos 0,5 mL.kg-1.h-1.
Parece prudente limitar el uso de cristaloides apenas para la reposición de las necesidades de 
mantenimiento teniendo en cuenta que su uso excesivo puede causar edema del colgajo.
Los coloides sintéticos tienen la ventaja de estar rápidamente disponibles, de ser estables, 
relativamente baratos y de no tener ningún riesgo de transmisión de enfermedades infecciosas.

La pérdida de sangre puede ser considerable durante las cirugías demoradas. Una política de 
transfusión “liberal” está asociada con una mayor morbimortalidad. Se recomienda la transfusión de 
sangre si la hemoglobina cae para valores inferiores a 7-8 gr.dL-1. Esa técnica quirúrgica fue realizada 
con éxito en enfermos Testigos de Jehová sin el aumento del número de complicaciones. Si verificamos 
una hemorragia significativa podemos administrar plaquetas y analizar los factores de la coagulación.

Otro punto a hacer referencia es el control tensional y el uso de vasodilatadores.
Los vasodilatadores son fármacos atractivos con el objetivo de una prevención del vasoespasmo 
asociado a los colgajos. La aplicación tópica de vasodilatadores como nicardipino, papaverina, lidocaína 
y PgE1 son a veces usadas por el cirujano.

Las catecolaminas generalmente son evitadas, a pesar de la poca evidencia existente en el sentido de 
que si son administradas sistémicamente, puedan tener un efecto adverso en
el FS del colgajo. La hipotensión generalmente es secundaria a las pérdidas o a la vasodilatación y debe 
ser tratada con fluidoterapia.
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También vemos conveniente mencionar el papel de los antiagregante y anticoagulantes en el manejo de 
los colgajos como realizamos en nuestro caso, con el empleo de ácido acetilsalicilico y heparina de bajo 
peso molecular a dosis de 80mg/día.

En un amplio estudio realizado para la cirugía con colgajo libre, la administración de heparina 
subcutánea estuvo asociada con la mejoría significativa de la sobrevida del colgajo. Sin embargo, la 
aspirina parece ser tan eficaz como la heparina subcutánea en la cirugía de colgajo libre. El clopidogrel 
disminuye la trombosis microvascular en el ratón, pero todavía no fue utilizado en un gran número en la 
práctica clínica. Los agentes tromboliticos (como la estreptokinasa y la urokinasa) son administrados 
directamente en los vasos trombosados por el cirujano. La administración de heparina endovenosa 
(2500-5000U) antes de la recolección del colgajo no es consensual. Pequeñas dosis de heparina
no parecen aumentar el riesgo de hematoma y hemorragia postoperatoria.

Para finalizar dejamos enumerados los objetivos a tener en cuenta en el postoperatorio: 
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Rotura cuadricipital bilateral espontánea. A propósito 
de un caso

RESUMEN.
La rotura bilateral espontánea del tendón cuadricipital es una lesión rara que representa menos 

del 5% de las roturas del tendón del cuádriceps, generalmente asociada a enfermedades sistémicas. 

Se presenta el caso de un paciente varón de 48 años de edad, obeso, que acudió a la Urgencia por dolor 
en cara anterior de tercio distal de ambos muslos de inicio súbito al bajar escaleras, acompañado de 
pérdida de fuerza e imposibilidad para la extensión activa de ambas rodillas. La exploración física 
objetivó la presencia de un gap suprapatelar bilateral y la ecografía confirmó la sospecha diagnóstica; 
rotura espontánea bilateral del tendón cuadricipital. 

Dos días después, el paciente fue intervenido quirúrgicamente reinsertando ambos tendones 
cuadricipitales mediante tunelización transrotuliana y refuerzo de los alerones. Un año postcirugía y 
tras tratamiento rehabilitador, el paciente deambula sin ayudas, realiza bicicleta estática sin dificultad, 
presenta un balance articular en flexo-extensión de 0º,135º en ambas rodillas y un balance muscular de 
5/5 en ambos cuádriceps.   

PALABRAS CLAVE.
Rotura tendinosa, Tendón cuadricipital, Obesidad.

INTRODUCCIÓN.
1La rotura bilateral espontánea del tendón cuadricipital es infrecuente , con menos de 100 casos 

2descritos  en la literatura desde que en 1949, Steiner y Palmer describieran el primer caso en un 
3

paciente varón de 67 años con fallo renal crónico . La mayoría de estas lesiones son de origen 
4,5,6traumático; sin embargo también han sido descritas asociadas a enfermedades sistémicas  o al uso de 
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determinados fármacos. Entre los factores de riesgo descritos se encuentran la diabetes mellitus, la 
edad avanzada, la obesidad, la enfermedad renal crónica, el hiperparatiroidismo, la gota, el lupus y el 

7,8,9,10,11 12uso de corticoides  y fluoroquinolonas . 
Se presenta el caso de un paciente varón de 48 años de edad, obeso, que presentó rotura espontánea 
bilateral cuadricipital.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente varón de 48 años de edad sin alergias medicamentosas conocidas, con los 

antecedentes personales de hipertensión, obesidad (talla 186 cm; peso 150 kg; índice de masa corporal 
43,36), fibrilación auricular paroxística revertida mediante cardioversión y trastorno adaptativo mixto 
con ánimo depresivo y ansiedad, que acudió a la Urgencia por dolor en cara anterior de tercio distal de 
ambos muslos de inicio súbito al bajar escaleras, acompañado de pérdida de fuerza y dificultad para la 
deambulación. 

La exploración física objetivó la presencia de hematoma y un gap suprapatelar bilateral, a la par que la 
imposibilidad  para la extensión activa de ambas rodillas. 

En las radiografías en proyecciones AP y lateral de ambas rodillas no se aprecian lesiones óseas. 
La ecografía objetivó una rotura completa del tendón cuadricipital derecho, con pérdida del patrón 
fibrilar y presencia de hematoma (Figura 1). Encontrando el cuádriceps izquierdo con similares 
características, aunque en menor grado, probablemente en relación a rotura parcial y hematoma de 
menor tamaño (Figura 2). 

Dos días más tarde, el paciente fue intervenido quirúrgicamente mediante abordaje longitudinal 
anterior de la rodilla, observando la rotura completa de ambos tendones cuadricipitales, así como de 
los alerones; por lo que se procede a la reparación reinsertando ambos tendones cuadricipitales 
mediante sutura tipo Krackow y tunelización transrotuliana y refuerzo de los alerones, e inmovilización 
mediante férula de yeso inguino-pédica. 

Tras evolución postquirúrgica clínica favorable, manteniendo al paciente en descarga, éste cursa alta 
hospitalaria.

El paciente es revisado en Consultas Externas de Cirugía Ortopédica y Traumatología (COT) en sucesivas 
ocasiones experimentando una evolución satisfactoria. A las cuatro semanas, se retiraron ambas 
férulas inguino-pédicas y se inició el tratamiento rehabilitador, realizando ejercicios isométricos de 
cuádriceps, flexión de rodilla hasta 90º, manteniendo al paciente en descarga. A las ocho semanas 
postquirúrgicas, se autorizó la deambulación progresiva con ayuda de dos bastones ingleses. Cuatro 
meses después de la cirugía, el paciente presentaba un balance articular a la flexo-extensión de 0º-135º 
en ambas rodillas y fuerza muscular de ambos cuádriceps de 5/5. A los siete meses de la intervención, el 
paciente deambula sin ayudas sin dificultad, realiza bicicleta estática sin dolor y mantiene el balance 
articular previo en ambas rodillas, así como la fuerza en ambos cuádriceps. Al año postoperatorio, 
continúa realizando las actividades previas sin dificultad ni dolor, refiere únicamente ciertas molestias 
al subir y bajar escaleras. Ha ganado peso, preserva fuerza en ambos cuádriceps y balance articular en 
ambas rodillas (Tabla 1).
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DISCUSIÓN.
13Las roturas del tendón cuadricipital son lesiones infrecuentes (incidencia 1,37/100.000) , que 

1,6,14,15,16
generalmente ocurren en varones mayores de 50 años . La rotura bilateral del tendón 

17cuadricipital representa menos del 5% de las roturas del tendón del cuádriceps , siendo espontáneas el 
18,19

30-35% de ellas . Se han descrito diferentes factores de riesgo que predisponen a la rotura tendinosa, 
entre los que se encuentran: la edad avanzada, la diabetes mellitus, el fracaso renal crónico, el 
hiperparatiroidismo, la artritis reumatoide, la obesidad, la gota, enfermedades sistémicas autoinmunes 
(vasculitis, lupus eritematoso sistémico, amiloidosis), la osteogénesis imperfecta y el uso prolongado de 

3,6,16,20,21,22esteroides, así como el tratamiento con fluoroquinolonas . También se han descrito casos de 
23

rotura del tendón del cuádriceps tras artroplastia total de rodilla . Aunque existen casos descritos en 
6,21individuos sanos .

En el caso que se presenta, la obesidad constituye el factor de riesgo para la rotura espontánea bilateral 
tendinosa. Neubauer concluyó en un metaanálisis que la obesidad representa el 10% de todos los 

18factores de riesgo sugeridos para la rotura bilateral espontánea del tendón cuadricipital . La obesidad 
5,6,22podría causar una degeneración grasa del tendón, influyendo en la integridad del mismo .  Además, 

24,25
el exceso de peso incrementaría la carga sobre el tendón, especialmente al semiflexionar la rodilla . 
La prevalencia de la obesidad está en aumento dados los hábitos alimenticios y la vida sedentaria de la 

26
población actual y se prevé que siga en ascenso . Esto podría traducirse en un incremento del número 
de casos de roturas espontáneas bilaterales del tendón del cuádriceps en pacientes con esta 
característica.

Existen menos de 100 casos de rotura bilateral espontánea del tendón cuadriciptal descritos en la 
7,27literatura . De todos ellos, tan sólo trece corresponden a pacientes obesos, y seis de estos casos, 

asociaban otros factores de riesgo de rotura tendinosa a parte de la obesidad. Atendiendo al 
mecanismo de producción, doce de los trece pacientes obesos describieron un fallo mecánico mientras 
practicaban deporte y tan sólo uno presentó una rotura espontánea mientras subía por las escaleras, 
similar al caso que se presenta que también presentó una rotura espontánea, pero en este caso sucedió 
al bajar por las escaleras.

La baja incidencia de este tipo de lesiones asociada a la dificultad añadida de carecer de una extremidad 
contralateral sana con la que realizar la exploración comparativa, hace que más del 50% de estas 

14
lesiones pasen desapercibidas . Se debe tener en mente el juicio clínico de ruptura del tendón 
cuadricipital ante cualquier paciente que presente dolor de rodilla de inicio súbito, incapacidad para la 
extensión activa de la rodilla (en los casos en los que ambos retináculos estén intactos, puede 
conservarse intacto el aparato extensor) o palpación de un gap suprapatelar en la exploración física. En 
los pacientes obesos, como en el caso que nos atañe, la palpación del gap suprapatelar puede ser 
compleja debido a la voluminosidad de sus partes blandas, lo que confiere mayor dificultad al 
diagnóstico. Un estudio realizado por Neubauer et al en 23 casos de diagnóstico tardío de rotura 
espontánea bilateral del tendón del cuádriceps, concluyeron que el factor de riesgo presentado con 

18
mayor frecuencia era la obesidad (21,4%) . 
Así pues, una correcta exploración física junto a la consideración de los antecedentes personales del 
paciente, podría evitar el diagnóstico fallido o el retraso del mismo, lo cuál originaría una demora del 

1,21,28tratamiento apropiado y unos resultados clínicos subóptimos . Cuando el diagnóstico no está claro, 
puede recurrirse a las pruebas de imagen como la ecografía o la resonancia magnética, para confirmar 

29,30,31
el diagnóstico .   
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La ecografía posee la ventaja de realizar una exploración dinámica, de ser más barata y más rápida que 
la resonancia magnética, a la par que bien tolerada por el paciente. En una pequeña serie de casos se ha 
descrito una sensibilidad y una especificidad del 100% en el diagnóstico de roturas tendinosas 

32completas  mediante ecografía, si bien es una técnica explorador dependiente . La resonancia 
magnética es considerada la técnica gold standard aunque su disponibilidad en la Urgencia para este 
tipo de lesiones es limitada.

En roturas bilaterales espontáneas del tendón cuadricipital el tratamiento quirúrgico es de elección. La 
bibliografía disponible sugiere que la reparación quirúrgica temprana, en menos de dos semanas, junto 
con una rehabilitación precoz, puede conducir a resultados satisfactorios y a una disminución de la 

14,33
posible secuela en la capacidad de la marcha del paciente . La técnica quirúrgica a utilizar depende del 
lugar en el que se localice la rotura tendinosa. Si existe tendón distalmente a la rotura, se emplea una 
sutura termino-terminal, con buenos resultados descritos. Cuando la rotura se localiza en la proximidad 
de la unión osteotendinosa, se prefiere la realización de suturas transóseas con la realización de túneles 
transrotulianos, como se ha procedido en el caso presentado. Otra técnica efectiva descrita, que está 

23,34,35ganando popularidad, es la sutura mediante fijación con arpones .

CONCLUSIÓN.
Las roturas espontáneas bilaterales del tendón cuadricipital, aunque infrecuentes, deben ser 

sospechadas para su pronto diagnóstico y tratamiento, ya que éste es crucial de cara a maximizar los 
resultados funcionales del paciente.

El conocimiento de los antecedentes personales del paciente junto a una historia clínica detallada y una 
exploración física cuidadosa, puede darnos el diagnóstico precoz. Si existen dudas, se recurrirá a las 
pruebas de imagen (ecografía y/o resonancia magnética).

Se usará la técnica quirúrgica más adecuada en función de las características, tipo y localización de las 
rupturas del tendón aunque en general la más usada es la sutura tipo Krackow con tunelización 
transrotuliana. 

En la evolución postoperatoria juega un papel importante la colaboración del paciente en el 
cumplimiento de las restricciones iniciales y en la realización de los ejercicios progresivos indicados así 
como el inicio precoz de tratamiento por rehabilitación.
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Figura 1:  Ecografía muslo derecho: rotura completa del tendón cuadricipital derecho, con pérdida del patrón 
fibrilar y presencia de hematoma.

Figura 2:  Ecografía muslo izquierdo: rotura parcial del tendón cuadricipital izquierdo, con presencia de hematoma.
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Asociaciación de mixomas intramusculares y displasia 
fibrosa poliostótica: síndrome de mazabraud. A 
propósito de un caso

RESUMEN.
El síndrome de Mazabraud es una entidad rara con la que se establece la asociación de mixomas 

intramusculares y una displasia fibrosa. Se debe sospechar en un paciente ante la aparición de 
tumoraciones de partes blandas, asociados a una displasia fibrosa ósea preexistente. Existen poco más 
de 80 casos publicados en la literatura. Presentamos el caso de una mujer de 49 años en seguimiento en 
nuestras consultas externas por displasia fibrosa ósea, en la que tras ser intervenida de cirugía 
bariátrica, se ponen de manifiesto una serie de tumoraciones de partes blandas. Tras llegar al 
diagnóstico de sospecha, se decide seguimiento evolutivo en nuestras consultas  y actitud expectante, 
antes de realizar biopsias y cirugías innecesarias.

ABSTRACT.
Mazabraud's syndrome is a rare entity that establishes the association of intramuscular 

myxomas and fibrous dysplasia. It should be suspected in a patient with soft tissue tumors of new 
appearance and a pre-existing bone fibrous dysplasia. There are just over 80 cases published in the 
literature. We report the case of a 49-year-old woman in follow-up at our outpatient clinics for bone 
fibrous dysplasia, in whom a series of soft-tissue tumors are revealed after bariatric surgery. After we 
came to the diagnosis of suspicion, follow-up and expectant attitude is decided, before performing 
biopsies and unnecessary surgeries.

PALABRAS CLAVE.
Displasia fibrosa, mixoma, síndrome de Mazabraud, baja frecuencia, seguimiento.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de Mazabraud es una entidad rara y poco reportada en la literatura. Se define como 

la asociación de una displasia fibrosa ósea, generalmente previa, sobre la cual se realiza el diagnóstico 
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de una serie de tumoraciones de partes blandas de carácter benigo, o mixomas intramusculares. 
Descrita por primera vez en 1926 por Henschen, es Mazabraud quien en 1957 establece la asociación 
definitiva. Poco se sabe de esta rara patología dados los pocos casos publicados. Lo que sí parece 
conocerse es la importancia de sospecharla y, llegando a su diagnóstico definitivo de certeza, evitar la 
realización de biopsias y cirugías innecesarias, siendo el seguimiento evolutivo la actitud más correcta a 
seguir.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Paciente mujer de  49 años edad en seguimiento anual en nuestras consultas externas, tras diagnóstico 
de displasia fibrosa ósea poliostótica (DFP) a los 21 años de edad, realizado tras biopsia incisional de 
fémur derecho doloroso.
Entre sus antecedentes personales figuran: HTA, hipotiroidismo/mixedema, sdme ansioso-depresivo 
en tratamiento con benzodiacepinas, obesidad mórbida (IMC 43.26), gonartrosis izquierda y 
espondiloartrosis incipientes, y SAHS/SAOS severo en tratamiento con CPAP. Intervenida de cirugía 
bariátrica (bypass gástrico abierto - habiendo perdido 40 kg aprox.), colecistectomizada, herniorrafia 
inguinal en dos ocasiones, dos cesáreas, mioma uterino y fibroadenoma mamario. 
Acude a revisión rutinaria, tras cirugía bariátrica, refiriendo aparición reciente de tumoración en región 
posterior de cadera derecha, dolorosa con la sedestación prolongada y en superficies duras.

Consciente y orientada en las tres esferas. Atenta y colaboradora con anamnesis y exploración física. 
Buen estado general, afebril y con constantes vitales normales. 
Tumoración en cara posterior de raíz de muslo derecho, distal a la tuberosidad isquiática, de unos 4-5 
cm, no adherida a planos profundos. Dolor leve a la palpación, sin alteraciones funcionales para la 
movilidad de la cadera ipsilateral.  No se objetivan en el momento de la consulta otras tumoraciones.
Resto de exploración: cervicalgia sin radiculalgia de miembros superiores, gonalgia izquierda de 
características mecánicas, con molestias a la palpación en interlínea articular interna.

En serie ósea radiológica, se objetiva afectación de hemicuerpo derecho por DFP (deformidad de fémur 
proximal en cayado de pastor, afectación de hemipelvis derecha, epífisis proximal y diáfisis peronea, y 
pie derechos [2º a 4º metatarsianos y 2º-5º dedos]) (Figuras 1 y 2).
Se solicita una RMN, que informa de la presencia de lesiones de predominio lítico afectando a cabeza y 
cuello femoral derecho, extendiéndose hacia la diáfisis, condicionando una hiperinsuflación de la 
cortical, sin ruptura de la misma, y provocando una deformidad en varo del fémur derecho. Afectación 
por lesiones de similares características, de acetábulo y rama isquiopubiana derechos, hallazgos que 
sugieren probable afectación por displasia fibrosa (Figura 3). 
Además, existencia de varias lesiones de comportamiento líquido, de localización intramuscular a nivel 
de glúteo mayor izquierdo y en espesor de músculos semitendinosos bilateralmente y musculatura 
aductora, siendo compatibles con mixomas intramusculares (Figura 3).

Paciente afecta de displasia fibrosa poliostótica de predominio en hemicuerpo derecho, con aparición 
reciente de lesiones de comportamiento quístico de localización intramuscular, compatibles con 
probables mixomas intramusculares, debiendo correlacionarse en el contexto de un síndrome de 
Mazabraud.

Anamnesis

Exploración física

Pruebas complementarias

Diagnóstico
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Tratamiento

Evolución

La integración de los datos clínicos y radiológicos hizo sospechar la asociación de ambos procesos, 
entidad conocida como síndrome de Mazabraud. Dado el alto grado de certeza diagnóstica, no se 
realizó biopsia de lesiones de partes blandas, y se optó por seguimiento evolutivo.  
El tratamiento de los mixomas es el seguimiento de las lesiones y/o la resección de aquéllos que son 
sintomáticos o muestran un gran crecimiento.

Durante los casi cinco años que dura el seguimiento de la paciente en nuestro Centro (según los datos de 
que disponemos con el actual programa informático), la paciente ha experimentado poca evolución 
aparente de las lesiones óseas, presentando características morfológicas y tamaños similares a 
controles radiográficos previos.  

Hace aproximadamente un año se realiza el diagnóstico clínico de una serie de tumoraciones, siendo 
hace nueve meses cuando, tras la realización de una RMN, se efectúa el diagnóstico definitivo de 
mixomas intramusculares y la correlación con la DFP previa de la paciente, en el contexto de un 
síndrome de Mazabraud.
Actualmente la paciente se encuentra asintomática en relación a estas lesiones, y volverá a acudir a 
nuestras consultas externas tras tres meses, con una nueva RMN para ver la evolución de las mismas.

DISCUSIÓN.
La displasia fibrosa se diagnostica en adolescentes o en la edad adulta temprana. La 

complicación más seria de la displasia fibrosa es el osteosarcoma,  rara y que normalmente ocurre en 
menos del 1% de los casos. Puede ser monostótica (80% de todos los casos), y poliostótica. Suele 
diagnosticarse tras el hallazgo incidental en el estudio por imagen y no suele requerir estudios 
adicionales. Radiológicamente se presenta como lesiones intramedulares, expansivas y bien definidas. 
El contorno cortical liso está siempre conservado. La lesión presenta un incremento de la densidad 
interna (vidrio esmerilado),  siendo menos frecuente que se visualice como una lesión radiolucente o 
esclerosa (1). 

Los mixomas intramusculares son tumores benignos y poco frecuentes, con cierta predilección por los 
miembros inferiores y con un predominio del sexo femenino. Su período de latencia clínico es largo, por 
lo que suelen diagnosticarse entre la cuarta y quinta décadas de la vida, raros en pacientes jóvenes y 
niños. Su localización típica es el músculo cardíaco, aunque se han descrito en otras localizaciones como 
el tejido aponeurótico o el hueso. La resonancia magnética es la técnica de imagen más útil para 
distinguir los mixomas de otras masas (1).

Más infrecuente es la asociación de éstos y una displasia fibrosa, generalmente poliostótica. Aparecen 
tan sólo algo más de 80 casos registrados en la literatura. El síndrome de Mazabraud es una entidad 
infrecuente, que debe tenerse cuenta en pacientes que asocian tumores de partes blandas a una 
displasia fibrosa preexistente (2). 

La primera referencia a esta entidad data de 1926, por Henschen. Tras haber sido descrita la asociación 
por Mazabraud en 1957, son escasos los casos publicados dada la baja frecuencia de estas                       
lesiones (3, 4). 

La integración de los datos clínicos y radiológicos hizo sospechar la asociación de ambos procesos, 
entidad conocida como síndrome de Mazabraud. Dado el alto grado de certeza diagnóstica, no se 
realizó biopsia de las lesiones de partes blandas, y se optó por seguimiento evolutivo. 
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El tratamiento de los mixomas es el seguimiento de las lesiones, realizándose la extirpación de aquéllos 
que presentan un gran tamaño o cursan con clínica invalidante. Conocer dicho síndrome nos ayudará a 
realizar un diagnóstico de certeza, y disminuir la realización de biopsias o cirugías innecesarias (2).

CONCLUSIONES.
El síndrome de Mazabraud es una entidad rara con la que se establece la asociación de mixomas 
intramusculares y una displasia fibrosa. Se debe sospechar en un paciente ante la aparición de 
tumoraciones de partes blandas, asociados a una displasia fibrosa ósea preexistente. Existen poco más 
de 80 casos publicados en la literatura. Con la publicación de este caso clínico se pretende dar a conocer 
este síndrome y concienciar de la importancia de un diagnóstico certero, para así evitar biopsias e 
intervenciones innecesarias, a no ser que dichas tumoraciones cursen con  un aumento progresivo de 
su tamaño o clínica dolorosa.

Figura 1
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Figura 2
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Figura 3
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A propósito de un caso de disfagia: la importancia del 
diagnóstico diferencial

RESUMEN.
La disfagia es un síntoma, no una enfermedad, caracterizado por la imposibilidad para tragar o 

deglutir los elementos líquidos y/o sólidos, producida por una afectación estructural o funcional de una 
o más fases de la deglución, y que provoca una dificultad en el paso de los alimentos de la boca al 
estómago.

Es uno de los síndromes geriátricos menos conocido, a pesar de su enorme impacto en la capacidad 
funcional, calidad de vida y salud de los pacientes que la padecen. Los pacientes con enfermedades 
neurodegenerativas, cerebrovasculares y los ancianos frágiles son los colectivos más vulnerables.  
Las complicaciones de la disfagia orofaríngea son la desnutrición, la deshidratación y la 
broncoaspiración, todas ellas graves y con elevada morbimortalidad. 

La causa más frecuente en personas mayores es la funcional, pero debemos tener en cuenta un grupo 
de patologías que pueden producirla, de forma directa o indirectamente.
Con este caso clínico queremos resaltar los diagnósticos diferenciales a tener presenta en la misma, 
para así poder realizar un diagnóstico certero y tratamiento oportuno en nuestros pacientes. 

PALABRAS CLAVES.
Disfagia, síndrome constitucional, anciano, desnutrición, diagnóstico diferencial.

INTRODUCCIÓN. 
La deglución normal es un rápido y complejo proceso neuromuscular de movimientos 

voluntarios en las fases iniciales y de movimientos reflejos o involuntarios en las fases más avanzadas de 
ésta. Se requiere la coordinación de 26 músculos de la boca, faringe, laringe y esófago junto con una 
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inervación procedente del SNC y SNP, consiguiendo que la faringe se reconfigure y sea capaz de hacer 
las funciones deglutoria, respiratoria y de fonación en milésimas de segundo. Se necesita una alerta 
cognitiva para el reconocimiento visual de la comida y de la situación de comer, junto con respuestas 
fisiológicas al olor y a la presencia de los alimentos.⁴

El término disfagia proviene de dos palabras griegas, dys (dificultad) y phagia (comer). Puede deberse a 
una alteración orgánica o a una dificultad funcional, y afectar a pacientes de todas las edades, desde 
bebés a ancianos.

Las alteraciones estructurales condicionan una dificultad para la progresión del bolo, e incluyen 
alteraciones congénitas, tumores orales, faríngeos, laríngeos y esofágicos, osteofitos cervicales y 
estenosis postquirúrgicas o radioterápicas. La disfagia neurógena es la producida por una alteración en 
las estructuras neuronales que controlan los complejos mecanismos de la deglución, y supone una 
alteración en la secuencia coordinada de eventos que permiten una deglución segura y eficaz.

Desde el punto de vista espacial se clasifica en orofaríngea y esofágica. La disfagia orofaríngea engloba 
las alteraciones de la deglución de origen oral, faríngeo, laríngeo y del esfínter esofágico superior y 
supone casi el 80% de las disfagias diagnosticadas. La disfagia esofágica se refiere a las alteraciones en el 
esófago superior, el cuerpo esofágico, el esfínter inferior y el cardias, generalmente es producida por 
causas mecánicas, y supone el 20% de las disfagias que se diagnostican.

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
Mujer de 81 años de edad con los antecedentes de hipertensión arterial, Diabetes Mellitus tipo 

2, anemia ferropénica, parálisis facial periférica y Faquectomía izquierda. En tratamiento con Zolpidem 
10 mg en la cena, Amlodipino/Hidroclorotiazida/Olmesartan 20/5/12.5 mg en desayuno, Adiro 100 mg 
en la comida, Bisoprolol 2.5 mg en desayuno, Bromazepam 3 mg en el desayuno, Megestrol 15 ml en la 
comida, Lantus 15 ui y sulfato de hierro. 

Realizamos una valoración geriátrica integral donde presenta a nivel funcional independencia para la 
mayoría de las actividades básicas de la vida diaria, excepto ayuda para el baño e incontinencia urinaria, 
con un índice de Barthel 75 puntos. No realiza instrumentales. Disfagia a líquidos y dudosa a sólidos; en 
la esfera mental no presenta deterioro cognitivo, ni alteración de la esfera afectiva y; en la Social es 
soltera, sin hijos y vive en pisos tutelados con aceptable apoyo familiar.

Es derivada desde Atención Primaria por presentar desde hace un año pérdida de peso de forma 
progresiva que se ha acentuado en estos últimos meses, acompañado de hiporexia y astenia. Refiere 
molestias faríngeas y dificultad para deglutir líquidos y al parecer también sólidos (la paciente no se 
explica bien), por lo que ha dejado de comer y beber por miedo a atragantarse.  También comenta tos 
no productiva de largo tiempo de evolución, sin fiebre ni disnea. 

Por otro lado, refiere alteraciones en el hábito intestinal alterando estreñimiento con deposiciones 
líquidas que ceden de forma espontánea. No dolor abdominal, no rectorragia, no melenas, ni otra 
sintomatología añadida. Fue visto en el Servicio de urgencias por tos persistente no productiva y como 
hallazgo derrame pleural izquierdo en la radiografía de tórax, dada de alta con el resto de pruebas 
complementarias normales y valoración en consulta de Geriatría.  
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En la exploración física destaca un regular estado general con delgadez sin caquexia, eupneica con 
buenas saturaciones basales y palidez cutánea. No adenopatías a ningún nivel, ni bocio, ni masas en la 
exploración orofaringea.  A nivel abdominal se palpa probable hepatomegalia no dolorosa, sin otros 
hallazgos relevantes.

 En la valoración nutricional presenta en el test Mini Nutritional Assesment short (MNA) 7 puntos que se 
traduce a un alto riesgo de desnutrición.  Peso: 43 kg, Talla: 143. IMC: 21%. Realizamos test de volumen-
viscosidad con diferentes consistencias: néctar, miel, pudding, líquido y sólido, presentando disfagia 
para líquidos y no concluyente para sólidos por poca colaboración de la paciente (la paciente se niega a 
comer). 

Ante la sospecha de tumoración a nivel abdominal con metástasis y/o alteraciones vasculares cerebral 
que justifiquen la disfagia funcional asociada, solicitamos analítica general con marcadores tumorales; 
así como también TAC abdominal y cerebral. Figura 1 y 2. 
En las pruebas complementarias se objetiva Beta-2-Microglobulina: 8.73 mg/L, resto normal. 

FIGURA 1 :  En el TAC cerebral no se objetivan alteraciones. En el abdominal se visualiza una masa necrosada que ocupa 
toda la cavidad abdominal hasta pelvis de grandes dimensiones con aproximadamente 12 cm de diámetro, que engloba 

los vasos ilíacos izquierdos con conglomerados adenopáticos que se extienden a retroperitoneo y mediastino. No 
dilatación ni engrosamiento de esófago ni de la cámara gástrica. Mioma uterino calcificado como hallazgo incidental. 



IV Jornada de Divulgación Científica

223 SELECCIONADOS

Ante los hallazgos encontrados en el TAC de abdomen el Servicio de Radiología realiza TAC torácico para 
completar estudio. 

Figura 2: Defectos de repleción en arterias pulmonares lobar superior derecha e inferiores bilaterales compatibles con 
tromboembolismo pulmonar. No hay signos de hipertensión pulmonar ni sobrecarga derecha. Lesión de partes blandas 
en mediastino posterior que contacta con la pared posterior del esófago y aorta extendiéndose inferiormente a cavidad 

abdominal. 
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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.

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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Se diagnostica a la paciente de TEP agudo y Síndrome proliferativo con disfagia mixta secundaria.  Se 
procede a ingreso para tratamiento y evolución.

DISCUSIÓN.
Estamos ante una paciente de edad avanzada con trastorno de la deglución y sintomatología 

constitucional. Nuestro enfoque inicial estuvo orientado en descartar causas de disfagia funcional, 
dada la prevalencia de la misma en esta población. 

El envejecimiento por sí mismo no es causa de disfagia con relevancia clínica, aunque sí hay estudios 
neurofisiológicos donde se ha visto que la edad empeora los parámetros deglutorios, pero siempre de 
forma subclínica. Sí se sabe que los ancianos tienen una deglución más lenta y el transporte del bolo 
esta alargado, pero la efectividad de la deglución no está comprometida ni el reflejo tusígeno está 
disminuido respecto a adultos jóvenes, pero la elevada prevalencia de enfermedades 
neurodegenerativas, cerebrovasculares y la fragilidad convierten a los ancianos en una población muy 
susceptible de presentar disfagia orofaríngea y sus complicaciones.⁴

El test de volumen-viscosidad ha demostrado ser muy útil en la clínica y permite identificar 
precozmente a los pacientes con disfagia orofaríngea, y por tanto con riesgo de presentar alteraciones 
de la eficacia y seguridad de la deglución que podrían desencadenar en el paciente desnutrición, 
deshidratación y aspiraciones.³ Nos ayuda en la realización del diagnóstico diferencial al realizarlo con 
diferentes consistencias. Figura 3. 

Figura 3:  Clasificación de la disfagia a nivel espacial: Orofaríngea y esofágica. Luego dependiendo si la disfagia 
es para alimentos sólidos, líquidos o ambos. 
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Entre las causas de disfagia orofaríngea tenemos procesos neurológicos como el Ictus, esclerosis 
múltiple, esclerosis lateral amiotrófica, enfermedad de Parkinson, etc; procesos musculares como 
miastenia gravis, polimiositis, , dermatomiositis, entre otros; procesos locales obstructivos: fibrosis 
postirradiación, tumores (boca, faringe, laringe, tiroide), procesos inflamatorios (amigdalitis, faringitis) 
etc; y trastornos funcionales como son las alteraciones motoras del esfínter esofágico superior, 
incoordinación motora faringoesofágica e hipomotilidad faríngea. 

Las causas de disfagia esofágica van desde procesos orgánicos como tumores, estenosis esofágica, 
divertículos; hasta procesos funcionales primarios (acalasia, espasmos difuso esofágicos) y funcionales 
secundarios (esclerodermia, lupus, neuropatía diabética). 

Es importante conocer las características diferenciales entre la disfagia orgánica y funcional. Esta última 
presenta una localización variable, intermitente, no progresiva, que se puede presentar tanto a líquidos 
y/o sólidos, pero con mayor frecuencia a líquidos, con escasa o nula repercusión sobre el estado 
general. En cambio la disfagia orgánica tiene una presentación constante con localización fija, existe 
preferencia a sólidos y dolor o malestar con impactación del bolo, esta presenta repercusión sobre el 
estado general.⁴ 

CONCLUSIÓN.
El caso clínico antes expuesto nos enseña que una buena anamnesis y exploración física 

apropiada nos ayuda a realizar un diagnóstico diferencial adecuado detectando signos de alarma en 
patologías frecuentes. 

En este caso, poder diagnosticar el tipo de disfagia, estudiar el diagnóstico diferencial, realizar las 
pruebas complementarias que nos ayudaron a dar con el diagnóstico final hizo que nuestra paciente 
pudiera tener alternativas terapéuticas que pudieran mejorar su calidad de vida. 
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“A veces, los edemas no son por insuficiencia cardiaca”

RESUMEN.
Los tumores papilares mucinosos intraductales de páncreas pueden ser asintomáticos o 

manifestarse con clínica de pancreatitis y patología de vías biliares, evidenciándose en las pruebas de 
imagen como pseudoquistes. Su relevancia viene dada por el riesgo de malignización. Con el objetivo de 
resaltar su importancia y la necesidad del seguimiento de las lesiones, se presenta este caso clínico en 
un paciente anciano con cuadro constitucional, ascitis y edemas.

PALABRA CLAVE.
 Neoplasias pancreáticas. Pseudoquistes. Pancreatitis

INTRODUCCIÓN.
Las neoplasias primarias pancreáticas son tumores raros, con una prevalencia aproximada del 

10% de las lesiones quísticas del páncreas. Se dividen en tres grupos: cistoadenoma mucinoso, 
cistoadenoma seroso, tumor papilar mucinoso intraductal (TPMI).Presentamos un caso de un paciente 
ingresado en Geriatría, al cual se le detecta una tumoración abdominal relacionada con este tipo de 
neoformación.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 89 años con antecedentes de hipertensión arterial y dislipemia, broncópata y 

cardiópata, era independiente para las actividades básicas de la vida diaria (ABVD) e instrumentales, y 
no presentaba deterioro cognitivo. El paciente fue primero valorado en Urgencias por sospecha de 
insuficiencia cardiaca en relación a edemas y aumento del perímetro abdominal. Tras su valoración por 
Geriatría ingresó en la Unidad de Agudos de este servicio. Reinterrogado el paciente la sintomatología 
no se correlacionaba con patología cardiológica, sino que estaba relacionada con astenia importante y 
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cuadro constitucional de unos 20 días de evolución, asociada a importantes edemas de extremidades 
inferiores y ascitis. No refería fiebre ni otra sintomatología de interés. Revisando sus antecedentes se 
encuentra que ha padecido patología digestiva con afectación de la vía biliar, episodios de pancreatitis y 
colangitis  desde el año 2005, con realización de CPRE y no estando colecistectomizado. En las pruebas 
de imagen anteriores se objetivaron pseudoquistes pancreáticos. 

En los datos analíticos destacaba la presencia de anemia y elevación de marcadores tumorales CA19-9 y 
CA 72-4. Se realiza TAC toracoabdominal en el que se describe ascitis y lesiones metastásicas 
pulmonares, hepáticas y en omento, en relación con carcinomatosis. El conducto de Wirsung mostraba 
dilatación quística la cual podría asociarse al TPMI, pues se observaba también formación quística a 
nivel de la cola del páncreas. 

El paciente, dado el estado  avanzado de su enfermedad, no era subsidiario de medidas invasivas 
diagnóstico-terapéuticas, por lo que no se tomaron muestras para anatomía patológica, iniciándose 
medidas sintomáticas como tratamiento.

DISCUSIÓN.
La importancia de esta  presentación está en las características en cuanto a la progresión y 

pronóstico que tienen este tipo de tumores pancreáticos.Los TPMI se caracterizan por dilatación del 
conducto pancreático principal y/o sus colaterales, poseen un bajo potencial de malignización y 

1
metástasis, así como de recurrencia maligna . Sin embargo, este bajo potencial de malignización está 

2bajo discusión . Según las Guías del Consejo Internacional para el Manejo de las Neoplasias Quísticas 
Mucinosas, el TPMI se clasifica en tumor del conducto pancreático principal y del conducto pancreático 
de rama. Los primeros tienen una mayor agresividad, con una prevalencia de entre 60-92% de 

3malignidad en el momento del diagnóstico, frente al 6-46% del de rama .La forma de presentación de 
estos tumores es poco específica, manifestándose con nauseas, anorexia y pérdida de peso, o como 
episodio de pancreatitis. Entre las técnicas diagnósticas de elección se encuentra la ecoendoscopia, que 

4
permite obtener muestras para el manejo diagnóstico-terapéutico del paciente . 

Enlazando con el caso  comentado, existe la posibilidad -dados los antecedentes digestivos del paciente 
y los hallazgos actuales del TAC– que los pseudoquistes encontrados en las pruebas de imagen 
anteriores guardaran relación con la neoplasia actual dado el potencial maligno de estas lesiones, con el 
inconveniente de que  en este paciente no se realizó estudio anatomopatológico tras valorar el 
riesgo/beneficio del mismo. Respecto al tratamiento, es recomendable la resección quirúrgica, siempre 
que el paciente tenga una esperanza de vida razonable. En aquellos casos en los que se decida un 
manejo conservador, el seguimiento semestral o anual, según el tamaño de la lesión quística, está 
indicado. 

CONCLUSION.
Los tumores papilares mucinosos intraductales pancreáticos o TPMI tienen evolución incierta, 

estando en discusión su “bajo potencial de malignidad”. La presencia de patología de vías biliares, 
sobretodo pancreatitis, asociada a la aparición de pseudoquistes obligan cuanto menos a un 
seguimiento estrecho de los pacientes, y según la situación basal del mismo, a la valoración de cirugía 
resectiva de la lesión.
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“Síndrome confusional de origen farmacológico: la 
importancia de una correcta administración”

RESUMEN.
Con este caso se quiere resaltar la importancia de la revisión de los fármacos administrados al 

paciente anciano, así como el interés de las alteraciones electrolíticas como causa de alteraciones 
conductuales  y cuadros confusionales. Como ejemplo de ello se realiza esta presentación de una 
paciente con manifestaciones debidas al efecto de la hipercalcemia; asimismo se realiza un repaso del 
tratamiento de dicha alteración, considerándose  fundamental en los mayores la corrección de la 
depleción de volumen y los efectos de la deshidratación a nivel renal, lo cual puede favorecer muchos 
efectos secundarios farmacológicos.

PALABRAS CLAVE.
Hipercalcemia/anciano/fármaco

INTRODUCCIÓN.
La hipercalcemia se define como presencia de valores de calcio sérico supriores a 10.5-11 mg/dl 

y se determina por el incremento de calcio que procede del tracto gastrointestinal o del tejido óseo al 
espacio extracelular que llegan a superar la capacidad de excretarse por riñón o situaciones en las que 

1
existe un incremento de la reabsorción tubular de calcio .De forma general, sus etiologías se clasifican 
en: tumoral, hormonal, insuficiencia renal crónica, por enfermedad granulomatosa y fármacos, entre 

2
las más conocidas .En relación a esta última causa, la farmacológica, se presenta este caso clínico de una 
paciente ingresada en el servicio de Geriatría y que se manifestó como síndrome confusional.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 82 años con los antecedentes de hipertensión, cardiopatía isquémica, síndrome 

depresivo, hiperuricemia, hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo y artrosis con déficit de vitamina D 
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que le provocaba alteración en la marcha. Su tratamiento habitual incluía: levotiroxina 75 mg, 1 
comprimido en ayunas, calcifediol 0,266 mg semanal,febuxostat 80, 1 comprimido por la mañana, 
bisoprolol 5 mg, 1 comprimido en desayuno, glucosamina1500 mg, actualmente no lo tomaba por 
encontrarse en un periodo de descanso, ácido acetil salicílico 100 mg, 1 comprimido en la comida, 
desvenlafaxina 50 mg, 1 comprimido en desayunas y asociación antihipertensiva 
(olmesartan/amlodipino/hidroclorotiazida 40/5/25) 1 comprimido en desayuno, ranitidina 150 mg 1 
comprimido al día, clopidogrel 75, 1 comprimido en comida, paracetamol 1 comprimido cada 8 horas.La 
paciente era independiente para las actividades básicas de la vida diaria (ABVB), hasta hace unos 
meses, precisaba ayuda para el vestido y el aseo mayor, era incontinente urinaria y caminaba con ayuda 
de andador (Barthel 60 puntos).No tenía deterioro cognitivo filiado, aunque sí episodios de cuadros 
confusionales en los últimos meses y vivía en domicilio, con buen apoyo familiar.

Acudió a urgencias por alteraciones del comportamiento para valoración, siendo en dicho momento 
dependiente para todas las actividades, con imposibilidad para la deambulación, incluso para la 
bipedestación.

Fue ingresada en Unidad de Agudos de Geriatría por episodios de desorientación témporo-espacial, 
con disminución del nivel de conciencia, alucinaciones visuales, conductas de agitación y dificultad para 
la bipedestación, junto con debilidad de miembros inferiores, de unos quince días de evolución, 
asociando también disminución del apetito, con escasa ingesta. En su exploración neurológica no se 
objetivó focalidad. En el estudio analítico se objetivó creatinina de 2.21, urea 89, sodio 142,potasio 
3.3,calcio corregido por proteínas de 16,7 ng/ml, vitamina D>70 ng/ml, PTH 9 pg/ml; hemograma y 
resto de parámetros bioquímicos dentro de la normalidad, así como resto de pruebas 
complementarias, incluidas EKG y radiología. El juicio diagnóstico de dicho ingreso fue: Hipercalcemia 
en relación con intoxicación por vitamina D y tiazidas. Deshidratación secundaria a disminución de 
ingesta, toma de medicación diurética. Deterioro de función renal por deshidratación. Síndrome 
confusional agudo secundario a los anteriores diagnósticos. Tras recibir tratamiento con sueroterapia 
intravenosa, calcitonina, corticoides y dosis de bifosfonato  se consigue normalización de los 
parámetros bioquímicos: creatinina 1.13, calcemia 9.9, mejoría clínica importante de la paciente, 
volviendo de forma progresiva a su situación basal de meses previos.

DISCUSIÓN. 
El caso presentado obedece a un síndrome confusional agudo en contexto de la hipercalcemia y 

de insuficiencia  renal prerrenal por deshidratación, favorecido por la toma de medicación 
antihipertensiva y diurética, (fármacos más favorecedores de los que tomaba la paciente para provocar 
disminución del filtrado glomerular y deterioro de la función renal secundariamente).Dado que los 
niveles de PTH estaban descendidos y de vitamina D elevados, dicha alteración no guardaba relación 
con hiperparatiroidismo, sino con un exceso de vitamina D. Tras reinterrogar a los familiares nos 
refieren que por error en la comprensión de la dosificación del suplemento de vitamina D, la paciente 
estaba tomando una dosis diaria de dicha vitamina, en lugar de semanal, desde hacía 
aproximadamente 4 meses previos a la clínica; la asociación de la sobredosificación, junto con la toma 
de diurético tiazídico (fármaco que favorece la hipercalcemia y la disminución de excreción urinaria de 
calcio) favorecieron la hipercalcemia. Aunque las manifestaciones clínicas de esta alteración 
metabólica son amplias, en esta paciente las más llamativas fueron las alteraciones neurológicas; otras 
frecuentes suelen ser las gastrointestinales, que en esta paciente se objetivaron ya durante el ingreso, 
manifestándose como sensación nauseosa y estreñimiento.
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La forma de expresión de la hipercalcemia va a variar según la severidad y la velocidad de instauración, 
2

los síntomas afectan a distintos aparatos :

Neurológicos con obnubilación, alteraciones del comportamiento, crisis comiciales y coma, entre las 
más significativas.
Patología gastrointestinal.
Patología renal:poliuria, polidipsia, nicturia, insuficiencia renal, litiasis,…
Cardiovascular: arritmias, bloqueos …
Sistema musculoesquelético: debilidad muscular y dolor por aumento de la resorción ósea.
Desde el punto de vista epidemiológico, la hipercalcemia es más frecuente en los ancianos donde 
predomina la patología tumoral sobre el hiperparatiroidismo. En una menor proporción en torno al 
10% se encuentran causas como intoxicación por Vitamina D o A, sarcoidosis, tuberculosis, síndrome 

3leche-alcalis, tiazidas, litio, hipercalcemia hipocalciúrica familiar e inmovilismo prolongado .Se sabe 
que la vitamina D es fundamental en el metabolismo óseo y que normalmente en los pacientes 
ancianos presentan déficit, siendo necesaria su administración en aquellos casos de osteoporosis, en 

4.
prevención del riesgo de fracturas y caídas 

En relación  a los valores de referencia de vitamina D, La determinación de las concentraciones séricas 
de 25-OH-vitamina D permite clasificar la situación e los depósitos corporales de vitamina D en normal 
30-75 ng/ml, insuficiencia 20-30 ng/ml, deficiencia <20 ng/ml, pero los puntos de corte pueden variar 
según criterio de las diferentes sociedades científicas. Desde el punto de vista fisiológico se entiende 
como concentración adecuada de vitamina D aquélla que permite mantener concentraciones normales 

5de PTH y una absorción de calcio máxima .Las recomendaciones por un determinado grupo de trabajo 
de la vitamina D  en 2007 consideró como valor mínimo deseable de vitamina D de 20 ng por 

6.
mililitro. En relación a la toxicidad de vitamina D ésta,más que por los niveles elevados séricos de 25 
OHD, viene dada por la hipercalcemia concomitante, ya que existen pacientes con niveles superiores a 

7
100 ng/ml y mayores de 150 ng/ml sin asociar hipercalcemia En nuestro caso clínico existe el problema 
de no poder obtener el valor exacto de vitamina D que presentaba la paciente, ya que se informa 
analíticamente dicho parámetro como valor > de 70, por lo que desconocemos la cifra exacta.

En relación a esto último y según las recomendaciones  de la mayoría de sociedades científicas, el 
procedimiento diagnóstico consiste en determinar la 25-OH-D por un método fiable, haciendo 
screening a individuos de riesgo, considerando deficiencia a <20 ng/ml, con objetivo de alcanzar niveles 

5>30ng/ml . Asimismo,  se deberían ante todo realizar los test a los pacientes de riesgo, incluyéndose a 
los que padecen osteoporosis y otros transtornos metabólicos o condiciones médicas, así como 
aquellos que tomen medicación que afecte al metabolismo de la vitamina D y situaciones que se 

7
conozcan que mejoren con tratamiento de  vitamina D El tratamiento de la deficiencia en >19 años 
sería 6000 UI/día o 50000UI/semanal, 8 semanas (dosis de mantenimiento:1500-2000uI/día).En 
ancianos los requerimientos de vitamina D son 800-1000UI/día, al igual que en pacientes con 
osteoporosis y en quienes reciben corticoides. Si ya existen deficiencias se requieren dosis más 

5
elevadas para conseguir niveles óptimos .

En relación a los efectos adversos, son poco frecuentes y serían derivados de una hipercalcemia aguda. 
Pueden aparecer con dosis que excedan las 10000 UI al día, aunque está relacionado con la idiosincrasia 

5de cada individuo.

.

.



IV  Jornada de Divulgación Científica

234SELECCIONADOS

En relación con  una revisión realizada por la Fundación Internacional de Osteoporosis (2010) donde se 
evaluaron los beneficios según los niveles de vitamina D sobre la reducción del cáncer colo-rectal y la 
enfermedad cardiovascular y los riesgos (hipercalcemia y nefrolitiasis) se observó que  niveles de 25 OH 
vitamina D en rango de 75-110 nmol/l no se relacionaron con riesgos elevados. En cambio, el exceso de 
vitamina D puede proporcionar en sujetos adultos saludables hipercalcemia si estos niveles exceden 
250 mmol/l o son favorecidos en estos sujetos cuando la ingesta excede  las 100000 IU. Se sostiene que 

8
los niveles óptimos de ingesta para obtener un beneficio estarían en 1800-4000 Ui .

En el caso presentado, la paciente estaba tomando dosis elevadas diarias desde hacía meses, (una 
ampolla de calcifediol diaria equivale aproximadamente a 16000 UI al día), lo cual unido al deterioro de 
la función renal favoreció la hipercalcemia.

Con respecto al tratamiento recibido fue el habitual indicado en la hipercalcemia. Se trataba de una 
hipercalcemia severa con valores >14 mg/dl que exigía tratamiento, ya que en rango leve-moderado y 
en función a la sintomatología del paciente éste puede diferir hasta valorar el diagnóstico etiológico. De 

1forma general, se pueden establecer escalones en cuanto al tratamiento de la hipercalcemia :un primer 
escalón sería una adecuada hidratación  con suero salino isotónico, para restaurar la función renal, tras 
reponer volumen se deben administrar diuréticos tipo furosemida, para favorecer la eliminación de 
sodio y calcio, en segundo lugar  se debe bloquear la reabsorción del calcio depositado en tejido óseo, 
con la administración de calcitonina a dosis de 4-8 UI/kg cada 6-12 horas por vía subcutánea o 
intramuscular, lo cual se puede combinar con corticoides intravenosos (metilprednisolona), en tercer 
lugar , no en todos los casos, puede hacerse necesaria la administración de bifosfonatos, que en el caso 
referido sí fue utilizado. Es importante tener en cuenta que la administración de bifosfonatos debe 

2realizarse ajustada a función renal, por su potencial nefrotóxico .Otras medidas en caso de gravedad y 
falta de respuesta a las medidas anteriores pueden requerir la diálisis y según la etiología de 

1hipercalcemia –si se trata de un hiperparatiroidismo primario-la cirugía podría estar indicada .

CONCLUSIONES.
Resaltar la importancia de:

-Causas metabólicas y alteraciones del equilibrio hidroelectrolítico  como origen de alteraciones 
conductuales y síndrome confusional agudo en el anciano.

-Tratar de evitar las interacciones medicamentosas  mediante una correcta explicación de la 
pauta de tratamiento a paciente y familiares, asegurándose de su adecuada comprensión y 
cumplimiento terapéutico.

-La realización periódica de controles analíticos periódicos en caso de toma concomitante de 
tiazidas y vitamina D.

-Evitar y en su caso tratar factores predisponentes de la deshidratación y el deterioro de la 
función renal. 

-Intentar asegurarse-si no por el paciente, bien por familiares- del correcto entendimiento de la 
posología de los fármacos pautados.
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Diferencias en el manejo anestésico de una vía aérea 
difícil según sea prevista o no prevista

RESUMEN.
La vía aérea es el factor más importante de morbimortalidad relacionada con la anestesia. Como 

anestesistas es necesario que desarrollemos habilidades para estar preparado ante una vía aérea difícil, 
aumentando de esta forma el margen de seguridad en nuestra práctica diaria.
A continuación presentamos un caso en el que describimos cómo difiere el manejo de la misma vía 
aérea difícil según la situación clínica.

PALABRAS CLAVE.
Vía aérea difícil prevista, vía aérea difícil no prevista, intubación con fibrobroncoscopio, 

intubación despierto.

INTRODUCCIÓN.
Se conoce como Vía Aérea Difícil (VAD) aquella situación clínica en la que un anestesiólogo 

entrenado objetiva dificultad para la ventilación de la vía aérea superior con mascarilla facial, la 
intubación traqueal o ambas. Desde las diferentes sociedades de anestesiología se proponen guías y 
algoritmos que proponen planes secuenciales de actuación cuando la intubación traqueal fracasa. 
En el caso clínico que exponemos a continuación, el manejo de  la vía aérea descrito difiere según el 
conocimiento previo que tenemos de esta vía aérea. En la primera intervención, nos situamos ante una 
VAD no prevista. En la segunda intervención, ya conocíamos que se trataba de una VAD y optimizamos 
su manejo.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 61 años, sin antecedentes de interés, que se programa para realizar una histerectomía 

por cáncer de cérvix. 
En nuestra valoración preoperatoria de la vía aérea, no presentaba predictores de intubación ni 
ventilación difícil. Examinando la vía aérea valoramos Mallampati II (podía apreciarse úvula y paladar 
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blando), la distancia tiromentoniana era mayor de 6.5 cm, la movilidad cervical no estaba limitada, la 
apertura bucal era superior a 5 cm, el test de la mordida fue valorado como clase I. Según medidas 
antropomórficas se descartaba obesidad mórbida, siendo su peso de 68 kg y su altura de 164 cm.
El día de la primera intervención, tras preoxigenar previamente a la paciente, se procedió a la inducción 
anestésica con fentanilo (140 mcg), propofol (170 mg) y rocuronio (40 mg). Iniciamdo el período de 
apnea, se realiza ventilación manual con mascarilla facial que resulta eficaz. Transcurrido el tiempo 
necesario para conseguir el efecto del relajante muscular, se realiza una laringoscopia directa. Sólo se 
visualiza epiglotis, se trata de un Cormack-Lehane III. Para mejorar la visualización de aritenoides 
realizamos la maniobra de presión laríngea externa BURP. Una vez que se reconocieron aritenoides, la 
intubación no pudo realizarse con éxito resultando fallida.

Ante esta situación, se decide avisar a un compañero. Solicitamos el carro de vía aérea para poder tener 
a mano todo lo necesario para el manejo de la vía aérea. Para realizar nuestra siguiente laringoscopia 
hemos modificado la posición de la cabeza del paciente y hemos optado por emplear como ayuda en la 
intubación el dispositivo transglótico, Frova. Ya contamos con la ayuda de nuestro compañero. Mientras 
se han preparado los dispositivos necesarios, hemos iniciado ventilación facial con mascarilla facial. La 
paciente comienza a desaturar. Nos aseguraos que la mascarilla facial se ajusta correctamente, que el 
oxígeno está conectado y que se elevan ambos hemitórax. 

La desaturación progresiva hizo que nos decidiéramos a repetir la laringoscopia, para poder conocer 
cuál era su causa. En la laringoscopia se apreció un sangrado profuso que no permitía distinguir ninguna 
estructura glótica.

Ante esta situación, y dado que se trataba de una intervención programada se decidió en consenso con 
los ginecólogos postponer la intervención. Así, pasamos a revertir el relajante muscular, empleando 
una dosis de reversor Sugammadex de 1100 mg. Pasado un minuto y medio, se recuperó la respiración 
espontánea, ambos campos pulmonares ventilaban y la saturación llegó a cifras de 98%. En este 
momento despertamos a la paciente.

Le explicamos lo sucedido y le planteamos como prioritario conocer la causa del sangrado. 
Solicitamos valoración por el servicio de otorrinolaringología. Tras una nasofibroscopia se identificó 
una lesión vegetante  en cara laríngea de la epiglotis (Figura 1). 

Figura 1. Lesion vegetante en cara laríngea de epiglotis.
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Se amplió el estudio solicitando un TAC (Figuras 2 y 3) para descartar extensión del tumor. Finalmente la 
paciente se diagnosticó de un cáncer supraglótico, y se programó para realizar una laringuectomía 
supraglótica con vaciamientos funcionales bilaterales. 

Figura 2. Engrosamiento vallécula Figura 3. Engrosamienyo vallécula

Ante esta intervención nuestro escenario clínico había cambiado. En este caso, estamos ante una VAD 
prevista. Consideramos que en la primera interevención la causa de sangrado fue el roce de dicha masa 
con la pala del laringoscopio en la maniobra de intubación. Planteamos como opción más segura una 
intubación orotraqueal con fibroscopio en paciente despierto. Para poder contar con su colaboración el 
día de la intervención, explicamos los riesgos en la intubación por su afección laríngea. 

Para poder realizar una intubación en paciente despierto, es prioritario una correcta preparación con 
anestesia local de todas las zonas por las que vamos a introducir el fibroscopio. Esta preparación la 
realizamos en el antequirófano con anestésico local y vasoconstrictor que evite el sangrado. 
Empezamos aplicando lidocaína al 2% con un hisopo en el arco palatogloso, base de la lengua, paladar 
blando y dos lentinas empapadas en el anestésico en ambas fosas nasales. Por gravedad el anestésico 
aquí depositado cae a orofaringe donde ejerce su efecto. Se acompañaron las instilaciones de 
nebulizaciones con lidocaína (Lidocaina al 8% y flujo de oxígeno de 8 lpm). Administramos como 
ansiolítico 2 mg de midazolam y como antisialagogo empleamos la atropina 0.5 mg.

Finalizada la nebulización y comprobando con un depresor la ausencia del reflejo nauseoso pasamos a 
quirófano. Una vez en quirófano, tras monitorización estándar y administración de oxígeno por gafas 
nasales a 3 lpm. Durante el procedimiento sedamos a la paciente con remifentanilo a dosis de 0.02 
mcg/k/min. Iniciamos en procedimiento introduciendo la cánula de VAMA que era bien tolerada. A 
continuación pasamos el fibroscopio a su través. Para facilitar la tolerancia a este tipo de intubación 
empleamos la técnica Spray us you go. Esta técnica cosiste en instilar el anestésico local en la mucosa del 
tracto respiratorio a medida que se avanza con el fibroscopio. Visualizadas las cuerdas pasamos el tubo 
orofaríngeo y concluimos la intubación. Después administramos el resto de los fármacos necesarios 
para la anestesia general y se conectó a la ventilación mecánica en modo volumen control.
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La intervención fue realizada sin incidencias. (Figura  4)

Figura 4. Imagen de lesión durante intervención.

DISCUSIÓN.
En el campo de la Anestesiología es prioritaria la seguridad del paciente, para minimizar en lo 

posible los riesgos y anticiparse a los problemas que pudieran surgir. Es deber de todo aquel que deba 
manejar la vía aérea, desarrollar habilidades para estar preparado ante una VAD anticipada o no, 
aumentando de esta forma el margen de seguridad en su práctica diaria. La imposibilidad de manejar 
adecuadamente la vía aérea puede tener consecuencias catastróficas y desencadenar lesiones 
secundarias a la hipoxia en pocos minutos.

El primer paso para el manejo de la vía aérea, y quizás uno de los aspectos más olvidados de la práctica 
anestésica, a pesar de su importancia, es la valoración y predicción de la vía aérea mediante un 
minucioso examen de la historia clínica y de las características físicas que  puedan orientar hacia una 
obstrucción de la vía aérea. En la práctica habitual de la Anestesiología y Reanimación, incluso en las 
situaciones más urgentes, una valoración rápida de la anatomía de la vía aérea del paciente, puede 
facilitar la elección de la forma más adecuada de intubación, del equipo apropiado y de las precauciones 
más útiles que se deben tomar.

Según las guías de la Sociedad de Vía Aérea difícil del Reino Unido (DAS), en el manejo de una intubación 
traqueal difícil no anticipada en el adulto, y ante una intubación fallida, el objetivo es el mantenimiento 
de la oxigenación y la ventilación. Considerando esto, en la primera intervención estuvimos ante una vía 
aérea no prevista. Nuestra opción fue usar el reversor del relajante muscular para que la paciente 
recuperase la respiración espontánea y poder despertarla. En nuestro caso y dado que no se trataba de 
una cirugía urgente se propone esta opción como la más segura. 
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En el caso de la intervención programada por cáncer supraglótico, ya conocemos que estamos ante una 
VAD. En este caso es prevista y podemos planificar su manejo de forma óptima. Nos decidimos en este 
caso por una intubación en paciente despierto, considerando esta opción como la más segura.

CONCLUSIONES.
- Es deber de todo aquel que deba manejar la vía aérea, desarrollar habilidades para estar 

preparado ante una vía aérea difícil (VAD) anticipada o no, aumentando de esta forma el margen de 
seguridad en su práctica diaria.

- Es necesario desarrollar un algoritmo de actuación ante una VAD prevista/no prevista acorde 
con los recursos disponibles en el centro hospitalario en el que trabajamos, para mejorar la práctica 
clínica y disminuir el número de eventos adversos.

- Es conveniente informar al paciente sobre la dificultad en el manejo de la vía aérea y el registro 
en la historia clínica. El antecedente de una VAD en una intervención anterior debería ser considerado 
un predictor importante de posibles dificultades.
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Manejo anestésico de hemorragia masiva obstétrica

RESUMEN.
La hemorragia masiva obstétrica es con frecuencia infravalorada, aunque continúa siendo una 

de las causas principales de mortalidad y morbilidad materna. La optimización, la preparación, el uso 
racional de recursos y la protocolización de actuaciones son útiles para mejorar los resultados en estas 
pacientes.

Exponemos un caso clínico de hemorragia masiva obstétrica y el manejo anestésico que se llevado a 
cabo.

PALABRAS CLAVE.
Hemorragia masiva obstétrica, hemorragia postparto, transfusión masiva, atonía uterina, 

placenta ácreta.

INTRODUCCIÓN.
Se define la hemorragia masiva obstétrica (HMO) aquella que supera los 2.500ml de pérdida o 

que supone una caída de hemoglobina superior a 4 g/dl, que requiere una transfusión de más de 5 
concentrados de hematíes, que precisa tratamiento de coagulopatía o que necesita realizar un 
procedimiento invasivo para su tratamiento.

Supone una de las principales causas de morbimortalidad materna en el mundo. Está causada 
frecuentemente por atonía uterina provocada por alteraciones placentarias. Su tasa está en torno a 6 de 
cada 10.000 partos
La HMO es una hemorragia que presenta características diferentes tanto por los cambios fisiológicos del 
embarazo (anemia fisiológica dilucional, estado de hipercoagulabilidad, trombocitopenia gestacional 
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fisiológica, aumento del tiempo de protrombina y tiempo de tromboplastina parcial activado) como por 
los mecanismos responsables de la hemorragia.

CASO CLÍNICO.
Mujer de 35 años de edad, gestante de 30 semanas, con antecedentes obstétricos de cesárea 

previa por sospecha de pérdida de bienestar fetal y un legrado por aborto. Es derivada desde Plasencia 
por amenaza de parto pretérmino, fiebre y leucocitosis. A su llegada a Cáceres se sospecha una 
corioamnionitis y se decide finalizar la gestación iniciando una inducción del parto.
La inducción se desarrolla sin complicaciones. Durante la fase de dilatación, la gestante solicita 
analgesia epidural. El anestesista de guardia realiza la técnica sin incidencias, beneficiándose la 
gestante de una analgesia adecuada para el proceso de parto.

Finalizada la dilatación, tiene lugar el parto, naciendo un RN vivo de 1.600 gr de peso, que es atendido 
por los neonatólogos de guardia e ingresado en la UCI neonatal. Seguidamente, en la fase de 
alumbramiento tiene lugar una retención placentaria. Se intenta extracción de restos placentarios 
mediante alumbramiento manual que resulta fallida. El útero no se contrae ante la presencia de los 
fragmentos placentarios generándose una hemorragia obstétrica.

Como tratamiento inicial se administra oxitocina, 20 unidades diluidas en un suero de 500 ml y se inicia 
masaje uterino vigoroso. Ante la falta de efectividad del tratamiento se añade Metilergonovina 0,3 mg 
IM, que tampoco consigue detener el sangrado.

Ante esta situación y la posible necesidad de realizar una intervención quirúrgica, se avisa al servicio de 
anestesia.

A nuestra llegada a paritorio nos encontramos a la paciente pálida, sudorosa y taquicárdica. Con 
monitorización básica de oximetría y presión arterial. Tiene canalizada una vía periférica en miembro 
superior izquierdo por la que se está administrando un suero ringer lactato de 500 ml.
Los obstetras por su parte, continúan con masaje uterino y han completado el tratamiento con 
carbetocina y misoprostol rectal.

Valorando que estamos ante una posible emergencia, dado que se trata de una hemorragia obstétrica 
en una paciente con bloqueo neuroaxial, activamos el protocolo de transfusión masiva. 
Solicitamos que se avise a nuestro compañero de guardia, que se canalicen otras dos vías periféricas, 
que se curse analítica urgente, así como pruebas cruzadas, que se pidan a banco de sangre 2 
concentrados de hematíes sin cruzar. 

Mientras, continuamos la restauración de volemia con otros 1000 ml de suero fisiológico. Al mismo 
tiempo que realizamos una breve preanestesia a la paciente preguntando por alergias, enfermedades, 
tratamientos, ayunas y prótesis. Al tiempo que la paciente responde nuestras preguntas, apreciamos 
que comienza a inestabilizarse. Las presiones arteriales continúan descendiendo y la puérpera se 
encuentra cada vez más mareada. Decidimos, emplear coloides para recuperar la estabilidad 
hemodinámica mientras llegan los concentrados de sangre solicitados. Administramos 500 ml, 
seguidos de otros 500 ml más con el objetivo de expandir el volumen intravascular. Esta medida 
tampoco resulta eficaz para resolver la situación clínica, así que decidimos hacer uso de vasopresores. 
Se administran dos bolos de fenilefrina que mantienen por minutos las tensiones en cifras adecuadas.
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Dada la gravedad de la situación, se decide pasar a quirófano para realizar un legrado uterino, que 
permitiese la extracción de los restos placentarios y la reversión de la atonía uterina.

En quirófano, ante la creciente inestabilidad hemodinámica se decide realizar una anestesia general. 
Considerando a la gestante siempre como estómago lleno, y para minimizar las posibilidades de 
aspiración, optamos por emplear una inducción de secuencia rápida, así como la maniobra de Sellick. 
Tras laringoscopia directa se intuba sin incidencias. Una vez que hemos intubado a la paciente, 
iniciamos la ventilación mecánica. Se ventila en modo volumen control, programando un volumen 
corriente de 420 ml, una frecuencia de 12 rpm, una presión límite de 35 mmHg y una presión al final de 
la espiración de 5 mmHg. 

Continuando con el control hemodinámico, canalizamos una vía central y otra arterial. Mientras 
realizábamos ambos accesos vasculares, el personal de enfermería realizó el sondaje vesical para el 
control de diuresis, puso en funcionamiento el calentador de infusión rápida y el calentador de aire con 
manta térmica. Optamos por canalizar la vena yugular interna derecha, ante la inminente necesidad de 
iniciar perfusión continua de noradrenalina y arteria radial izquierda para realizar un control continuo 
de presiones arteriales.

Finalizados ambos procedimientos, se inició la trasfusión de los dos concentrados de hematíes del 
grupo 0 Rh negativo, recibidos de banco. Previamente se cursa una nueva analítica urgente, se solicita 2 
concentrados de hematíes y que se descongele una unidad de plasma fresco congelado.

Los ginecólogos, inician el legrado uterino guiados por ecografía. Tampoco con la legra consiguen 
extraer los restos placentarios. Se identifica mediante la imagen del ecógrafo, que los restos 
placentarios están adheridos a nivel de la cicatriz uterina anterior. Se sospecha que la causa de la atonía 
uterina pueda ser un acretismo placentario. 

La situación se agrava por minutos. El sangrado es incoercible a pesar de continuar con el masaje y 
taponamiento uterino, y el tratamiento médico. Se administran dosis repetidas de oxitocina y 
carbetocina durante la intervención que tampoco resultan efectivas.

En este momento, se decide en consenso pasar a una técnica quirúrgica, que consiga detener la 
hemorragia. Se informa a familiares de la grave situación y se explica la necesidad de realizar una 
histerectomía subtotal como único método de tratamiento posible ante el fallo de las medidas 
conservadoras. La familia comprende los riesgos y acepta la decisión quirúrgica.

Por nuestra parte, continuando con la monitorización hemodinámica, hemos iniciado perfusión 
contínua de nordrenalina. Llegan a quirófano los concentrados de hematíes solicitados tras la 
activación del protocolo de hemorragia masiva. Iniciamos nuestra transfusión con dos concentrados.
Al mismo tiempo que se realiza la intrevención quirúrgica, y dado que ya disponemos de los 
hemoconcentrados, continuamos con la transfusión de dos unidades de plasma fresco y un pool de 
plaquetas.

Administramos seguidamente un gramo de fibrinógeno y un gramo de ácido tranexámico en bolo. 
Finalizamos, trasfundiendo un concentrado más de hematíes, casi al mismo tiempo que termina la 
histerectomía parcial.
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Finalmente, la técnica quirúrgica consigue controlar la hemorragia y la paciente ingresa en estado 
crítico en la unidad de cuidados intensivos de anestesia (UCI-A).

Llega a la unidad sedoanalgesiada, intubada y conectada a ventilación mecánica. Desde el punto de 
vista hemodinámico, continúa inestable precisando de perfusión contínua de noradrenalina a dosis de 
0.75 mcg/k/min para mantener presión arterial media adecuada.
Transcurridas 6 horas de ingreso en UCI-A, se valoran los nuevos parámetros hematológicos y de 
coagulación y se decide transfundir otros dos concentrados de hematíes y dos pool de plaquetas.
Pasadas 48 horas, la paciente mantiene estabilidad hemodinámica sin necesidad de drogas vasoactivas. 
Se decide retirar la sedación y se extuba sin incidencias.

A los 5 días de ingreso, la paciente cursa alta en la unidad y pasa a planta a cargo del servicio de 
ginecología.

DISCUSIÓN.
El caso clínico refleja una hemorragia masiva obstétrica. La pérdida sanguínea no fue 

cuantificada dada la situación, pero requirió la reposición de más de 5 concentrados de hematíes, 
corregir coagulación y emplear una técnica quirúrgica para el manejo de la hemorragia.

Ante una hemorragia masiva se recomienda la administración precoz de hemoderivados, además de la 
corrección de la hipovolemia. La reposición de volemia se inició de forma precoz. A nuestra llegada a 
quirófano, valorando la cuantía de la hemorragia se decidió la administración de volumen, aunque las 
tensiones aún se mantenían estables. Tenemos que tener en cuenta, que en las gestantes la hipotensión 
se manifiesta de forma tardía. 

Para evitar una coagulopatía dilucional se aconseja infundir un volumen máximo de 3.500 ml. Los 
primeros 2000 ml deben de ser administrados lo antes posible, a ser posible de cristaloides y 
preferiblemente a través del calentador de fluidos. Posteriormente se pude valorar la administración de 
otros 1500 ml mientras disponemos de los concentrados de sangre para transfundir.

Ante la inestabilidad hemodinámica en una situación de hemorragia masiva obstétrica, y una vez 
administrado volumen de cristaloides, podemos valorar la reposición de volumen con coloides. Se 
recomienda que el volumen de coloides administrados no supere los 30 ml/k.

Como siguiente medida ante la inestabilidad hemodinámica incipiente, se emplearon vasopresores. Se 
aplicó una estrategia de reanimación hipotensiva, teniendo como objetivo una cifra de tensión arterial 
sistólica de 80-90 mmHg.
Las medidas de para evitar la hipotermia fueron aplicadas de forma rápida, consiguiendo mantener la 
temperatura central por encima de 35ºC.

Respecto a la transfusión de hemoderivados, la estrategia fue guiada tanto por la valoración del estado 
clínico de la paciente como por los parámetros hematológicos y de coagulación. Se emplearon los test 
hemostáticos convencionales ya que en nuestro hospital no disponemos de test viscoelásticos.
La transfusión de concentrados de hematíes se inició con dos concentrados de sangre O Rh negativo. 
Todos los hospitales deben contar con 2-4 unidades de concentrados de este grupo y Rh para 
transfundir de forma inmediata en caso necesario.
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En los casos de hemorragia masiva se recomienda la administración de plasma fresco de forma precoz 
como medida de prevención de la coagulopatía. Así mismo, se sugiere una cifra de plaquetas por 
encima de 100.000. Siguiendo estas recomendaciones, y guiados por la clínica y analíticas, se 
administraron 2 concentrados de plasma y un pool de plaquetas.
Como medida de corrección de hipofibrinogenemia, se empleó 1 gr de fibrinógeno. Estudios actuales 
proponen un fibrinógeno plasmático mayor a 2 gramos para conseguir hemostasia adecuada, y nuestra 
cifra obtenida en el laboratorio era inferior.

CONCLUSIONES.
Es necesario la identificación temprana de HMO para identificar las pacientes beneficiarias de la 

activación del protocolo de transfusión masiva.

Es vital el reconocimiento precoz de HMO para evitar la aparición de acidosis metabólica, hipotermia, 
coagulopatía y anemia, combinación que puede ser letal.

El trabajo en equipo, que implique a todos los profesionales y estamentos, la rápida instauración de 
tratamientos encaminados a la restauración de la volemia y la agilización de la disponibilidad de 
derivados sanguíneos, así como el tratamiento quirúrgico precoz, son puntos clave en el éxito final en 
los casos de hemorragia masiva obstétrica

Se recomienda que las instituciones elaboren protocolos de transfusión masiva coordinados de forma 
multidisciplinar, con algoritmos de tratamiento basados en la evidencia científica.

Se sugiere que las instituciones realicen campañas informativas y de entrenamiento a los equipos 
implicados en el protocolo de transfusión masiva y que se evalúe periódicamente su cumplimiento y su 
efectividad.



IV Jornada de Divulgación Científica

247 SELECCIONADOS

BIBLIOGRAFIA.

1. Guasch E y Gilsanz F. Hemorragia masiva obstétrica. Medicina Intensiva. 2016; 40 (5):298-310.

2. JV Llau, FJ Acosta, Gescolar, E Fernandez-Mondéjar, E Guasch, P Marco, P Paniagua, JA Páramo, 
M Quintana y P Torrabadella. Documento multidisciplinar de consenso sobre el manejo de la 
hemorragia masiva (documento HEMOVAS). Revista Española de Anestesiología y Reanimación. 2016; 
63 (1): e1-e22.

3. Leal-Noval SR, Muñoz M, Asuero , Contreras E, García-Erce JA, Llau JV. Documento Sevilla de 
consenso sobre alternativas a la transfusión de sangre alogénica. Actualización del documento Sevilla. 
Rev Esp Anestesiología y Reanimación. 2013;60:236e 1-25.

4. M Basora, MJ Colomina, V Moral, MS Asuero de Lis, E oix, JL Jover, JV Llau, M P Rodrigo, J Ripollés 
y JM Calvo. Guía de práctica clínica para la elección del fluido de restauración volémica perioperatoria 
en los pacientes adultos intervenidos de cirugía no cardíaca. Revista Española de Anestesiología y 
Reanimación. 2016;63 (1): 29-47.



IV Jornada de Divulgación Científica

248SELECCIONADOS

a a a aM. Donoso-Domínguez ; L. Ángel Redondo ;Y. González Marín ; J.G. Magno Serrano ; C. García 
b c

Ceberino ; P. Mata Romero .
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Obstrucción “biválvica”

RESUMEN.
La obstrucción u oclusión intestinal, consiste en la detención completa y persistente del

contenido intestinal en algún punto a lo largo del tubo digestivo. Si esta detención no es completa, 
hablaremos de suboclusión intestinal.

La obstrucción intestinal aguda suele diagnosticarse mediante la historia clínica y exploración física. Los 
síntomas y signos más habituales son dolor, hinchazón abdominal (distensión), estreñimiento e 
incapacidad para evacuar los gases y vómitos. Debido a la inespecificidad de los mismos, se debe 
realizar un amplio diagnóstico diferencial para descartar otras etiologías. Se pueden realizar pruebas 
diagnósticas para facilitar la filiación del cuadro, como pueden ser la radiografía abdominal, tomografía 
computarizada, enema opaco o tránsito esofagogastroduodenal. La rapidez del diagnóstico es crucial 
para salvar la vida del paciente, puesto que si no se resuelve la obstrucción a tiempo, el pronóstico es 
nefasto.

El tratamiento de la obstrucción intestinal es quirúrgico, la excepción a esta regla la constituyen las 
oclusiones debidas a adherencias y las incompletas o suboclusiones, en las que se debe intentar 
tratamiento conservador con sonda nasogástrica, dieta absoluta, control de iones y reposición 
hidroelectrolítica adecuada.

PALABRAS CLAVE.

Obstrucción intestinal, dolor abdominal, cirugía.
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INTRODUCCIÓN.

La obstrucción intestinal es la detención completa y persistente del contenido intestinal en 
algún punto a lo largo del tubo digestivo. Puede deberse a íleo mecánico o a íleo paralítico. Las causas 
más frecuentes son por bridas en pacientes operados con anterioridad, hernias y tumores (1).

Los cuatro síntomas cardinales son: dolor, distensión abdominal, vómitos y ausencia de emisión de 
gases y heces (2).

El dolor es gradual, mal localizado y de características cólicas. Si el cuadro está muy evolucionado, 
puede incluso desaparecer. La distensión abdominal aparece como un abdomen globuloso y 
timpanizado (3). Los vómitos en un principio serán biliosos y tardíamente serán fecaloideos. La emisión 
de gases y heces no debe hacernos descartar el diagnóstico de obstrucción intestinal (2).

El diagnóstico de esta entidad se alcanza con una buena anamnesis y exploración física en la que 
encontraremos un abdomen distendido, doloroso a la palpación y timpánico a la percusión. En un 
principio el peristaltismo estará aumentado, seguido de ausencia del mismo a medida que avanza el 
cuadro (4). Entre las pruebas complementarias a solicitar destacamos datos analíticos que nos aporta 
información sobre hemograma, coagulación, función renal y alteraciones hidroelectrolíticas. Las 
pruebas radiológicas también son muy útiles ya que en la radiografía de abdomen se pueden observar 
grandes cantidades de gas en el intestino y niveles hidroaéreos (4). Además se puede llegar a observar a 
qué nivel del intestino se ha producido la obstrucción, por ejemplo, si la obstrucción se produce en el 
intestino delgado, en la radiografía aparecerá la imagen típica en pila de monedas. El enema opaco y la 
TAC son muy útiles también para el diagnóstico de obstrucción intestinal (1).

El tratamiento de esta entidad es quirúrgico mediante laparotomía excepto en las obstrucciones 
debidas a bridas, que se intentarán resolver por medio de una sonda nasogástrica; en las obstrucciones 
incompletas, se intentará tratamiento conservador para evitar cirugía de urgencia y la posterior 
realización de cirugía electiva; y por último las hernias incarceradas que se intentarán reducir 
manualmente(2).

CASO CLÍNICO.

Varón de 82 años que acude a urgencias por presentar dolor abdominal de 2-3 días de evolución 
que esa noche se ha incrementado en intensidad, localizándose en hipogastrio y fosa iliaca derecha. 
Niega sensación distérmica o fiebre, no ha presentado náuseas ni vómitos. No clínica miccional. Última 
deposición hace tres días de consistencia líquida. Desde entonces ausencia de emisión de gases.

Como antecedentes: No presenta alergias medicamentosas conocidas, hipertenso, dislipémico, cáncer 
de laringe tratado con microcirugía láser en 2001, laringuectomía tipo Near con vaciamiento cervical 
funcional. Traqueostomía, infarto agudo de miocardio en 2003. Estuvo ingresado en MI en 2016 por 
derrame pleural. Intervenido de cataratas de ambos ojos, Dupuytren bilateral, secuelas de polio en la 
infancia y su situación basal es de independencia para las actividades de la vida diaria. Deambula con 
bastón.

Tratamiento habitual: Esomeprazol 20mg, Emconcor 5mg, Trinomia 100/20/10mg, Lexatin 3mg, Seguril 
40mg, Aldactone 25mg.

A su llegada a urgencias presenta una tensión arterial de 133/77, frecuencia cardiaca de 80 latídos por 
minuto, y temperatura corporal de 36,9º. Presenta buen estado general, bien nutrido, hidratado y 
perfundido. Normocoloreado. Eupneico en reposo. No adenopatías. No signos de ingurgitación 
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yugular. Auscultación cardiaca: Rítmica, no se auscultan soplos. Auscultación pulmonar: murmullo 
vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos. El abdomen presenta ruidos hidroaéreos aumentados, 
distendido y timpánico. Doloroso a la palpación en hipocondrio y fosa iliaca derecha con defensa 
abdominal y signos de irritación peritoneal. No masas ni megalias. Puño percusión renal bilateral 
negativa. Pulsos femorales presentes y simétricos. Miembros inferiores sin edemas. No signos de 
trombosis venosa profunda ni flebitis.

Se realizan las siguientes pruebas complementarias:

· Analítica: Leucocitosis (11,7), coagulación normal, Creatinina 1.17, Bilirrubina total 0.9, 
Bililirrubina directa 0.34, LDH 292, Proteína C reactiva 37.9.

· Gasometría venosa: pH 7.39, HCO3 33.9, Lactato 1

· Rx tórax anteroposterior y lateral: Cardiomegalia, hilios congestivos con redistribución vascular. 
No se aprecian condensaciones ni infiltrados. Derrame pleural derecho con derrame cisural. 
(Imagen 1 y 2).

· Rx abdominal anteroposterior y en decúbito lateral: gases y heces abundantes con dilatación de 
asas de intestino delgado. No se aprecian niveles hidroaéreos ni signos de obstrucción. Imagen 
de densidad hueso en fosa iliaca derecha previa a zona de obstrucción intestinal (Imagen 3 y 4).

· TAC abdominal con contraste: En fosa iliaca derecha se visualiza una imagen hiperdensa, 
redondeada en el plano axial con un diámetro aproximado de 2cm y curvilínea sugerente de 
corresponder a cuerpo extraño que se localiza en el interior de asa de delgado (ileon) 
observándose ligera dilatación anterior a esa imagen con hallazgos sugerentes de 
suboclusión/obstrucción intestinal (Imagen 5).

Tras estos resultados se decide pasar al paciente a observación, donde se realiza enema de limpieza no 
efectivo. El dolor mejora parcialmente con paracetamol y nolotil. Se solicita valoración por Cirugía que 
explican al paciente la necesidad de intervención quirúrgica.

Se realiza laparotomía exploradora para extracción de cuerpo extraño, siendo éste una concha de 
bivalvo. Se requiere resección ileocecal con anastomosis ileocólica: por presentar necrosis transmural 
de la pared del intestino delgado y cercanía a la válvula ileocecal.

Tras la cirugía el paciente ingresa en UCI-Anestesia. Cuando se consigue la estabilización del paciente, se 
decide ingreso en planta de cirugía. Ese mismo día avisa medicina interna de guardia por saturaciones 
bajas y fibrilación auricular con respuesta ventricular rápida. Se decide reingreso en UCI-Anestesia para 
monitorización y seriación de enzimas.

Juicio clínico del cuadro: broncoespasmo secundario a tapón mucoso. El cuadro se resuelve al día 
siguiente y pasa a planta de Cirugía General. Presenta una evolución favorable y una semana más tarde 
es dado de alta.

DISCUSIÓN.

La obstrucción intestinal es la detención completa y persistente del contenido intestinal en 
algún punto a lo largo del tubo digestivo. Es una patología grave que requiere intervención médica en la 
mayor brevedad de tiempo posible. Las causas más frecuentes de obstrucción intestinal son las bridas 
en pacientes operados con anterioridad, hernias y tumores. Se puede manifestar por dolor abdominal, 
vómitos, ausencia de emisión de heces y gases y abdomen distendido (2).



IV Jornada de Divulgación Científica

251 SELECCIONADOS

Este paciente acudía a urgencias por dolor abdominal de gran intensidad, lo que nos debe hacer 
sospechar abdomen agudo. El diagnóstico diferencial del dolor abdominal es muy extenso por lo que la 
realización de una buena anamnesis y exploración física es imprescindible para orientarnos hacia un 
cuadro clínico de emergencia que requiera la instauración de tratamiento rápidamente (1). Los estudios 
radiológicos nos revelan más específicamente el diagnóstico. La Tomografía axial computarizada, 
pueden ser útil para el diagnóstico preoperatorio, pero se tiene que tener cautela con su realización, ya 
que una negatividad en la prueba, no es un criterio absoluto para la exclusión del diagnóstico, sobre 
todo si el cuadro clínico es grave.

Un dato de alarma que presentaba nuestro paciente es el inicio de leucocitosis que puede aparecer 
como consecuencia de la deshidratación o por el inicio de un proceso isquémico.

Podemos optimizar al paciente de cara a la entrada a quirófano con fluidoterapia y corrección de los 
trastornos hidroelectrolíticos y ácido base ya que estas medidas disminuirán la morbimortalidad (3).

En este paciente la obstrucción es causada por un resto alimenticio que ocluye la luz del intestino por lo 
que el tratamiento definitivo es cirugía con extracción del material causante de la obstrucción. La 
evolución del cuadro causó isquemia transmural que requirió, además, resección de parte del intestino 
con posterior anastomosis (4).

Imagen 1



IV  Jornada de Divulgación Científica

252SELECCIONADOS

Imagen 2

Imagen 3
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Imagen 4

Imagen 5
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La mueca de Angelina Jolie

RESUMEN.
Presentamos el caso de una mujer de 37 años que desarrolla cuadros de parálisis facial periférica 

recidivantes, de evolución en horas o pocos días y bilaterales, secundarios a situaciones de ansiedad y 
estrés.

PALABRAS CLAVE.
Estrés. Parálisis facial. Somatización.

INTRODUCCIÓN
La parálisis facial periférica es un trastorno neuromuscular del VII par craneal causado por lesión 

de las vías motora y sensorial del nervio facial, que ocasiona una alteración del movimiento en los 
músculos del rostro, en la secreción de saliva, lágrimas, y en el sentido del gusto. Se trata de una 

1,2
patología relativamente frecuente, habitualmente unilateral . La parálisis de la musculatura de la 
mímica facial, genera alteraciones tanto estéticas, como funcionales, sociolaborales y en la calidad de 
vida, existiendo diversos grados de recuperación, desde total espontánea hasta mínimos niveles de 
funcionalidad. Las causas que la generan son múltiples, produciendo una deformidad estética y 
funcional, así como alteraciones emocionales, sociales y profesionales. Los pacientes afectados pueden 
presentar incapacidades variables de las funciones de los músculos faciales y de la expresión facial. A 
pesar de que la etiología es multifactorial, es identificada en solo un 20% de los casos, siendo 

3importante evaluar detalladamente a cada paciente para poder establecer una terapia adecuada .

Existe gran variedad de procesos psicosociales que conducen a la persona a buscar ayuda médica por 
malestares corporales, para los cuales no se hallan causas orgánicas. De esta forma nace el término de 
somatización, como un proceso por el cual un conflicto psíquico puede producir trastornos corporales. 
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Se caracteriza por la presentación somática de malestar psíquico, con atribución somática de síntomas, 
4existiendo un trastorno psiquiátrico de fondo y respuesta positiva a antidepresivos y ansiolíticos . 

La somatización se considera uno de los más frecuentes y problemáticos fenómenos que encaran los 
médicos a nivel de atención primaria, incluyendo un amplio rango de fenómenos clínicos, una variedad 
de procesos que conducen al paciente a buscar ayuda médica por síntomas o malestares del cuerpo, los 
cuales, a veces, aún cuando no existe evidencia física médica de los mismos, el paciente erróneamente 
lo atribuye a una enfermedad orgánica. Algunos autores (Stekel y Kellner 1991) en los comienzos del 
presente siglo usan el término somatización para referirse a un proceso hipotético en el cual los 
mecanismos de defensa natural no permiten la expresión de la ansiedad y, en su lugar, sólo es posible 
una “expresión visceral”, impidiendo la manifestación de la ansiedad experimentada conscientemente 

5por el individuo.

Recientemente en un periódico regional ha aparecido un artículo donde se refleja la aparición de 
cuadros de parálisis facial periférica de una conocida actriz de cine (Angelina Jolie) en relación con 
situaciones de estrés por su divorcio de otro conocido actor (Brad Pitt), lo cual, en un intento de 
dinamizar un texto técnico, nos ha inducido a usar el atrevido título de nuestro trabajo (el Periódico de 

6Extremadura, Sección Gente, 27/07/ 2017) .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Clara C.A. es una mujer de edad media, anteriormente brillante estudiante universitaria y 

actualmente valorada ejecutiva de banca que con el advenimiento de la crisis económica comienza a 
“sobrevivir”, como tantos trabajadores del sector, en un ambiente laboral hostil y sobrecargado y a 
percibir situaciones de acoso laboral por parte de sus superiores. 

Acude por primera vez a nuestra consulta en septiembre de 2011, por cuadro de sensación de 
inflamación en región maxilar derecha con cierta asimetría bucal de horas de evolución sin fiebre ni otra 
sintomatología acompañante, por lo que derivamos a urgencias para descartar cuadro de parálisis 
facial atípico, siendo vista por el servicio de Otorrinolaringología (ORL), donde es dada de alta, tras 
exploración física con endoscopia incluida, con el diagnóstico de probable rinosinusitis. Varios días 
después, la paciente acude a revisión con mejoría de la sintomatología, pero manteniendo parálisis de 
rama inferior del nervio Facial, no pareciendo compatible con patología ORL. En vista de sospecha de 
proceso central, se realiza derivación al servicio de Neurología (NRL) para valoración. Ante la ausencia 
de signos claros de parálisis facial periférica, se decide completar estudio neurológico con analítica, TAC 
craneal, RM cerebral y punción lumbar, sin evidenciarse causa orgánica, por lo que se decide alta con el 
diagnóstico de Parálisis Facial Periférica (respetando ramas temporocigomáticas), siendo la paciente 
remitida nuevamente a ORL para seguimiento.

Tras 5 años sin nuevos episodios, la paciente vuelve a acudir a nuestra consulta en mayo de 2016, 
presentando cuadro similar al de 2011, por lo que derivamos a Urgencias para nueva valoración por 
parte de NRL, observándose desviación de comisura bucal a la izquierda (como una parálisis facial 
central derecha) e hipoestesia de unas 3 horas de evolución, sin afectación de región orbitaria y con 
recuperación progresiva y espontánea en Urgencias. Tanto el episodio de 2011 como el de 2016 los 
relaciona con un incremento del nivel de estrés. Se realizan analítica, TAC craneal y RM cerebral, sin 
evidenciarse, de nuevo, causa orgánica alguna, por lo que la paciente es dada de alta con diagnóstico de 
Parálisis Facial transitoria sin afectación de macizo superior.
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Un mes después tras problemas en el entorno laboral asociado a situación estresante, la paciente acude 
de nuevo a nuestra consulta con mismo cuadro, por lo que derivamos a urgencias por nuevo episodio de 
2 días de evolución con molestias malares izquierdas e hinchazón local, junto con desviación de 
comisura bucal a la derecha como una parálisis facial central izquierda en este caso (contralateral a 
episodios anteriores), sin afectación ocular ni lengua geográfica ni otra sintomatología acompañante. 
Tras analítica con serología y RM cerebral normales y dado que se trata de un cuadro de nuevo 
autolimitado que afecta a la musculatura facial inferior, en este caso del lado izquierdo (previamente 
afectó al lado derecho), y dada la evolución, duración y los hallazgos exploratorios y de pruebas 
complementarias, establecen que tal vez pueda tratarse de contractura de la musculatura facial por lo 
que solicitan valoración por Cirugía Maxilofacial donde, nuevamente, no evidencian causa orgánica.

Dado que nuestra paciente se encuentra continuamente sometida a situaciones de estrés en el 
contexto laboral solicitamos valoración por parte de la Unidad de Salud Mental (USM). Parece que, 
desde enero 2016 a raíz de problemas de ámbito laboral, comenzó con sintomatología ansiosa, por lo 
que le costaba ir a trabajar ya que se encontraba sometida a continuas evaluaciones por parte de los 
directores que le ocasionaban mucho estrés. Desde mayo 2016 se encuentra de baja laboral, sin 
capacidad para poder pensar en el trabajo porque se pone muy nerviosa, con pesadillas que le dificultan 
el sueño y sin querer salir a la calle por miedo a encontrarse a los compañeros de trabajo. Tras pautar 
tratamiento y seguimiento regular en USM (psiquiatría y psicología), la paciente refiere cierta mejoría 
del cuadro, comenzando a tener una vida más normalizada con salidas de casa más frecuentes mejoría 
en el contacto social y en el descanso nocturno. 

Pero, en Junio de 2017 tras recibir SMS desde el Instituto Nacional de la Seguridad Social (INSS) en el que 
se le notifica el alta y la obligación de reincorporarse al trabajo en los próximos días, vuelve a presentar 
cuadro de parálisis facial que remitió espontáneamente tras varias horas, sintiéndose desde entonces 
peor, con pesadillas, dificultad para afrontar situaciones cotidianas, temor a reincorporarse al trabajo, 
mayor ansiedad e inquietud durante el día por lo que se decide la continuación de su baja laboral, ya que 
la incorporación a su trabajo sería perjudicial en ese momento, catalogando dicho cuadro dentro del 
contexto de un trastorno adaptativo vs Somatización que favorece la aparición de cuadros de Parálisis 
Facial autolimitados.

DISCUSIÓN
El ser humano por naturaleza se enfrenta diariamente a múltiples situaciones llenas de tensión, 

las cuales pueden ser generadas por las presiones que infringen las sociedades actuales, dentro de las 
cuales se encuentra el desempeño laboral. Este tipo de tensiones pueden generar en las personas 
estrés, el cual funciona para poder cumplir ciertas tareas, teniendo un papel adaptativo; por lo tanto, no 
siempre el estrés es negativo ya que impulsa a la realización de acciones. Sin embargo, es importante 
regularlo para que no afecte en el funcionamiento de diversas actividades, ya que el estrés posee una 
manifestación convergente (biopsicosocial) generando respuestas fisiológicas, y en lo social se afecta el 

7,8
desempeño laboral .

El mundo empresarial le exige cada vez más a sus empleados un alto nivel de productividad y buen 
estado físico como uno de los requisitos para acceder o mantener el puesto de trabajo; el no cumplir 
con uno de estos produce estrés en el trabajador llevando al individuo a autoexigirse más de lo que 

7,8puede producir para garantizar su supervivencia en la empresa a largo plazo .
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El rostro es una de las partes del cuerpo más relevantes a nivel social. Por un lado, es la parte que más 
nos identifica como individuos. Por otro lado, es una entidad fundamental en relación con la imagen 
que tenemos de nosotros mismos y que los demás tienen de nosotros, por ello, es un elemento 

9
primordial en el proceso de interacción social .

En la mayoría de los casos, la aparición de una parálisis facial, no altera ninguna capacidad relevante 
para el desarrollo de la vida cotidiana, pero la experiencia es siempre traumática. Incluso en ciertos 
casos, se requiere un proceso de redefinición de las relaciones sociales y/o profesionales, así como de la 

9propia identidad . La aparición de una parálisis facial afecta a dimensiones sociales tan relevantes como 
son la identidad individual, la imagen corporal o la interacción social y el proceso de comunicación. 
Estas dimensiones se relacionan entre sí y simultáneamente se enmarcan en un contexto sociocultural 
específico. La desfiguración del rostro no es una discapacidad en cuanto no invalida las competencias de 
la persona, pero sí lo es desde el momento en que puede provocar dificultades en la socialización, 
convirtiéndose en una discapacidad social. El padecimiento de una persona afectada por una parálisis 
facial, vendrá determinado por el grado de individualismo presente en su grupo social y por el grado de 

9
interiorización de la importancia del rostro como componente identitario .
“La forma cómo los pacientes se sienten consigo mismos y con su propia imagen puede ser más 

10importante que el comportamiento de otras personas o incluso el grado de la parálisis facial” .

Al principio de nuestro caso, hemos introducido el término de somatización, como un proceso por el 
4

cual un conflicto psíquico puede producir trastornos corporales . Se trata de un fenómeno complejo 
que incluye un patrón de búsqueda de ayuda médica, que surge como mecanismo para manejarse con 

5
los hechos estresantes de la vida . En el Congreso Nacional de la Sociedad Española de Psiquiatría en 
2015 se planteó que los trastornos somatomorfos tenían una prevalencia del 28.8%.

El estrés aparece como la emoción más asociada con los síntomas físicos médicamente no explicados, 
más en las mujeres, siendo éstas muy conscientes de la contingencia. Parece ser que las mujeres 

 4tienden a ser mucho más conscientes de su cuerpo ante reacciones de demandas excesivas (estrés) .

Nuestra paciente tras descartar con ayuda de numerosas pruebas complementarias una causa orgánica 
a su afección, podemos afirmar que asocia la manifestación de parálisis faciales autolimitadas como 
expresión física de su malestar psíquico, asociado a su trastorno psiquiátrico que hace mayor hincapié 
en cuadros ansiosos y estresantes, donde los mecanismos de defensa naturales no permiten la 

 5expresión de dicha ansiedad y en su lugar, sólo es posible una “expresión visceral” .

CONCLUSIÓN
Ante cuadros de parálisis facial con manifestaciones clínicas atípicas, es de gran importancia 

valorar el origen psicógeno dentro del diagnóstico diferencial etiológico.
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Neumonía complicada: actitud conservadora en 
lactante asintomático

RESUMEN.
La Neumonía Complicada en pediatría tiene una serie de peculiaridades respecto a los adultos 

que convierte cada caso en un reto médico que debe abordarse de forma individualizada. Su manejo 
adecuado sigue siendo objeto de controversia pero en general, el drenaje será necesario en derrames o 
empiemas de gran tamaño, con presencia de tabiques en las pruebas de imagen o que produzcan un 
deterioro de la función respiratoria. El empleo de técnicas quirúrgicas se relaciona con una menor 
estancia hospitalaria, aunque es una opción más agresiva que conlleva mayor riesgo de complicaciones. 
Presentamos el caso de un lactante con un empiema de gran tamaño que respondió favorablemente al 
tratamiento conservador con antibioterapia exclusiva.

PALABRAS CLAVE.
Neumonía, derrame pleural, empiema, toracocentesis.

INTRODUCCIÓN
La neumonía adquirida en la comunidad (NAC) es una infección aguda del parénquima 

pulmonar que origina fiebre, síntomas respiratorios, e infiltrados pulmonares en la radiografía de tórax. 
Actualmente continúa siendo la primera causa infecciosa de mortalidad infantil en el mundo, 
especialmente en países en vías de desarrollo, aunque en nuestro medio, por norma general, suelen 
resolverse con un manejo adecuado desde Atención Primaria.

Los virus son los responsables del 30-67% de los casos, sobre todo en pacientes menores de dos años. 
Entre ellos destaca el virus respiratorio sincitial aunque otras causas habituales son los virus influenza, 
parainfluenza, adenovirus, rinovirus y otros más recientes como el bocavirus, el metapneumovirus o el 
coronavirus. A pesar de que el germen más frecuentemente implicado en la NAC bacteriana sigue 
siendo S. pneumoniae, en las últimas décadas ha habido importantes cambios epidemiológicos gracias 
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a la aparición de la vacuna antineumocócica, que poco a poco ha ido integrándose en los calendarios de 
vacunaciones sistemáticas de todas las comunidades autónomas. Otras bacterias que pueden verse 
implicadas, especialmente en formas agresivas, son S. aureus y S. pyogenes. Se debe descartar la 
presencia de infección tuberculosa en ambientes marginales o zonas endémicas. También pueden 
aislarse anaerobios en niños con patologías neurológicas y otras causas de disfagia.  En las neumonías 
atípicas, que suelen presentarse de forma más larvada en escolares y adolescentes, el principal agente 
etiológico es Mycoplasma pneumoniae. Cabe destacar que el 20-30% de las NAC son infecciones mixtas 

1en las que se ven implicados tanto virus como bacterias .

La presentación de la NAC típica incluye fiebre, taquipnea, dolor torácico, expectoración y leucocitosis. 
La sospecha clínica y una auscultación compatible son suficientes para instaurar el tratamiento 
antibiótico empírico, sin necesidad de recurrir de forma rutinaria a la radiografía de tórax, ya que sus 
hallazgos no suelen modificar la actitud a seguir. El fracaso terapéutico, la afectación del estado general, 
la hipoxemia, la existencia de dificultad respiratoria marcada y otros signos de gravedad se consideran 

2
criterios de ingreso hospitalario . 

Si persiste la fiebre tras más de 48 horas de tratamiento antibiótico se debe sospechar la presencia de 
complicaciones como derrame pleural, absceso pulmonar o neumonía necrosante. Existen factores 
que predisponen la aparición de estas complicaciones como los quistes congénitos, las 
bronquiectasias, las patologías neurológicas o las inmunodeficiencias.  Algunos serotipos de 
neumococo se relacionan con la formación de abscesos y el desarrollo de neumonías necrosantes. Se 
ha observado que aproximadamente el 40% de las neumonías que requieren ingreso presentan 
derrame pleural asociado, y el 0,6-2% se complican con empiema. El manejo de estas complicaciones 

3no está protocolizado y requiere un abordaje individualizado y multidisciplinar .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Lactante de 19 meses remitido por su pediatra de Atención Primaria por neumonía de un mes de 

evolución. 

Embarazo controlado y de curso normal. Parto por cesárea por no progresión. Período neonatal sin 
incidencias. Desarrollo ponderoestatural ascendente. Calendario vacunal al día, incluyendo prevenar, 
rotateq, varivax y bexsero. No alergias conocidas. No ingresos previos ni intervenciones quirúrgicas. No 
infecciones de repetición. 

Hace un mes inicia un cuadro de tos productiva y fiebre alta de varios días de evolución, junto con 
auscultación patológica con crepitantes en base izquierda. Ante la sospecha clínica de neumonía 
adquirida en la comunidad inicia tratamiento con amoxicilina a 80 mg/kg/día durante una semana. Tras 
el tratamiento mejoría sintomática con remisión de la tos y disminución de la fiebre, aunque continúa 
con febrícula por lo que se realiza una analítica sanguínea con aumento de reactantes de fase aguda  y 
una radiografía de tórax en la que se observa una consolidación en hemitórax izquierdo (imagen 1). 
Ante la persistencia de la clínica y los hallazgos en las pruebas complementarias se pauta azitromicina 
durante 5 días con desaparición de la fiebre. Diez días después realiza nuevo pico febril y persiste la 
condensación en las pruebas de imagen  (imagen 2), por lo que ingresa para estudio y tratamiento 
hospitalario.

Antecedentes personales: 

Anamnesis: 
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Exploración física: 
Temperatura 36,6ºC. SpO2: 95%. (FiO2 0,21). FR 20 rpm. FC: 135 lpm. 
Buen estado general. Activo, sonriendo, jugando. Bien hidratado y perfundido. Normocoloración 
cutáneomucosa. No exantemas ni petequias. No aspecto séptico. Signos meníngeos negativos. No 
rigidez de nuca. No signos de dificultad respiratoria. 
Cabeza y cuello: no adenopatías. Orofaringe: abundante moco en cavum. Otoscopia: sin hallazgos 
patológicos.
Auscultación cardíaca: rítmica, no soplos.
Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado, hipoventilación en hemitórax izquierdo con 
subcrepitantes en base izquierda.
Abdomen: blando, depresible, no distendido, ruidos hidroaéreos presentes. No masas ni megalias. No 
signos de irritación peritoneal. No impresiona de doloroso.
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Analítica: 

Microbiología:

· Hemograma: Hemoglobina 9,5 g/dl; Hematocrito 30,5%; Leucocitos 6.700 ml/mm3 
(Neutrófilos 16,3%; Linfocitos 74,9%; Monocitos 6,7%; Eosinófilos 1,5%); Plaquetas 282.000 
mil/mm3. 

· Bioquímica y coagulación: normales.  PCR: 17,1 mg/L.
· Estudio inmunológico con inmunoglobulinas, subpoblaciones linfocíticas, complemento y 

proteinograma: sin hallazgos patológicos.

· PCR virus respiratorios: positivo a Influenzae AH3 y Bocavirus
· Mantoux: negativo. Interferon gamma anti Mycobacterium tuberculosis: negativo
· Hemocultivo: negativo

Pruebas de imagen: 
· Ecografía: se objetiva extensa consolidación con hepatización pulmonar izquierda, 

heterogénea, compatible con neumonía organizada (imagen 3).

Imagen 4

Imagen 3
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· TAC torácico: Consolidación con pérdida de volumen e imágenes de broncograma aéreo en el 
lóbulo inferior izquierdo, compatible con neumonía. En situación periférica se visualiza una 
colección de morfología ovoidea cuyo eje mayor mide 5,2 cm por 2,3 cm de diámetro menor. Se 
acompaña de discreta cantidad de derrame pleural izquierdo, lo que sugiere que se trata de un 
empiema pleural secundario a la neumonía anteriormente reseñada. No puede descartarse que 
corresponda con un absceso pulmonar, si bien no presenta imágenes aéreas en su interior, lo 
que lo hace menos probable (Imagen 4 y 5). 

El paciente ingresa para iniciar antibioterapia intravenosa con cefotaxima y clindamicina. Ante el 
resultado positivo para Gripe A y la evolución tórpida del cuadro se decide pautar tratamiento con 
Oseltamivir durante 5 días. Desaparición progresiva de la fiebre al tercer día de ingreso. Durante su 
estancia permanece en todo momento con buen estado general y estable desde el punto de vista 
respiratorio, manteniendo saturaciones de oxígeno adecuadas sin necesidad de oxigenoterapia 
suplementaria. Tras las pruebas de imagen sugerentes de empiema se contacta con Servicio de Cirugía 
Pediátrica y se traslada al Hospital Materno Infantil de Badajoz para valorar la colocación de drenaje 
torácico. 

Dado el buen estado general del paciente, que continuaba afebril y asintomático, deciden mantener 
actitud conservadora y completar el tratamiento antibiótico intravenoso durante 15 días. La evolución 
clínica fue favorable y en las pruebas de imagen de control se observó una mejoría radiológica 
significativa (imagen 6), por lo que el paciente fue dado de alta con seguimiento posterior en consultas 
externas. 

Imagen 5
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Imagen 6

DISCUSIÓN.
La acumulación de líquido en el espacio pleural interfiere en la fisiología respiratoria, y sus 

repercusiones dependerán de la cantidad y características del material acumulado así como de su 
velocidad de instauración. Si no se modifica el curso de la enfermedad, el proceso tiene lugar en tres 
fases. En la primera fase o fase exudativa se produce un aumento de la permeabilidad en la 
microcirculación pleural que origina un exudado, dando lugar al derrame pleural simple. Si el derrame 
persiste tiene lugar una segunda fase fibropurulenta, con formación de tabiques y septos de fibrina que 
en ocasiones puede acompañarse de formación de pus. En etapas avanzadas tiene lugar la fase 

4
organizativa, en la que aparece un tejido grueso que impide la correcta expansión pulmonar .

El empiema es la formación de una colección de pus de tamaño variable en el espacio pleural durante la 
fase fibropurulenta. Debemos sospecharlo en pacientes con neumonía en los que persiste la fiebre a 
pesar del empleo de un tratamiento antibiótico adecuado. En algunas ocasiones se resuelve de forma 
espontánea pero es frecuente que se complique con formación de adherencias y tabiques. Los síntomas 
como fiebre, hipoxemia y taquipnea se relacionan directamente con el tamaño del empiema, el 
pronóstico y la aparición de complicaciones. Dentro de las pruebas de imagen disponibles para su 
diagnóstico destaca la utilidad de la ecografía ya que permite diferenciar entre líquido y engrosamiento 
pleural, identifica los tabiques mejor que el TC, y sirve como guía para la toracocentesis o la colocación 

5
del drenaje . 

No existe un claro consenso sobre las indicaciones de toracocentesis diagnóstica. En la mayoría de los 
protocolos actuales se siguen los criterios propuestos por Light para adultos, ya que aunque no se han 
llevado a cabo investigaciones en población pediátrica, supone una aproximación razonable. En general 
se realiza en casos de gran tamaño, etiología desconocida, y siempre que exista un deterioro 
respiratorio, en cuyo caso tiene también una finalidad terapéutica. 

Las complicaciones más frecuentes de esta técnica son el neumotórax, la laceración pulmonar de los 
vasos intercostales, y la aparición de hemotórax secundario. Si se analiza el líquido pleural del derrame 
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asociado al empiema se observa una elevación de la deshidrogenasa láctica con disminución del pH y de 
6

la glucosa, y en estos casos la tinción de Gram y el cultivo del líquido serán positivos . 

El tratamiento del empiema incluye medidas de soporte como el manejo de la fiebre y del dolor, la 
adecuada hidratación y nutrición del paciente y la administración de oxígeno suplementario si existe 
hipoxemia. Si son de pequeño tamaño pueden responder únicamente a antibióticos, e incluso algunos 
autores defienden que derrames muy purulentos pueden resolverse sin drenaje. En lesiones 
abscesificadas también se recomienda el tratamiento inicial con antibioterapia exclusiva. Sin embargo 
en empiemas muy grandes con compromiso de la función respiratoria o presencia de septos y 
tabicaciones en las pruebas de imagen estaría indicada su evacuación. Para ello puede realizarse una 
toracocentesis simple o el drenaje directo de la colección mediante la colocación de un tubo de tórax, 
aunque esta segunda opción es un procedimiento doloroso que suele aumentar los días de 
hospitalización. La terapia fibrinolítica está especialmente indicada en las fases fibropurulentas con el 
fin de eliminar los septos  de fibrina, aunque todavía no existe evidencia suficiente sobre el impacto de 

7su uso .

Todas estas opciones terapéuticas forman parte del tratamiento conservador, que se define por el uso 
de antibióticos, fibrinolíticos, tubo de drenaje o toracocentesis. En el 80% de los casos puede resultar 
efectivo, pero según algunos autores, partidarios del abordaje quirúrgico precoz, el tratamiento 
conservador se relaciona con hospitalizaciones prolongadas y en ocasiones requiere cirugía de rescate. 
Posteriormente se debe hacer un seguimiento hasta la completa resolución del cuadro. En la mayoría 
de los casos la radiografía se normaliza a los 3 meses aunque debido al engrosamiento pleural residual 
es posible que persista durante un tiempo una disminución del murmullo vesicular y matidez a la 

8
percusión. La función pulmonar suele recuperarse de forma completa a los 18 meses . 

Los procedimientos quirúrgicos disponibles son la toracotomía con decorticación y la 
videotoracoscopia asistida (VATS). En general se recurre a la intervención quirúrgica cuando falla el 
tratamiento conservador, en derrames con septos y tabiques que no responden a la terapia fibrinolítica, 
en casos de hipoxemia persistente o ante el deterioro general del paciente o la sospecha de sepsis. 
Revisiones sistemáticas de la literatura no encuentran diferencias estadísticamente significativas 
respecto a la mortalidad entre el manejo quirúrgico y el manejo conservador del empiema. La cirugía 
mediante videotoracospia asistida parece reducir la estancia hospitalaria en comparación con el 

9drenaje torácico simple, aunque es una técnica que no se encuentra disponible en todos los hospitales . 
En cualquier caso, son necesarios más estudios comparativos entre las distintas modalidades 
terapéuticas para establecer guías clínicas protocolizadas. 

CONCLUSIONES.
El manejo de la infección respiratoria con afectación pleuropulmonar en pediatría sigue siendo 

motivo de gran controversia, ya que no existe una unificación de criterios a la hora de tomar decisiones. 
El tratamiento conservador consiste en el uso de antibióticos asociado o no al drenaje simple del 
empiema, ya sea por toracocentesis o colocando un tubo de drenaje torácico. La mayoría de los casos 
responden bien pero en general se relaciona con estancias hospitalarias prolongadas y en ocasiones 
necesitan un abordaje quirúrgico de rescate. 
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Síndrome de cascanueces. Hematuria anemizante en 
portador de nefrostomía

RESUMEN.
El síndrome renal del cascanueces consiste en la compresión de la vena renal izquierda entre la 

arteria mesentérica superior y la aorta abdominal. No se conoce la prevalencia exacta.  Las 
manifestaciones urológicas incluyen dolor abdominal en hemiabdomen izquierdo, hematuria 
macroscópica o microscópica unilateral, varicocele o varices en las extremidades inferiores. Se debe 
mantener una vigilancia especial de la enfermedad durante la pubertad, ya que se podría experimentar 
una remisión espontánea con el desarrollo físico, y en pacientes con molestias leves y hematuria 
microscópica no anemizante. La implantación de un stent intravascular es la mejor opción de 
tratamiento, en la cual se implanta un stent metálico autoexpandible en la región estenótica de la vena 
renal izquierda. Dicho tratamiento conlleva una antiagregación ambulatoria.

PALABRAS CLAVE (5).
Nutcracker; síndrome; compression; treatment; vascular.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome del cascanueces constituye una causa poco común de hematuria de origen en vía 

urinaria izquierda secundaria a compresión de la vena renal izquierda entre la arteria mesentérica 
superior y la aorta. Es importante su mención en el diagnóstico diferencial de hematuria así como de 
dolor recurrente en fosa renal izquierda, pese a ser asintomático en diferentes casos.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 81 años con antecedentes de hipertensión arterial, fibrilación auricular crónica en 

tratamiento con acenocumarol e insuficiencia aórtica. Antecedentes urológico de resección 
transuretral de vejiga el 5-8-15 con anatomía patológica de carcinoma urotelial de alto grado, con 
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diferenciación glandular que infiltra capa muscular. Estudio de extensión negativo. Por comorbilidad 
del paciente se descarta la realización de cistectomía radical y quimioterapia. Se le administran 25 
sesiones de 5500 cGy por parte de oncología radioterápica. Se le coloca nefrostomía percutánea 
izquierda por hidronefrosis izquierda grado III/IV sin alteración de función renal. 

Un año tras su colocación, acude durante 2 meses a urgencias por hematuria macroscópica recidivante 
por nefrostomía con anemización de 3 mg/dL de hemoglobina que precisa transfusión de concentrados 
de hematíes. Se comprueba mediante pielografía anterógrada normoposición de nefrostomía así como 
su permeabilidad. Se realiza tomografía computarizada (TC) con contraste observando riñón izquierdo 
aumentado de tamaño, heterogéneo, con punta impactada de nefrostomía en polo superior renal 
izquierdo. Pelvis renal de 29 mm. Cálices renales llenos de material denso (probablemente coágulo).

Se deriva a hospital de referencia para embolización selectiva de arteria renal con hallazgos compatibles 
con oclusión de la vena renal izquierda por trombosis, produciendo a los efectos un sangrado por 
hiperpresión venosa. 

Se realiza TC describiendo trombosis vena renal izquierda con estrechamiento a nivel de pinza aorta-
mesentérica (síndrome de cascanueces), sin dilatación de vena renal izquierda ni de vena ovárica 
ipsilateral.

Figura 1. Corte transversal de imagen TC compatible con síndrome cascanueces.
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Se deriva paciente a radiología intervencionista para valoración de caso y posible colocación de stent 
intravascular. Continuará con controles oncológicos por parte de servicio de urología y oncología.

DISCUSIÓN.
El síndrome del cascanueces o también llamado el “síndrome de atrapamiento de la vena renal 

izquierda”, constituye una rara causa de hematuria procedente del sistema colector izquierdo. Resulta 
de la compresión de la vena renal izquierda entre la arteria mesenteìrica superior y la aorta, con el 
consiguiente desarrollo de varices en la pelvis renal, uretì er y vena gonadal. Comporta un gradiente de 
presión entre la vena renaI izquierda y la vena cava inferior de hasta 3 mm Hg.
La compresioìn conlleva a una hipertensioìn en la vena renal izquierda, lo cual puede producir una 
ruptura de su fpared en el foìrnix del caìliz renal, presentaìndose en forma de hematuria macroscoìpica 
intermitente o microhematuria. La mayoría de los casos se dan en la 3º y 4º década de la vida. Dado que 
muchos casos tienen un curso asintomático, la verdadera prevalencia no se conoce.

Existen tres tipos de síndrome de cascanueces; anterior, posterior y combinado.  En el anterior, la arteria 
mesentérica superior forma un ángulo agudo con la arteria aorta, comprimiendo la vena renal 
izquierda, lo que provoca una hipertensión venosa renal izquierda. En el posterior, la vena renal 
izquierda se sitúa detrás de la arteria aorta y queda comprimida entre la aorta y la columna vertebral. En 
el caso del combinado, la rama anterior de la vena renal izquierda duplicada queda comprimida entre la 
aorta y la arteria mesentérica superior, mientras que la rama posterior queda atrapada entre la arteria 
aorta y la columna vertebral. El caso clínico descrito es un síndrome de cascanueces anterior.

El ángulo entre la arteria mesentérica superior y la aorta disminuido, condiciona la aparición de este 
síndrome, junto factores de predisposición anatómica como la ptosis renal, la escasa grasa perirrenal y 
la lordosis lumbar acentuada.

La sospecha de este síndrome es por exclusión. La clínica más frecuente es dolor en fosa renal y dolor 
abdominal que se acentúa con el ortostatismo, con o sin hematuria macroscoìpica o microscoìpica. 
Puede cursar con varicocele izquierdo y várices lumbares.
Es posible que existan también episodios de albuminuria recurrente en jóvenes, que se incrementa con 
el ortostatismo, así como con el síndrome de fatiga crónica, que debe sospecharse en aquellos niños con 
desórdenes psicosomáticos, hipotensión ortostática, taquicardia postural u otros síntomas de 
disfunción autonómica.

Tras la exploración física y las pruebas complementarias indicadas ante un proceso de hematuria, el 
siguiente paso para su diagnóstico es la realización de una tomografía computarizada (TC) o una 
resonancia magnética (RMN). La técnica “gold standard” considerada ante el síndrome de cascanueces 
es una flebografiìa retroìgrada y una video angiografiìa con una determinacioìn del gradiente de presioìn 
reno-cava. Sin embargo, la flebografía es una prueba invasiva y por ello se estudian métodos menos 
agresivos como son la ecografía, la ecografía-doppler, el TC y la RMN.

La actitud expectante es la estrategia recomenda ante casos con ocasional dolor en el fosa renal 
izquierda o moderada microhematuria. 

El tratamiento del síndrome de cascanueces incluye el autotransplante renal, trasposición de arteria 
mesentérica superior, revascularización y  colocación de stent en la vena renal. Esta última opción 
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terapéutica es considerada el tratamiento de elección. La colocacioìn de un stent en la vena renal, tanto 
interno como externo, asiì como un by-pass gonadal-cava, son meìtodos terapeìuticos efectivos en el 
siìndrome del cascanueces. En nuestro caso descrito, se elegió un stent intravascular. Dicho tratamiento 
endovascular precisa de antiagregación por un tiempo prolongado.

CONCLUSIONES.
El síndrome de cascanueces es una causa infrecuente de hematuria microscópica cuyo 

tratamiento depende de la gravedad del cuadro clínico. Actualmente el tratamiento de elección es 
endovascular, con la colocación de stent intravascular. No obstante, se precisan estudios a largo plazo 
para valorar la evolución sintomática de los pacientes.
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Tumoración paratesticular. Presentación de un caso

RESUMEN.
Los tumores paratesticulares son neoplasias altamente agresivas, con tendencia a la recidiva 

local y a la diseminación a distancia. Aproximadamente un tercio de los pacientes fallecen por 
progresión de la enfermedad. La principal localización del liposarcoma es en el retroperitoneo, 
representando el 20% de los sarcomas paratesticulares. Su origen en el cordón espermático es del 76%, 
el 20 % en las túnicas testiculares y el 4% en el epidídimo. 

La exploración física siempre deberá confirmarse mediante ecografía, y si es preciso de resonancia 
magnética (RMN). Si la anatomía patológica confirma malignidad, esta indicado realizar un estudio de 
extensión.

Deben ser tratadas mediante orquiectomía inguinal con ligadura alta del cordón con su pinzamiento 
precoz para evitar la diseminación de células tumorales. 
No existe consenso sobre la realización de tratamiento adyuvante. Debido a la baja prevalencia en este 
tipo de tumoración no existen guías clínicas ni protocolos de actuación ante su actitud terapéutica.

PALABRAS CLAVE (5).
Paratesticular; tumors; liposarcoma; orchiectomy; dedifferentiated.

INTRODUCCIÓN.
Los tumores paratesticulares representan el 7-10% de masas intraescrotales, la mayoría de ellos 

se originan en el cordón espermático, siendo casi todos ellos de naturaleza benigna. Los tumores 
malignos representan el 30% de éstos. Los sarcomas abarcan el 90% de las lesiones malignas del cordón 
espermático, a su vez, los liposarcomas  abarcan el 3-7% de este porcentaje. Pese a su baja prevalencia, 



IV Jornada de Divulgación Científica

274SELECCIONADOS

es fundamental abarcarlos en el diagnóstico diferencial de toda masa extratesticular, ya que su 
tratamiento a seguir varía,

DESCRIPCIÓN DEL CASO. 
ºVarón de 76 años con único antecedentes de sintomatología del tracto urinario inferior. Acude 
derivado de su médico de atención primaria a consulta externa de cirugía general y digestiva por 
tumoración inguino-escrotal derecha de gran tamaño no dolorosa. Paciente asintomático. Sin 
alteraciones del tránsito intestinal.  A la exploración a nivel de canal inguinal derecho tumoración de 4 
cm aproximadamente de diámetro. Transiluminación negativa. No dolorosa a la palpación. Ambos 
testes en bolsas escrotal, sin nódulos palpables.

Se le realiza ecografía escrotal que informa de desplazamiento de ambos testes a la izquierda por gran 
masa intraescrotal que corresponde a hernia inguinal derecha asociada a lesión ocupante de espacio 
hiperecogénica de unos 40X63 cm. Dicha masa no presenta doppler, pero presenta aspecto sólido y 
parece depender más del contenido herniario o del cordón testicular que del teste y túnicas 
testiculares. Ambos testes presentan microcalcificaciones. 

Figura 1. Lesión ocupante de espacio asociada a cordón testicular/ contenido herniario
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Para completar estudio se realiza resonancia magnética observando una imagen encapsulada e 
hipointensa que parece depender de grasa tal vez epiploica circundante. 
Se realiza exéresis de tumoración más hernioplastia inguinal derecha según técnica de Lichtenstein. El 
resultado de anatomía patológica de pieza quirúrgica es de liposarcoma bien diferenciado de células 
fusiformes. Se realiza estudio de extensión siendo negativo. El paciente es derivado a servicio de 
oncología indicándose junto con servicio de urología la realización de orquiectomía radical derecha.

DISCUSIÓN.
La incidencia de tumoración extratesticular por año es de 4-7 casos por millón de varones. El 

tumor paratesticular más frecuente es el rabdomiosarcoma. En su forma juvenil explica 
aproximadamente el 40% de todos los tumores paratesticulares (benignos y malignos).

En los referente  a liposarcoma hasta la fecha hay reportados cerca de 161 casos en la literatura mundial 
de esta patologiìa. La edad de presentacioìn maìs comuìn es entre los 50 y 60 anÞos de edad 

El liposarcoma presenta una frecuenta aproximada del 20% de los tumores paratesticulares malignos La 
localización principal en retroperitoneo. De localización paratesticular el 76% proviene de cordón 
espermático, el 20% de túnicas testiculares y el 4 % de epidídimo. 

Derivan de todas las estructuras ajenas al testículo: sistema colector, túnicas testiculares y cordón 
espermático, y dentro del sistema colector: de la rete testis, conducto deferente o del epidídimo. 
En relación con el origen histológico pueden derivar del tejido epitelial, mesotelial o mesenquimatoso

Suelen aparecer a diferencia de otros entre la quina y séptima década de la vida. El crecimiento se 
caracteriza por ser lento y con un 79% recidiva local. 
A pesar de constituir un raro tipo de tumores, los liposarcomas del cordoìn espermaìtico, 
presumiblemente cuentan con un buen pronoìstico y un alto iìndice de supervivencia a los 5 anÞos. 

Hay estudios que realizan hipótesis sobre malignización de lipoma previo.
El liposarcoma se divide en bien diferenciado, mixoide, de células redondas y pleomórfico con orden 
descendiente de agresividad. El paciente presentado presentó un liposarcoma bien diferenciado, el 
cual se puede confundir con un lipoma. Anatomopatológicamente se observaría variabilidad del 
tamaño de adipocitos con lipoblastos atípicos. A su vez el liposarcoma bien diferenciado. se divide el 
lipoma adipocítico, esclerosante y desdiferenciado.

Desde el punto de vista inmunohistoquiìmico para el liposarcoma el marcado maìs especiìfico es la 
proteiìna S100, con una positividad de hasta un 90%, y los de alto grado suelen presentar positivdad para 
desmina.

El diagnóstico se realiza mediante la realización de anamnesis, exploración física, el análisis de 
marcadores tumorales (alfa-fetoproteina, B-HCG y LDH) y la ecografía escrotal, donde se observará 
masa sólida, hiperecogénica y heterogénea, de tamaño variable con áreas de necrosis y que desplaza 
testículo. Se asocia la RMN en casos seleccionados como técnica de apoyo para la mejor localización 
anatómica y caracterización tisular de las lesiones extratesticulares. Es necesario realizar estudio de 
extensión.
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El tratamiento de elección para todos los tipos de tumores paratesticulares malignos es la orquiectomía 
radical con ligadura alta del cordón espermático. La radioterapia adyuvante se indicará para tumores de 
alto grado, resección incompleta y recidiva local. La quimioterapia adyuvante esta indicada en 
enfermedad metastásica

CONCLUSIONES.
Los sarcomas del cordoìn espermaìtico son neoplasias raras que deben ser sospechadas en el 

diagnoìstico diferencial de las masas escrotales.

La baja presentación de estos tumores hace que las guías de tratamiento estén basadas en experiencias 
de varios grupo, generalmente retrospectivas, con tratamientos individualizados. El tratamiento de 
elección es la orquiectomía radical.
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Bien para unos mal para otros

RESUMEN.
Presentamos el caso clínico de un paciente de 2 años y 11 meses con tendencia a la somnolencia 

y disminución de respuesta a estímulos por una intoxicación farmacológica. Exponemos la necesidad de 
una anamnesis completa en estos casos y la importancia de prevenir la ingesta fortuita de fármacos 
pudiendo ser esta letal para los niños.

PALABRAS CLAVE.

Intoxicación, Antidepresivos, Pediatría, Intoxicación farmacológica.

INTRODUCCIÓN.

La intoxicación es la exposición a una sustancia potencialmente tóxica para el organismo. 
Suponen un  0.28% de las consultas en urgencias, más del 50% de estas consultas son por intoxicaciones 
farmacológicas. La ingesta puede ser accidental o voluntaria. Los fármacos más frecuentemente 
implicados son los antitérmicos y psicofármacos.

Es una causa importante de morbilidad y mortalidad en los niños, que aunque en los últimos años ha 
disminuido, no debe obviarse.

Ante una disminución del estado de conciencia en un niño siempre se ha de sospechar una intoxicación. 
Y ante esta situación debemos plantearnos tres preguntas ¿ha estado el niño en contacto con el 
agente?, ¿es una situación de riesgo?, ¿qué debemos hacer?. La respuesta a la primera pregunta 
siempre será afirmativa aunque no tengamos la certeza al 100%, la segunda respuesta depende de una 
buena exploración física y una anamnesis completa, siempre priorizando el ABCD en los pacientes y la 
tercera va a depender de tóxico, la cantidad, las horas que hayan trascurrido desde la ingesta y la 
interacción del fármaco con otras sustancias.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Disminución del nivel de conciencia

Antecedentes personales: sin interés. Embarazo de curso normal, controlado y parto eutócico. Peso al 
nacimiento 2.860 gr. Periodo neonatal normal, no requirió ingresos. Desarrollo estaturoponderal 
ascendente. Desarrollo psicomotor normal. Alimentación reglada con buena tolerancia oral. Diuresis y 
deposiciones mantenidas, de hábito estreñido, sin productos patológicos en las mismas. No ingresos 
previos ni intervenciones quirúrgicas.
Calendario vacunal al día correcto (incluida la vacuna antineumococcica, y meningococo B). No alergias 
ni reacciones adversas medicamentosas.

No antecedentes familiares de interés. Madre y padre de 37 años sanos. No consanguinidad. Abuelo 
paterno infarto agudo de miocardio hace 10 años. Abuela paterna sana. Abuelo materno infarto agudo 
de miocardio hace 7 días. Abuela materna fibromialgia, psoriasis y artritis reumatoide en tratamiento 
farmacológico.

Niño de 2 años remitido desde su centro de salud por decaimiento y escasa 
reactividad. Refiere la madre que esta mañana se ha despertado a las 6:00 am asintomático. Ha 
desayunado y se ha vuelto a dormir. Posteriormente ha estado todo el día decaído, apático, 
somnoliento. Presenta hiporexia, le han dado de comer y ha vomitado en 2 ocasiones. No deposiciones 
diarreicas. Tendencia a mantenerse flexionado, como si tuviera dolor abdominal. Afebril en todo 
momento. Ha permanecido toda la tarde dormido y poco reactivo. Por este motivo han acudido a su 
centro de salud donde refieren que al tumbarlo en la camilla se ha quedado con mirada fija, sin 
respuesta a estímulos, sin cambio de coloración ni movimientos asociados, desde allí lo derivan para 
valoración.  En urgencias  estando sentado refieren de nuevo mirada fija, "como ausente", con 
respuesta a estímulos verbales, de escasos segundos de duración. La enfermería refiere escasa 
reactividad a la canalización de vía venosa. No consumo de tóxicos conocido. No traumatismos. 
Ninguna otra sintomatología en la anamnesis dirigida.

Somatometría: Longitud: 99.5cm (p97); Peso:16.9 Kg (p97); 
Constantes: TA: 110/53 mmHg. FC: 63lpm.  Sat O2: 100%.

Aceptable estado general está despierto, consciente, con tendencia a la somnoliencia, no responde a 
preguntas pero si se agita y retira a la exploración. Reconoce a su madre. No focalidad neurológica. 
Pupilas medias, isocóricas y normoreactivas. No asimetrías faciales. Palidez-cetrina de piel, coloración 
de mucosas normal. Mucosa oral seca con olor a acetona. No aspecto séptico. No exantemas ni 
petequias. Signos meníngeos negativos. No rigidez de nuca. Reflejos osteomusculares normales. 
Reflejo cutáneo plantar flexor. Camina por la consulta sin alteración en la marcha. Gowers negativo. 
Orofaringe sin hallazgos patológicos. Otoscopia bilateral normal. No adenopatías. Auscultación cardio-
pulmonar normal, rítmica sin soplos, murmullo vesicular conservado, no ruidos patológicos 
sobreañadidos. Abdomen normal, blando y depresible, no impresiona de doloroso a la palpación, no se 
detectan masas ni megalias. En el tacto rectal se aprecia la ampolla rectal llena de heces duras, dedil 
limpio. Se queja de dolor anal durante la exploración y "patalea". 

- Gasometría: pH 7.44, HCO3: 25.8;  Na: 135, K: 5.1, Gluc: 109, Lac: 2.3.
- Hemograma: normal sin hallazgos relevantes. Hb: 12.5g /dl, Hcto: 36%, Fórmula leucocitaria: 

5.200 (N 80%; L 14.1%; M 5%; E 0.2%, B 0%);  Plaquetas: 334.000.

Motivo de consulta: 

Enfermedad actual: 

Exploracion física:

Pruebas complementarias:
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- Coagulación: normal.
- Bioquímica: Gluc: 116, Urea: 22; Cr: 0.34, Na: 137, K: 4.24; Cl: 99, Ca: 10.1.
Perfil hepático: Br total: 0.27, GOT: 33, GPT: 20; LDH 583. 
Reactantes de fase aguda: PCR: 0,5; Procalcitonina: 0.1 ng/mL.
- Tóxicos en orina x 2: positivos a antidepresivos tricíclicos. Dudoso a opiáceos.
- Electrocardiogarma: Ritmo sinusal a 80 latidos por minuto. Complejos QRS estrechos (0.08s) 

eje QRS +70º. Arritmia respiratoria fisiológica. Onda T positiva de v3 a V6. QTc 0.40 s.
-Electroencefalograma: Actividad fundamental bilateral y simétrica de valores normales. 

Ausencia de anomalías sobreañadidas.
-Ecocardio 2d doppler pulsado contínuo color: corazón normal.

Tras el hallazgo de tóxicos en orina positivo a antidepresivos y dudoso a opiáceos en 2 kits, se 
reinterroga a la familia, negando contacto conocido con tóxicos. La abuela está en tratamiento con 
alprazolam, fluoxetina y tramadol. Contactamos con servicio de toxicología quienes indican que la 
fluoxetina puede dar positiva en antidepresivos tricíclicos y justificar la clínica del paciente.
Se monitoriza electrocardiográficamente y se mantiene a dieta absoluta con fluidoterapia a 
necesidades basales. Permanece ingresado 48 horas y durante las 6-8 primeras horas recobra 
progresivamente un estado neurológico normal, desde ese momento mantiene un estado de alerta 
adecuado hasta el final de su ingreso. Sin nuevos episodios de desconexión, somnolencia, mareos, ni 
otra sintomatología. Asintomático, con buena tolerancia oral, diuresis conservada y sin signos de alerta 
neurológica. Ante el buen estado general y la ausencia de nueva sintomatología se decide alta y control 
por su pediatra.

Episodio de desconexión del medio en probable relación con intoxicación farmacológica por 
antidepresivos.

DISCUSIÓN.
Ante la disminución de nivel de conciencia en el paciente pediátrico debemos de hacer un 

amplio diagnostico diferencial .En estos casos es importante la sospecha clínica y una anamnesis y 
exploración física completa y exhaustiva para evitar pruebas innecesarias o procedimientos invasivos 
como la punción lumbar o el TAC. Algunas de las causas más importantes de disminución de conciencia 
son: hipoglucemia, intoxicación farmacológica, maltrato infantil, traumatismo, infecciones del sistema 
nervioso central o lesiones ocupantes de espacio….

En una intoxicación debemos realizar una aproximación inicial, es importante que tratemos el paciente 
y la sintomatología que vaya apareciendo (si convulsiones benzodiacepinas, si alteraciones de la 
conducción antiarrítmicos) y no sólo el tóxico. Por ello la actuación irá encaminada a preserva el ABCDE.

Las pruebas de laboratorio no deben realizarse de manera rutinaria, e irán encaminadas a confirmar el 
tóxico que se sospeche, estas quedan en un segundo plano hasta que no se ha controlado la situación 
aguda. En urgencias pueden realizarse los test rápidos de tóxicos en orina que deberán comprobarse 
posteriormente. En el caso de los antidepresivos estos kits pueden dar reacciones cruzadas, pudiendo 
ser positivos no sólo en la intoxicación por antidepresivos triciclícos si no también en ISRS.

Una vez conseguida la estabilización del paciente las medidas irán encaminadas a disminuir la absorción 
del fármaco que depende de la manera en la que el tóxico haya contactado con el paciente así pues se 

Evolución:

Juicio clínico:
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procederá al lavado abundante ocular, lavado gástrico, carbón activado o utilización de catártico. En el 
paciente pediátrico está contraindicada la utilización de jarabe de ipecuana. El carbón activado es el 
método de elección para la descontaminación gástrica, sin embargo es necesario que no exista riesgo 
de aspiración o que el paciente este intubado. En el caso de que el tóxico tenga un antídoto específico 
deberá de ser utilizado. 

Los antídotos más utilizados están en relación con las intoxicaciones más frecuentes: flumacenilo en el 
caso de la intoxicación por benzodiacepinas o naloxona en el caso de la intoxicación por opiáceos.

Posteriormente las medidas deberán ir encaminadas a facilitar la eliminación del fármaco. Siempre ha 
de valorarse la necesidad del ingreso en UCIP según la situación del paciente.

El algoritmo de actuación queda resumido en la figura 1.
La intoxicación por antidepresivos constituye un grupo importante de intoxicación medicamentosa. 

Los inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina (ISRS) son agentes frecuentes relacionados 
con intoxicaciones farmacológicas, debido a su gran uso. Estos provocan síntomas derivados del 
aumento de serotonina en el espacio presináptico y conducen al denominado síndrome 
serotoninérgico, que pueden ir desde nauseas, vómitos, midriais e íleo hasta síntomas más severos 
como agitación, estupor, rigidez muscular etc… Se produce también hipertérmia que no cede con 
antitérmicos, ya que se producen debido a la hipertonia muscular. En este tipo de antidepresivos es raro 
que aparezca toxicidad a nivel cardiológico, lo que nos puede orientar en algunos casos el diagnóstico.

Al no ser fármacos utilizados en pediatría es difícil determinar la dosis tóxica. El periodo de observación 
del paciente debe de ser entre 8-16 horas incluso en algunos casos de hasta 24 horas.
Los antidepresivos tricíclicos que tienen efectos antocolinérgicos, adrenérgicos y á-bloqueante. El 
inicio de la sintomatología se produce a partir de las 8-12 horas desde la ingesta. Son la segunda causa 
de muerte por intoxicación en menores de 6 años debido a su toxicidad, su estrecho margen 
terapéutico y a su amplio uso y distribución.

Se produce inicialmente síndrome antocolinérgico taquicardia, midriasis, sequedad de mucosas, rubor, 
retención urinaria, también puede acompañarse de hipertensión en un momento inicial, pero como 
consecuencia de su efecto á-adrenérgico sobre la vasculatura periférica, pueden producir hipotensión 
siendo esta un signo de mal pronóstico. Puede llegar a evolucionar a convulsiones, coma o arritmias 
más graves.
A nivel cardiológico podemos encontrar enlentecimiento de la conducción, y como consecuencia 
arritmias de reentrada, ensanchamiento del QRS, taquicardia ventricular, cambios en la repolarización 
aplanamiento o incluso inversión de la onda T. En el sistema nervioso central pueden provocar 
depresión, alucinaciones, letargia, coreoatosis, convulsiones o incluso coma.

En estos pacientes es importante la monitorización electrocardiográfica y de tensión arterial por riesgo 
de hipotensión y arritmias mortales. 

En los pacientes con intoxicación por antidepresivos no debe inducirse el vómito, si el diagnóstico es 
antes de las 6 horas tras la ingestión debe de aplicarse carbón activado aunque esto no debe retrasar la 
derivación del paciente al servicio de urgencias. Los criterios de ingreso son: ser menor de 6 años, 
ingestión con intención suicida, ingestión concomitante de otros psicofármacos, síntomas graves por 
afectación cardiaca o del sistema nervioso central o haber ingerido cantidades que excedan la dosis 
máxima permitida hasta 5 veces.
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En el caso de los antidepresivos no existe un antídoto concreto que revierta su efecto, por tanto se 
iniciaran las medidas de soporte básico y en los casos que sea posible (diagnóstico en las 6 primeras 
horas tras la ingestión, posibilidad de aislar la vía aérea) carbón activado.

 CONCLUSIONES.
Ante un paciente con disminución del nivel de conciencia debemos tener en  cuenta la 

posibilidad de una intoxicación farmacológica. La sospecha diagnóstica y la evaluación clínica completa 
pueden reducir el uso de técnicas invasivas y permitir un diagnóstico y manejo precoz del paciente, 
pues aunque en la mayoría de los casos no son intoxicaciones graves, no dejan de suponer situaciones 
de riesgo para los niños.

Por tanto sospechar esta situación en estos pacientes es fundamental. Cobra gran importancia una 
anamnesis dirigida y exhaustiva y una exploración física completa, que serán el pilar básico para el 
diagnóstico. 

Tras aplicar las medidas de soporte básico y establecer el diagnostico aplicaremos medidas específicas 
según el tipo de intoxicación en los casos en los que sea posible.

Una vez resuelto el episodio agudo es importante hacer incapié en la prevención de estos sucesos en el 
hogar, pues los accidentes domésticos son una causa no despreciable de morbilidad y mortalidad 
infantil.
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Gran masa abdominal a estudio, expresión  de un 
liposarcoma desdiferenciado.

RESUMEN.
Los liposarcomas desdiferenciados son tumores malignos de tejido blando de alto grado, con 

elevada tasa de recidiva local y potencial metastásico. Representan aproximadamente al 30% de todos 
los liposarcomas, que generalmente se localizan en las extremidades o en el tronco. Cursan de manera 
asintomática hasta que alcanzan un tamaño lo suficientemente grande como para comprimir 
estructuras adyacentes. Su diagnóstico suele ser accidental en pacientes asintomáticos o con clínica 
abdominal inespecífica de distensión abdominal, estreñimiento crónico, síntomas genitourinarios… 
Presentamos a una paciente de 56 años que clínicamente refería aumento del diámetro abdominal de 
manera progresiva, disnea y edemas en miembros inferiores e incluso, un síncope en decúbito supino. 
La TC toraco-abdominal con contraste mostraba la presencia de una gran masa centroabdominal, con 
un tamaño de 35 x 39 cm de diámetro, de localización peritoneal con proyecciones sólidas papilares que 
estaban comprimiendo la parte inferior del hígado y el páncreas. Se le realizó una biopsia con aguja 
gruesa que permitió el diagnóstico de un tumor mesenquimal maligno, sugerente fenotípicamente de 
liposarcoma desdiferenciado. La paciente no fue subsidiaria de tratamiento quirúrgico y a los pocos días 
falleció presentando episodios agudos de disnea intensa, sudoración y pausas de apneas.

El liposarcoma abdominal es, por tanto, un tumor maligno de tejido blando de difícil sospecha 
diagnóstica debido a su carácter asintomático. Es muy importante diagnosticar a tiempo estos tumores, 
para que no alcancen grandes dimensiones y se pueda realizar la resección quirúrgica adecuada que 
mejore el pronóstico de la enfermedad. 

PALABRAS CLAVE.
Liposarcoma, Grasa Intraabdominal, Biopsia con Aguja Gruesa.
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INTRODUCCIÓN.
Los sarcomas son un grupo raro y heterogéneo de tumores malignos de origen mesenquimal 

que comprenden menos del 1% de todas las neoplasias adultas y el 12% de los cánceres pediátricos. 
Aproximadamente el 80% de los sarcomas se originan en el tejido blando, y el resto proceden de la masa 

1
ósea . La Organización Mundial de la Salud (OMS) clasifica la mayoría de las neoplasias de tejido blando 
según el tejido presuntivo de origen, incluyendo liposarcoma, sarcoma sinovial, leiomiosarcoma, 
rabdomiosarcoma, fibrosarcoma y angiosarcoma. 

Fig 1: Gladdy RA, Qin LX, Moraco N, et al. DO radiation-associated soft tissue sarcomas have the same prognosis 
as sporadisc soft tissuesarcomas? J Clin Oncol 2010;28(12):2064-9.

Los liposarcomas parecen surgir de precursores de los adipocitos y se localizan más frecuentemente en 
las extremidades y retroperitoneo. Los cinco principales subtipos histológicos son: bien diferenciados 
(45%), desdiferenciados (30%), pleomórficos (20%), células redondas (4%) y mixoide (<1%). Existe una 
gran variedad de comportamientos biológicos entre los subtipos, que van desde los liposarcomas bien 
diferenciados con bajo potencial metastásico hasta los liposarcomas pleomórficos, que tienden a ser de 

3
mayor grado y se asocian con una alta tasa de metástasis a distancia . Los liposarcomas bien 
diferenciados y desdiferenciados tienen similitudes morfológicas y citogenéticas pero presentan un 
comportamiento biológico significativamente diferente. Los liposarcomas desdiferenciados son 
tumores de alto grado con mayor tasa de recidiva local y potencial metastásico (20-30% de recidiva 

4frente a 0% en los bien diferenciados) y seis veces más riesgo de muerte . 

Aunque no se han identificado translocaciones cromosómicas específicas en los liposarcomas 
desdiferenciados, la amplificación de MDM2 y CDK4 es muy frecuente en estos subtipos, y su 

3identificación puede ser útil para el diagnóstico . 

En la mayoría de los casos no existe una etiología claramente definida, pero se han identificado varios 
factores asociados o predisponentes como el síndrome de Li Fraumeni, la neurofibromatosis tipo 1, el 

5retinoblastoma, la exposición a radioterapia o quimioterapia y la presencia de linfedema .
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente mujer de 56 años con antecedentes de insuficiencia cardíaca congestiva e insuficiencia 

mitral moderada que desde hace un año, refería aumento del diámetro abdominal progresivo. Se 
acompañaba de disnea y edema en miembros inferiores y el día del ingreso presentó un síncope en 
decúbito supino. No presentaba hiporexia ni pérdida de peso ni sangrados macroscópicos. La paciente 
decidió no consultar a su médico de atención primaria ni en el Servicio de Urgencias por no preocupar, 
aunque la familia le insistía que consultara desde hace tiempo.

Fig 2: Gran masa abdominal palpable en la inspección general

En la exploración física presentaba constantes vitales normales, coloración de piel y mucosas normal, 
aspecto caquéxico y se encontraba taquipneica en reposo con mascarilla ventimask al 35% a 8 litros por 
minuto. Destacaba la presencia de adenopatías supraclaviculares izquierdas y en la auscultación 
cardiopulmonar resaltaba un soplo sistólico panfocal IV/VI e hipoventilación generalizada. En la 
exploración abdominal llamaba la atención un abdomen muy globuloso, a tensión, con la presencia de 
una gran masa palpable poco definida, no dolorosa a la palpación. 

Entre los hallazgos de laboratorio destacaba una leucocitosis con 18100 leucocitos/mm3 a expensas de 
neutrófilos, una anemia con una hemoglobina de 7.5 g/dl, un lactato deshiderogenasa de 1023 UI/L, 
una proteína C reactiva de 133 mg/L, un proBNP de 2473 pg/ml y una beta2 microglobulina de 2.82 
mg/l. Entre los biomarcadores resaltaba un CA 125 de 337.2 UI/ml y un CA 15.3 de 28.7 UI/ml.
Se le realizó una paracentesis diagnóstica y terapéutica en la que se extrajeron 3 litros, y en el estudio 
del líquido ascítico se obtuvieron los siguientes resultados: glucemia de 113 mg/dL, proteínas totales de 
2.8 g/dL, lactato  deshidrogenasa de 370 UI/L, adenosina deamina de 11.3 U/L, 200 leucocitos/mm3 
con 86% de polimorfonucleares y 8600 hematíes/mm3, por lo que correspondía a un trasudado. El 
cultivo del líquido ascítico resultó negativo tras 5 días de incubación.

En la TC toraco-abdominal con contraste realizada, se evidenciaba la presencia de una masa 
centroabdominal, de localización peritoneal, multitabicada, quística con múltiples proyecciones sólidas 
papilares, algunas de ellas con pequeñas calcificaciones groseras. Destacaba una localización 
exclusivamente dentro de la cavidad peritoneal, comprimiendo discretamente la parte inferior del 
hígado y la glándula pancreática, pero sin producir festoneado hepático o scalloping. La masa 
centroabdominal en conjunto presentaba un tamaño de 35 x 39 cm de diámetro y asoció líquido ascítico 
con un coeficiente atenuación líquido, sugerente de  trasudado.
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Fig 3: TC toraco-abdominal con contraste realizado en Abril de 2017: masa centroabdominal

Ante todos estos hallazgos, se le realizó una biopsia con aguja gruesa dirigida por ecografía de la masa 
abdominal que evidenció la presencia de núcleos ovoideos, hipercromáticos, de contorno irregular, uni 
y multinucleados, con citoplasma mal definido y múltiples mitosis atípicas. En la inmunohistoquímica 
fue observada la expresión de vimentina, actina, caldesmon, CDK4 y MDM2, con un índice de 
proliferación celular (Ki-67) de un 25% de células tumorales. En base a estos datos, la paciente fue 
diagnosticada de un tumor mesenquimal maligno, sugerente inmunofenotípicamente de liposarcoma 
desdiferenciado.

Fig 4: BAG con control ecográfico de lesión hipoecoica localizada en el vacío derecho
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La paciente presentaba una gran masa abdominal compatible con un liposarcoma desdiferenciado, que 
comprimía y desplazaba todas las estructuras abdominales sin claros márgenes de resección. Dada la 
irresecabilidad quirúrgica, se decidió tratamiento paliativo. En este contexto, la paciente no toleraba el 
decúbito supino presentando episodios agudos de disnea intensa, sudoración e incluso pausas de 
apneas en algún momento, provocándole exitus letalis a los pocos días del diagnóstico. 

DISCUSIÓN.
Los liposarcomas son, típicamente, asintomáticos hasta que alcanzan un tamaño lo 

suficientemente grandes como para comprimir o invadir las estructuras circundantes. Frecuentemente, 
se diagnostican de manera accidental en un paciente asintomático o mínimamente sintomático. Son 
grandes y localmente avanzados en el momento del diagnóstico (tamaño medio aproximado de 15 cm, y 
en nuestro caso clínico presentaba un tamaño de 35 x 39 cm en el momento del diagnóstico). Cuando 
son sintomáticos, cursan con dolor abdominal o síntomas asociados a la compresión de la masa, 
incluyendo parestesias o edema en una extremidad. Rara vez presentan síntomas constitucionales 
como fiebre y/o pérdida de peso. Las localizaciones más frecuentes son a nivel retroperitoneal (45%), en 
las extremidades (24%), región inguinal, glútea, poplítea y cabeza y cuello. 

Fig 5: Distribución de los sarcomas no rabdomiosarcomatosos de tejido blando por edad de acuerdo con el sitio 
tumoral. Disponible en: https://www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-blando/pro/tratamiento-tejido-

blando-infantil-pdq
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El patrón de propagación más común es el hematógeno, predominantemente hacia el pulmón. La 
presencia de enfermedad metastásica a distancia en el momento del diagnóstico es poco frecuente, 
pero es más probable en sarcomas de gran tamaño, profundos, de alto grado y con histologías 

6específicas .

Las técnicas de imagen se utilizan para ayudar a definir la etiología de una masa de tejido blando, 
determinar la extensión de un tumor primario y establecer la presencia o ausencia de enfermedad 
metastásica. El retraso en el diagnóstico de los liposarcomas es frecuente. Los pacientes generalmente, 
no solicitan asistencia médica inmediata debido a la naturaleza indolora del tumor. El diagnóstico 
diferencial de una masa de tejido blando incluye tumores benignos de tejidos blandos, como un lipoma, 

7
así como tumores malignos incluyendo sarcoma, carcinoma metastásico, melanoma o linfoma .

El examen histológico de una masa de tejido blando es esencial para el diagnóstico y la planificación del 
tratamiento. La biopsia con aguja gruesa se considera el método preferido para lograr una biopsia inicial 

8
en la mayoría de los casos debido a su baja incidencia de complicaciones y alta precisión diagnóstica . 
Se han identificado varios factores pronósticos en pacientes con liposarcomas, siendo los más 
importantes el grado histológico, el tamaño tumoral (> 20 cm) y diseminación tumoral en el momento 

5del diagnóstico . La estimación del pronóstico es importante tanto para el asesoramiento individual del 
paciente como para la toma de decisiones terapéuticas. Además de los mencionados anteriormente, 
los factores también asociados con la supervivencia incluyen la localización anatómica, la edad y el 

9
subtipo histológico .

La resección quirúrgica ha sido tradicionalmente el único enfoque potencialmente curativo para los 
liposarcomas localizados, potencialmente resecables. Debido al tamaño típicamente grande y la 
complejidad anatómica de estos tumores en el momento del diagnóstico, a menudo, no se logra una 
resección completa con márgenes microscópicamente negativos y la recurrencia locorregional es 
frecuente. Sin embargo, el papel del tratamiento adyuvante con radioterapia y quimioterapia 
administrada en el preoperatorio y/o en el postoperatorio sigue siendo objeto de debate y no existe 
consenso sobre el mejor enfoque para todos los pacientes. La solución hasta ahora, se basa en 
individualizar cada situación clínica en cada uno de los pacientes.

Los criterios de irresecabilidad en los liposarcomas incluyen la afectación vascular extensa (aorta, vena 
cava y/o vasos linfáticos), la presencia de implantes peritoneales, metástasis a distancia, infiltración de 
órganos adyacentes, invasión de los vasos mesentéricos superiores y la afectación de la médula espinal. 
En función de estos criterios de irresecabilidad se decide el enfoque terapéutico que se lleva a cabo en 

10cada situación clínica . 
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Fig 6: Estratificación de riesgo y asignación de tratamiento del ensayo ARST0332 del Children's 
Oncology Group. Disponible en: https://www.cancer.gov/espanol/tipos/sarcoma-de-tejido-

blando/pro/tratamiento-tejido-blando-infantil-pdq

CONCLUSIÓN.
Los liposarcomas son un grupo raro y heterogéneo de tumores de origen mesenquimal, que 

incluyen más de 100 subtipos histológicos diferentes. Entre ellos, los liposarcomas desdiferenciados se 
caracterizan por su gran tamaño, crecimiento rápido, recidiva local tras la cirugía y elevada capacidad de 
producir metástasis. Su diagnóstico suele ser insospechado, ya que suelen presentarse como una masa 
que se dilatada, asintomática, en las extremidades o en el tronco. Una adecuada historia clínica, con una 
exploración física sistemática y minuciosa, pueden ayudar a detectar estas masas en sus primeras fases 
de enfermedad, con la posibilidad de realizar un tratamiento quirúrgico oportuno que mejore el 
pronóstico de la enfermedad.
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Tumor endotraqueal: una causa poco frecuente de 
disnea de larga evolución

RESUMEN.
Presentamos el caso de una paciente que consulta por disnea persistente de larga evolución, 

que no mejora con tratamiento broncodilatador y corticoideo convencional. En el estudio adicional con 
pruebas de imagen complementarias se objetivó la presencia de un tumor traqueal con componente 
extraluminal y endotraqueal, siendo ésta la causa de la clínica respiratoria. Se realizó broncoscopia 
rígida como procedimiento terapéutico y para diagnóstico histológico; siendo compatible la anatomía 
patológica con tumor traqueal epidermoide. Tras la resección inicial con broncoscopia rígida se 
realizaron revisiones sucesivas con fibrobroncoscopia, siendo necesario en una ocasión, debido al 
crecimiento endoluminal del tumor, tratamiento con electrocauterio y crioterapia. 

PALABRAS CLAVE.
Tumor, tráquea, epidermoide, broncoscopia, crioterapia.

INTRODUCCIÓN.
Los tumores dependientes de la tráquea son agresivos por su localización y crecimiento local. 

Los síntomas respiratorios se producen por la alteración al flujo del aire que produce la lesión 
1,2

endoluminal al estrechar la luz traqueal . El pronóstico depende del tipo histológico de la neoplasia, 
tamaño del tumor, extensión del mismo, compromiso locorregional, metástasis regionales y a 

2
distancia . El tamaño del tumor que obstruye luz traqueal tiene importancia en cuanto al manejo 

3,4terapéutico y pronóstico .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 68 años de edad que acude al Servicio de Urgencias por disnea progresiva y sibilancias 

de seis meses de evolución que en los últimos quince días han ido en aumento. Ha consultado en varias 
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ocasiones por dicha sintomatología y tras tratamiento con corticoides y nebulizaciones no ha 
presentado mejoría de la clínica. Entre sus antedecentes personales destacan: no alergias 
medicamentosas conocidas, dislipemia, asma bronquial persistente moderada, probable enfermedad 
por reflujo gastroesofágico. En tratamiento habitual con: Montelukast, Esomeprazol, 
Formoterol/Beclometasona inhalado, Pravastatina, Budesonida inhalada, Salbutamol/Ipratropio 
inhalado. 

En la exploración física en Urgencias se objetiva: constantes habituales normales, saturación de O2 
basal 98%, no adenopatías en cabeza y cuello, auscultación cardiaca rítmica a 80 lpm sin soplos, 
auscultación pulmonar con murmullo vesicular conservado bilateral sin ruidos sobreañadidos, 
abdomen anodino, miembros inferiores sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda. 

Pruebas complementarias en Urgencias: 
- Hemograma: Hemoglobina 12.5, Leucocitos 11.000, Neutrófilos 70.5%, plaquetas 247.000. 
- Coagulación: normal. 
- Bioquímica: Glucosa 118, Urea 81, Creatinina 0.56, Sodio 137, Potasio 4.47

Radiografía de tórax, proyección póstero-anterior (figura 1)

Figura 1. Radiografía de tórax proyección póstero-anterior. 

Se administra tratamiento broncodilatador nebulizado y corticoides sistémicos en Urgencias. Tras el 
tratamiento la paciente no refiere mejoría clínica, por lo que se ingresa en Neumología para estudio. 

Se realiza al ingreso TAC de tórax (figuras 2 y 3), objetivándose: a nivel de la tráquea, justo a la altura del 
cayado aórtico, se visualiza una masa que ocupa prácticamente por completo la luz traqueal, con un 
diámetro de 2,5 cm en sentido craneocaudal por 1,7 en sentido transverso y 2 cm en sentido 
anteroposterior, a valorar broncoscopia. A nivel de la língula se visualiza una pequeña consolidación con 
pérdida de volumen, compatible con atelectasia subsegmentaria. No existen adenopatías 
mediastínicas sospechosas ni otros hallazgos patológicos significativos. 
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Figura 2. TAC torácico, lesión endotraqueal. Figura 3. TAC torácico, lesión endotraqueal. 

Tras los hallazgos del TAC se realiza fibrobroncoscopia (FBC): se introduce FBC a través de orificio nasal 
derecho. Cuerdas vocales de aspecto normal y movilidad conservada. En tercio distal de la tráquea, 
pared lateral izquierda, se observa tumoración endoluminal con amplia base de implantación, de 
aspecto cerebriforme, polilobulada e hipervascularizada que obstruye > 80% de la luz traqueal, no 
permitiendo el paso del FBC, no pudiendo explorar el árbol bronquial. Juicio endoscópico: tumoración 
en tercio distal de tráquea. 

Para la resección endoluminal se realizó por tanto broncoscopia rígida: tumoración tercio distal de 
tráquea con amplia base de implantación y componente extraluminal. Mide unos 2 cm de largo por 1 cm 
de ancho. Con pausas de apnea se realiza biopsia, electrocoagulación y resección de más del 80% de la 
tumoración con pinza de biopsia (Figura 4). Hemostasia y dilatación con balón esofágico de 15mm. 
Fotocoagulación con láser de la base de implantación a 20W y 0,70 sg. Se envía tumoración 
fragmentada a estudio anatomopatológico reglado. 

Figura 4. Imagen broncoscopia rígida tras resección. 
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Resultado de anatomía patológica: carcinoma escamoso no queratinizante de tráquea. 
Dado el diagnóstico de carcinoma epidermoide se opta por inicio de tratamiento con quimioterapia y 
controles sucesivos con broncoscopias de revisión. 

En las FBC iniciales de control no se observa crecimiento de la lesión. 
En FBC a los 3 meses del tratamiento endoscópico: se visualiza lesión endobronquial sobreelevada con 
crecimiento endoluminal, en cara anterolateral izquierda en 1/3 distal de tráquea, que obstruye casi el 
20% de la luz de unos 4 cm en sentido cráneo-caudal. Se trata con electrocauterio y crioterapia. Mejoría 
importante tras tratamiento. 

Actualmente la paciente permanece estable, recibiendo tratamiento quimioterápico y en seguimiento 
con revisiones periódicas endoscópicas mediante fibrobroncoscopia. 

DISCUSIÓN.
Las lesiones que obstruyen la laringe, tráquea y bronquios principales (vía aérea central) 

producen en los pacientes clínica de dificultad respiratoria y complicaciones obstructivas secundarias 
(por ejemplo neumonías). Este tipo de lesiones pueden producir muerte por asfixia en cualquier 
momento, por lo que su diagnóstico y tratamiento son urgentes. Las lesiones que obstruyen la vía aérea 

 5,6central pueden ser benignas o malignas .

Las lesiones benignas suelen deberse al uso prolongado de ventilación mecánica invasiva, aunque 
también pueden producirse por tumores benignos (granulomas, papilomas, etc.), traqueomalacia e 

7,8infecciones (por ejemplo tuberculosis) . 

También hay que tener en cuenta que pueden producirse estenosis traqueales por compresión 
extrínseca de la luz traqueal (por ejemplo por adenopatías) que originen igualmente clínica 
respiratoria.

Por otro lado las lesiones malignas pueden ser primarias, metastásicas y por invasión o infiltración de 
tumores extrapulmonares o del propio aparato respiratorio. Más del 90 % de los tumores primarios de 
la tráquea y bronquios principales en adultos son malignos, siendo los más frecuentes el carcinoma 
adenoideo quístico y el carcinoma de células escamosas. Otros tumores malignos de la vía aérea central 
son: leiomiosarcoma, condrosarcoma, carcinosarcoma y carcinoma de células fusiformes. 

Existen tratamientos curativos o paliativos basados en la restitución o el aumento del diámetro de la vía 
aérea, aumentando así la calidad de vida de estos enfermos. Para ello se emplean técnicas como la 
resección y vaporización de la lesión con láser Nd:YAG (amplificación de la luz por estimulación de 
emisión de radiación, itrio-aluminio-granate), braquiterapia, resección parcial con asa y            

9,10electrocauterio . 

Las prótesis endotraqueales de metal, silicona o mixtas suelen emplearse en lesiones malignas y en 
11

recidivas; mientras que el tratamiento quirúrgico está indicado en las estenosis posintubación .
La broncoscopia intervencionista es una técnica eficaz y accesible que nos puede ayudar a resolver las 
situaciones de riesgo vital, con mejoría inmediata de la disnea y sin morbimortalidad significativa. 
Además nos permite la toma de muestras para poder determinar su benignidad o malignidad, 
permitiendo además determinar con exactitud la localización y el grado de obstrucción ocasionado por 
la lesión.
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Exceso de ingesta hidrica: una causa infrecuente de 
hiponatremia en el anciano

RESUMEN.
En ancianos los desequilibrios hidroelectrolíticos suelen ser comunes y pueden relacionarse con 

trastornos de conducta y síndromes confusionales. Con el presente trabajo presentamos un caso de 
hiponatremia en relación con polidipsia primaria debida a potomanía. Habría que resaltar que esta 
situación es inusual en pacientes mayores sin antecedentes psiquiátricos (esquizofrenia) y puede ser la 
antesala de un deterioro cognitivo no filiado previamente.

PALABRAS CLAVE.
Anciano, hiponatremia, polidipsia

INTRODUCCIÓN.
En los pacientes mayores son frecuentes las consultas a Urgencias por transtornos del 

comportamiento y cuadros confusionales. Entre las causas más comunes, además de las infecciones o 
los fármacos, tienen interés las alteraciones electrolíticas. Con este ejemplo se pretende resaltar la 
importancia de dichos desequilibrios. Las alteraciones del sodio son una causa frecuente, sea la hiper o 
hiponatremia. Esta última obedece a diferentes mecanismos, por lo que indagar en su origen es 
fundamental para establecer un correcto diagnóstico y su correspondiente tratamiento. 

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 83 años con los antecedentes personales de hipertensión arterial, enfermedad 

renal crónica, leucemia linfocítica crónica de tipo B y  tromboembolismo pulmonar, en tratamiento con 
etoricoxib, eprosartán/hidroclorotiazida, trimetazidina, bromazepam, estatina y omeprazol. La 
paciente tenía una excelente situación basal previa, con independencia para actividades básicas de la 
vida diaria y vivía sola en su domicilio. Acudió a Urgencias por un cuadro de desorientación y caídas 
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frecuentes de dos días de evolución. La familia también refería alteraciones conductuales, mostrando 
descuido de las tareas domésticas y del cuidado personal, sin conocerse deterioro cognitivo previo. A la 
exploración se objetivó desorientación en las tres esferas, obedecía órdenes simples, presentaba 
lenguaje conservado, sin objetivarse focalidad neurológica. Se realizó una Tomografía computerizada 
craneal objetivándose una leucoencefalopatía de pequeño vaso, sin otros hallazgos. En el control 
analítico en sangre destacaba: creatinina 1,51mg/dl, sodio 117mmol/l, potasio 4,52mmol/l, 
osmolaridad 247 mOsm/kg;en el de orina: sodio 19mmol/l, potasio 22mmol/l, osmolaridad 76,5 
mosm/l, creatinina 42.8mg/dl, con nitritos, hematíes y leucocitos negativos. La paciente fue ingresada 
en la Unidad de Agudos de Geriatría con el diagnóstico de hiponatremia hipoosmolar. Reinterrogando a 
la paciente nos refirió beber agua en gran cuantía, con un cálculo estimado de 5 litros al día, aunque 
reconoció no tener sed. Tras lo anterior, los parámetros analíticos se relacionaron con una polidpisia, en 
el contexto de una potomanía. Durante el ingreso recibió tratamiento con restricción hídrica y dieta con 
sal, con buena respuesta clínica y analítica.

DISCUSIÓN.
La hiponatremia es un desequilibrio iónico frecuente en los ancianos.Si bien es frecuente la 

hipernatremia por deshidratación, asociada a un deterioro de función renal prerrenal como motivo de 
ingreso, la hiponatremia, con sus diferentes etiologías, merece un especial interés, especialmente 
como causa productora de alteraciones del comportamiento y cuadros confusionales. Se define como la 
concentración de sodio por debajo de 135 mEq/L, se asocia comúnmente a una reducción de la 
osmolaridad, pero existen excepciones con osmolaridad normal o alta.La hiponatremia resulta 
habitualmente de la toma de líquidos (orales o intravenosos) y de la consecuente retención de agua. 
Esta carga de agua en individuos normales es rápidamente excretada tras la bajada de la osmolaridad 
que suprime la liberación de la Hormona Antidiurética (ADH) permitiendo la excreción del exceso de 

1
agua, diluyendo así la orina .Otras causas de hiponatremia pueden deberse a efectos de fármacos, 
como los antidepresivos,  o bien  por exceso de volumen extracelular, como ocurre en situaciones de 
descompensación de una insuficiencia cardiaca y en la polidipsia primaria, en la que se produce una 
hiponatremia debido a la ingesta rápida de gran cantidad de líquidos, sobrepasando la capacidad de 

1.
excreción del riñón aun con la adecuada supresión de la ADH En el caso presentado, dados los 
parámetros analíticos referidos, la alteración se relaciona con una polidipsia. Gracias a la anamnesis 
realizada,con el reconocimiento por la paciente de la ingesta de grandes cantidades de agua “sin tener 
sed”, dicho diagnóstico explica los cambios comportamentales de la paciente en los últimos meses. 

La hiponatremia por polidipsia primaria se define como: normonatremia o hiponatremia leve, 
osmolaridad urinaria menor de 100 mOsm/kg, suma de sodio urinario y potasio urinario menor que el 

2.sodio plasmático, y osmolaridad plasmática baja Existen dos tipos de polidipsia: la primaria y la 
secundaria. Dentro de la polidipsia secundaria se encuentra la diabetes insípida central, que puede ser 
adquirida (traumatismos, tumores cerebrales, infecciones y granulomatosis, causa vascular o tóxica) o 
congénita, y la diabetes insípida nefrogénica, que también puede ser adquirida (tóxicos como 
medicaciones, metabólicas como la hipercalcemia o la hipokaliemia, por fallo renal) o de causa 

3congénita. La polidipsia primaria, puede a su vez ser dipsogénica, psicógena y gestacional . De todas 
ellas, es la polidipsia primaria psicogénica la que concuerda con el caso presentado,aunque en personas 
mayores es menos frecuente.En la literatura se describen algunos casos en mayores de 65 años, con 
manifestaciones de alteraciones de la conducta, que tras los estudios realizados se relacionaron con el 

4diagnóstico de demencia frontotemporal , si bien es cierto que la potomanía suele asociarse más a 
personas que padecen esquizofrenia,poniéndose de manifiesto en estos pacientes un síndrome común 
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conocido como síndrome PIP (polidipsia-hiponatremia intermitente-psicosis)y asociando cuadro 
5confusional agudo con intoxicación hídrica . Los datos de prevalencia de la polidipsia en pacientes 

psiquiátricos crónicos se encuentran en un rango entre el 6% y el 17%. Se cree que aproximadamente 
un 25-50% de los enfermos psiquiátricos con polidipsia desarrollarán síntomas de intoxicación 
acuosa.La polidipsia también se ha asociado con trastornos afectivos, retraso mental, alcoholismo, 
trastorno postencefálico, síndrome orgánico cerebral, trastornos de la personalidad y anorexia 

6
nerviosa . En la paciente de este caso se sospecha la existencia de un deterioro cognitivo no conocido 
previamente, requiriendo seguimiento y estudios posteriores para poder confirmarlo.

CONCLUSIONES.
Destacar las alteraciones electrolíticas como causa frecuente de trastornos del 

comportamiento en los ancianos, siendo fundamental una adecuada anamnesis para poder llegar al 
diagnóstico y manejo terapéutico adecuado de dichos desequilibrios. Por otra parte, resaltar la 
importancia de tener en cuenta la polidipsia primaria, en el contexto de la potomanía, como posibilidad 
diagnóstica en los casos de hiponatremia –más aún cuando las alteraciones analíticas son acordes a 
dicha entidad- y asociarla como posible manifestación de un deterioro cognitivo no conocido 
previamente. 
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Hipoglucemia cetósica idiopática, la importancia de un 
manejo adecuado

RESUMEN.
El caso clínico presentado trata de uno de los trastornos metabólicos mas frecuentes en la 

infancia: la hipoglucemia. Con el desarrollo del mismo se pretende transmitir la importancia de llevar a 
cabo tanto un buen manejo terapéutico como una apropiada recogida de las muestras que permita un 
adecuado diagnóstico diferencial.

PALABRAS CLAVE. 
Hipoglucemia, cetonemia, bradipsiquia, ayuno, pediatría.

INTRODUCCIÓN.
La hipoglucemia constituye un trastorno metabólico frecuente en la infancia y es una 

manifestación común en distintas patologías. En niños de 2 a 8 años, la hipoglucemia cetósica idiopática 
constituye la causa más frecuente. Suele presentarse por la mañana, tras ayuno prolongado, a menudo 
coincidente con infección intercurrente, cursando con sintomatología neurológica. Para el diagnóstico 
diferencial es fundamental la recogida de muestras de sangre en hipoglucemia y orina de primera 
micción. La presencia de cetosis orienta el diagnóstico, aunque el diagnóstico de hipoglucemia cetósica 
idiopática es siempre de exclusión.

 El manejo terapéutico depende de la gravedad de la misma. En casos leves o moderados sin 
disminución del nivel de consciencia puede tratarse con aportes orales de glucosa. En hipoglucemias 
graves, que cursan con alteración nivel de consciencia, se debe administrar aportes de glucosa 
intravenosa, evitando sueros de concentración superior al 30% que pueden producir cambios bruscos 
en la osmolaridad e hipoglucemia de rebote.
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DESCRIPCIÓN DE CASO CLÍNICO.

- ANAMNESIS: Niño de 4 años derivado desde otro centro por disminución del nivel de 
conciencia e hipotonía secundarias a hipoglucemia. Refieren dificultad para despertarle esa mañana, 
somnolencia, debilidad muscular, náuseas y un vómito de escasa cuantía. El día anterior había cenado 
una tortilla francesa y jamón (no ingesta de carbohidratos como hace habitualmente) por dolor 
abdominal, tampoco había desayunado esa mañana. A su llegada al hospital de origen objetivan una 
glucemia capilar de 40 mg/dl, confirmada posteriormente en muestra plasmática (42 mg/dl). Se 
administra bolo de suero glucosado 50% (0,8 cc/kg) y se pauta fluidoterapia de mantenimiento con 
suero glucosado 10%, con marcada hiperglucemia en controles posteriores. Posteriormente, el 
paciente es derivado a nuestro centro.

 Embarazo gemelar, primer gemelo. Cesárea a las 32 semanas por retraso del 
crecimiento intrauterino de primer gemelo. PRN: 1.100 g (-5,36DE). LRN? Ingresado en Unidad de 
Neonatología durante un mes y medio por prematuridad y bajo peso al nacimiento. Curva 
ponderoestatural lentamente ascendente con mayor retraso ponderal. Calendario vacunal al día.

 sin interés para el caso.
EXPLORACIÓN FÍSICA: Glucemia capilar: 313 mg/dl. Cetonemia: 2,4 mmol/L. TA y FC normales. Peso: 12 
kg (-2,8DE). Talla: 100,3 cm (-1,4 DE). IMC: 11,93 kg/m2 (-3,54DE). Escaso panículo adiposo. ACP 
normal. Abdomen sin visceromegalias. Exploración neurológica a su llegada normal. Resto de la 
exploración sin hallazgos patológicos.

- PROCEDIMIENTOS DIAGNÓSTICOS :
-Hemograma y coagulación: normales.
-Función hepática, renal, perfil lipídico, iones y CK: normales.
-Orina (primera micción tras episodio de hipoglucemia): cetonuria y glucosuria positivas (muestra 
recogida tras bolo de suero glucosado iv)
EVOLUCIÓN: Al ingreso en nuestro centro se disminuyen los aportes de glucosa parenteral, 
normalizándose controles glucémicos y negativizando cetonemia. Después de unas horas a dieta 
absoluta, se ofrecen alimentos con buena tolerancia. Mantiene controles glucémicos normales tras 
retirada de fluidoterapia iv. Permanece asintomático durante su estancia, con excelente estado general. 
No se guardó muestra crítica de sangre (coincidente con hipoglucemia), pero se procesa primera 
micción para estudio metabólico. Dada la edad del paciente, el antecedente de ayuno prolongado, el 
bajo peso y la cetonemia/cetonuria positivas, el cuadro parece compatible con una hipoglucemia 
cetósica idiopática.

DISCUSIÓN.
Se denomina hipoglucemia a la existencia de cifras de glucosa en sangre inferiores a las 

consideradas normales. El punto de corte, para considerar hipoglucemia es controvertido, en cualquier 
caso, debe reflejar el nivel de glucosa por debajo del cual se debe intervenir para evitar morbilidad 
significativa. En pediatría se considera hipoglucemia cuando los niveles de glucemia venosa plasmática 
son inferiores a 50 mg/dL (muchos autores lo consideran por debajo de 45 mg/dL). En neonatos se 
define como hipoglucemia cifras menores de 40 mg/dL. Etiológicamente la hipoglucemia puede 
producirse por carencia de sustrato energético en situaciones de malnutrición o ayuno prolongado, por 
alteraciones en la producción endógena de glucosa, ya sea por como consecuencia de alguna 
metabolopatia o por hepatopatía, por déficit de hormonas contrareguladoras como son ACTH, cortisol, 
glucagón o GH, o por un exceso de consumo de glucosa a nivel periférico como ocurre en enfermedades 
sistémicas como la sepsis, quemaduras, shock o bien en situaciones de hiperinsulinismo. Hay que 

Antecedentes personales:

Antecedentes familiares:
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considerar también la iatrogenia, bien por sobredosificación de fármacos como la insulina, los 
hipoglucemiantes orales, el ácido acetilsalicílico… o por intoxicación etílica.
Las causas mas frecuentes de hipoglucemia difieren según edad, la naturaleza transitoria o permanente 
de la misma, así como del tiempo de tolerancia al ayuno.

La sintomatología de la hipoglucemia es inespecífica, tanto más cuanto más pequeño es el niño. El 
cuadro clínico viene determinado tanto por la activación del sistema suprarrenal, que provoca toda la 
cascada de síntomas adrenérgicos, como por los efectos directos que la disminución del aporte 
energético tiene sobre el sistema nervioso central.

Inicialmente suelen presentarse los síntomas adrenérgicos tales como palidez mucocutánea, 
sudoración, temblores, taquicardia, dolor abdominal… Posteriormente, si no se corrige la 
hipoglucemia, aparecen los síntomas neuro-mioglucopénicos, como astenia, debilidad muscular, 
cefalea, confusión, alteraciones visuales, disminución del nivel de consciencia pudiendo llegar a 
convulsiones y coma si no se revierte la hipoglucemia.

En la exploración física hay que prestar especial atención a la presencia o no de organomegalias, en 
especial hepatomegalia, alteraciones en ritmo cardiaco, neurológicas y retinianas.
Dado que la hipoglucemia es una manifestación común a numeroras entidades nosológicas propias de 
la infancia es importante llevar a cabo un adecuado diagnóstico diferencial. Para el diagnóstico 
etiológico es fundamental extraer en el mismo momento de la hipoglucemia y previamente a comenzar 
tratamiento, además de una analítica urgente, muestra de suero y orina para realizar estudio 
metabólico.

Las determinaciones en sangre venosa deben incluir gasometría, cuerpos cetónicos, acidos grasos 
libres, función hepática con amonio, carnitina y determinaciones hormonales (ACTH, cortisol, insulina, 
péptido C y glucagón). En orina deben medirse cuerpos cetónicos y sustancias reductoras.
Además, en la muestra crítica de suero, recogida coincidiendo con hipoglucemia y en la orina de la 
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primera micción tras la misma debe hacerse una determinación de ácidos grasos, aminoácidos y ácidos 
orgánicos para despistaje de enfermedad metabólica.

https://www.aeped.es/sites/default/files/documentos/22_urgencias_endocrinologicas_en_pediatria.pdf

La determinación de cuerpos cetónicos debe hacerse en muestra capilar con tiras reactivas en el 
momento de la hipoglucemia y es fundamental para diferenciar entre hipoglucemia cetósica y no 
cetósica. La distinción entre hipoglucemia cetósica y no cetósica mediante la presencia de cetonuria 
puede no ser exacta.

A pesar de que la hipoglucemia cetósica idiopática es la causa más frecuente de hipoglucemia cetósica 
en niños de dos a ocho años, su diagnóstico es siempre de exclusión, por lo que para llegar a él es 
necesario activar el protocolo de diagnóstico diferencial de hipoglucemia y descartar otras posibles 
causas.

El manejo terapéutico dependerá de la gravedad de la hipoglucemia. En hipoglucemias leves-
moderadas que cursan sin disminución de nivel de consciencia se puede iniciar tratamiento con glucosa 
vía oral. En caso de cuadros más graves, con disminución del nivel de conciencia o intolerancia oral, se 
debe iniciar aporte de glucosa vía intravenosa a dosis de 0,5-1 g/kg. Deben evitarse las soluciones 
hipertónicas que pueden producir hipoglucemias de rebote, así como cambios bruscos en la 
osmolaridad con posibles efectos deletéreos.

Si persiste la tendencia a la hipoglucemia se deberán de mantener aportes de glucosa parenteral a 
aproximadamente 5 a 8 mg/kg/minuto en forma de suero glucosado al 5-10% con salino para evitar la 
administración de sueros hipotónicos y el desarrollo de hiponatremia posterior.
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N. Camarena Pavón; J.A. Lozano Rodríguez; A. González Garcia; C. Álvarez Mateos; C.  Acosta 
Hurtado. 

Servicio Pediatría Hospital San Pedro de Alcántara. Cáceres.

Síndrome de Williams, la importancia de confirmarlo 
para activar un abordaje multidisciplinar

RESUMEN.
El 1952 el Dr. Guido Fanconi observó una relación entre la elevación de los niveles de calcio 

(hipercalcemia idiopática), la estenosis aórtica supra valvular y unos rasgos faciales característicos. 
Desde esta primera descripción transcurrió un tiempo hasta que dos pediatras, el neozenlandés 
Williams y el alemán Beuren, describieron el síndrome de Williams Beuren, cuyas principales 
características incluyen rasgos faciales típicos, retraso del desarrollo psicomotor, afectación 
cardiovascular e hipercalcemia en la infancia.

PALABRAS CLAVE. 

Estenosis aórtica, hipercalcemia, Williams, fascies dismórficas.

INTRODUCCIÓN.

El síndrome de Williams pertenece al grupo de enfermedades genéticas raras, su incidencia 
aproximada es de 1 por cada 7,500 recién nacidos. La mayoría de casos se presentan de forma 
esporádica aunque se han descrito casos con un patrón de herencia autosómica dominante. Las 
características faciales, aunque son difíciles de reconocer en los primeros meses de vida, es lo que, en la 
mayoría de casos, pone en marcha el estudio y permite el diagnóstico de estos pacientes. Aunque el 
diagnóstico clínico a veces sea muy sugestivo, siempre es recomendable el estudio genético, con el fin 
de confirmar la delección por medios moleculares.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.

-  Lactante de 1 mes y medio de vida que viene remitido a nuestro centro para 
valoración cardiológica para descartar cardiopatía congénita sospechada en el centro de origen  por 
soplo cardiaco, y cardiomegalia hallada de forma casual en radiografía de tórax.

En la anamnesis, como dato de interés refieren que el niño come bien, pero han notado que suda 
ligeramente con las tomas. Por lo demás está asintomático desde el punto de vista cardiovascular. 
Buena ganancia ponderal, aunque se mantiene desde el nacimiento en percentiles bajos. 

Antecedentes personales: Embarazo controlado. Diabetes gestacional tratada con dieta. Serología de 
infecciones connatales negativas. Rubeola inmune. Cesárea a las 36 semanas por sospecha de pérdida 
de bienestar fetal. Nace con dos circulares de cordón. Apgar 1': 9 5': 10. No precisa reanimación.

No antecedentes familiares de interés.

Peso 3,650 gr. (p3)

Auscultación cardiaca: soplo sistólico grado III/IV en foco aórtico, en región infraclavivular e 
interescapular. Resto exploración normal.

-Electrocardiograma: Ritmo sinusal a 165 latidos por minuto. Predominio de fuerzas izquierdas. Eje +70. 
Ondas T positivas de V2 a V6.

-Ecocardiograma: Estenosis supravalvular aórica congénita moderada, válvula aórtica bicúspide, 
hipoplasia de la rama derecha de la arteria pulmonar con estenosis moderada.

EVOLUCIÓN.

El paciente continua en seguimiento periódico en consulta de cardiología pediátrica, conforme 
ha ido creciendo, ha ido desarrollando el fenotipo característico de síndrome de Williams. A pesar de 
haber informado a los padres en varias ocasiones de la sospecha clínica y de la importancia de tener un 
diagnóstico genético, han sostenido su negativa de no comenzar el estudio molecular. En la última 
consulta, a los dos años de edad, tras ser de nuevo informados de los beneficios de poner en marcha el 
estudio genético aceptaron que se iniciara el mismo. Actualmente está pendiente del resultado del 
array de hibridación genómica comparada. De confirmarse la sospecha habría que comenzar un estudio 
multidisciplinar con la intención de prevenir las posibles complicaciones. 

DISCUSIÓN.

El síndrome de Williams es una enfermedad genética perteneciente al grupo de las llamadas 
enfermedades raras. Su incidencia es de uno por cada 7500 recién nacidos.  Clínicamente, se caracteriza 
por un trastorno en el desarrollo, que puede asociar malformaciones cardiacas hasta en un 75 % de los 
casos, retraso psicomotor, dismórfias faciales características y un perfil cognitivo y conductual 
específico. 

Las particularidades en el fenotipo, aunque difíciles de reconocer en las primeras semanas, son, en 
muchas ocasiones las que permiten un diagnóstico clínico precoz. Estos pacientes, tienen un rostro 

ANAMNESIS:

- EXPLORACIÓN FÍSICA:

- PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
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característico con puente nasal aplanado con una punta bulbosa, boca grande con un labio inferior 
ancho y algo evertido, filtro (región que va desde la base de la nariz al labio superior) alargado, mejillas 
prominentes, edema periorbitario, epicanto, estrabismo (ya sea latente o manifiesto) y, a menudo, 
asocian iris con un patrón estrellado. Con la edad, los rasgos se van haciendo más evidentes. 

Iris estrellado. 

http://www.pediatrasandalucia.org/Sanfelipe/PEDIATRIA/Tamas%20Casos%

20Patologia%20Pediatrica/temas/s%C3%ADndrome%20de%20Williams.htm

Su menor cantidad de elastina, hace que a nivel locomotor exista una mayor laxitud, así como 
disminución del tono y de la fuerza muscular. El cutis también es algo laxo, suelen envejecer 
precozmente, y es frecuente que asocien hernias umbilicales o inguinales. 

Hasta un 80% de pacientes tienen anomalías estructurales en el sistema cardiovascular. Las principales 
malformaciones en orden de frecuencia son:  estenosis aórtica, principalmente a nivel supravalvular, 
estenosis pulmonares de ramas periféricas, estenosis valvular aóritica, válvula aórtica bicúspide 
coartación de aorta y prolapso mitral.  A nivel auditivo, suele existir algiacusia, debido a una 
hipersensibilidad a los sonidos. Desde el punto de vista endocrinológico, tienen un catch up pequeño y 
una pubertad algo adelantada con lo que la talla final suele ser como 15 cm inferior a la diana.  
La hipercalcemia idiopática ocurre en torno a un 15-50% de pacientes en el primer o segundo año de 
vida, su etiología es desconocida. Estos niveles de calcio séricos elevados se relacionan con 
deshidratación, hipercalciuria y nefrocalcinosis. 

Estos pacientes tienen una amplia variedad de características cognitivas-conductuales. Generalmente 
hay un retraso del desarrollo psicomotor y del lenguaje. Tienen una comportamiento excesivamente 
afectuoso y sociable. Académicamente presentan dificultad en escritura, el dibujo y las matemáticas. 
Suele tener buena memoria, sobre todo auditiva y concentración escasa, que suele requerir apoyo.
Aunque excepcionalmente puede presentarse con un patrón de herencia autosómico dominante, la 
mayoría de casos son esporádicos, por tanto, de dos padres sanos, con un hijo con SW la probabilidad de 
recurrencia es muy baja. 

Ante la sospecha de Síndrome de Williams, es necesario iniciar el estudio genético, así como una serie 
de exploraciones complementarias que incluyen: examen clínico y neurológico, valoración auxológica, 
examen cardiológico y oftálmico, estudio de metabolismo del Calcio, de la función renal, tiroidea y 
valoración neuropsicológica.

En conclusión, el Síndrome de Williams engloba un amplio espectro de características clínicas y su 
manejo exige una abordaje terapéutico multidisciplinar. 
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P. Pascual Moreno; H. Gómez Martín; T. Araujo García; A. Gonzalez García; N. Camarena Pavón; 
M.C. Álvarez Mateos. 

Servicio de Pediatría. Hospital San Pedro de Alcántara Cáceres.

Enfermedades neuromusculares... Se puede alcanzar 
diagnóstico definitivo

RESUMEN.
Presentamos el caso de un niño de 10 años en seguimiento en consulta de neuropediatría por 

presentar trastorno miopático desde la infancia no filiado. Realizado estudio completo con 
determinación de creatininquinasa levemente aumentada, estudio electrofisiológico compatible con 
trastorno miopático, biopsia muscular con evidencia de músculo distrófico sin evidencia de alteraciones 
proteicas. Estudio de proteínas estructurales normal. Evolución estable. Ante fenotipo clínico con alta 
sospecha de distrofia muscular congénita, se solicita panel genético de distrofias musculares con 
determinación de alteración genética en gen del colágeno VI, confirmando la sospecha inicial.

PALABRAS CLAVE.
Miopatía. Distrofia muscular congénita. Colágeno VI. Neuropediatría. Pediatría.

INTRODUCCIÓN.
El colágeno VI es un componente importante del músculo esquelético y está implicado en el 

mantenimiento de la integridad del tejido, proporcionando un enlace estructural entre diferentes 
moléculas. Las miopatías relacionadas con el colágeno VI son las miopatías hereditarias causadas por 
mutaciones en el gen. Produce un cuadro de debilidad muscular de inicio temprano con progresión 
lenta. No asocian déficit cognitivo. Son frecuentes las contracturas musculares en articulaciones 
proximales e hiperlaxitud llamativa en articulaciones distales. Pueden asociar escoliosis, luxación de 
caderas y calcáneo prominente. En la actualidad no existe tratamiento curativo, sólo tratamiento de 
soporte.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Madre sana. Padre sano. No consanguinidad. Hermano de 5 años sano. No otros antecedentes de 
interés.

Embarazo controlado y de curso normal. Ecografías prenatales normales. Parto eutócico a término. 
Peso al nacimiento 3.100 gr. Desarrollo psicomotor normal hasta los 11 meses cuando comenzó a 
caminar pero con dificultad para ponerse de pie (Gowers positivo). Subía escaleras gateando. 
Posteriormente torpeza motora progresiva con dificultad para la marcha.

Desde los tres años observan mayor torpeza motora con tendencia a tropezarse y caerse. Incapacidad 
para saltar ni subir escaleras. Incapacidad para levantarse desde el suelo.

Estable sin cambios pero mantiene incapacidad para levantarse del suelo e incorporarse de la silla. 
Marcha miopática. Empeoramiento clínico durante ensayo clínico con corticoides. Contracturas 
musculares con acortamiento aquíleo que ha precisado intervención quirúrgica.
Exploración física:
Buen estado general. Buen contacto e interacción normal. 
Obesidad troncular. Ver imagen 1.
Fenotipo facial cushing y miopático (labio superior en tienda). Ver imagen 2.
Pseudohipertrofia muscular. Hiperlaxitud articular distal. Ver imagen 3.
Marcada sequedad cutánea con hiperqueratoris folicular. Ver imagen 4.
Fuerza y tono disminuidos de predominio próximal.
Arreflexia rotulada y bicipital. 
Marcha miopática de puntillas. Retracción aquílea. Ver imagen 5.

Antecedentes familiares:

Antecedentes personales:

Enfermedad actual:

Evolución:
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Imagen 1 Imagen 2

Imagen 3 Imagen 4
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Imagen 5

Pruebas complementarias realizadas: 
· Creatininquinasa: mantiene valores entre 400-463 ui/L.
· Test de ejercicio de isquemia: normal.
· Estudio electrofisiológico: conducciones sensitivas y motoras normales, datos compatibles con 

trastorno miopático.
· Electroencefalograma: normal.
· Biopsia muscular: músculo distrófico sin evidencias de alteración de proteínas.
· Estudio de cadena respiratoria: normal.
· Estudio genético de ADN mitocondrial: normal.
· Estudio de distrofia muscular de Duchenne: normal.
· Estudio de destina y emerjan: normal.
· Estudio genético de Lamina A/C y FRP: normal.
· Estudio enfermedad de Pompes: normal.
· RM muscular de cintura escapular, pelviana y extremidades: se evidencia marcados signos de 

atrofia muscular con signos de infiltración grasa de múltiples grupos musculares de forma 
bilateral y simétrica.

Ante la alta sospecha de distrofia muscular por déficit de colágeno VI (Ullrich), debido a los hallazgos 
clínicos y la evolución de le enfermedad compatible, se solicita panel de distrofias detectando mutación 
en el gen del colágeno VI que confirma la sospecha anterior.

DISCUSIÓN.
El colágeno VI es una componente importante del músculo esquelético cuya función es ayudar a 

la cohesión celular, ya que proporciona un enlace estructural entre las diferentes moléculas. Las 
mutaciones en el gen COL6A1, COL6A2 o COL6A3 (cada una de las cuales codifica una subunidad del 
colágeno VI) producen miopías hereditarias. En general, se hereda en principios autosómicos recesivos, 
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sin embargo en el mundo occidental se observa principalmente con mutaciones dominantes de novo en 
los genes del colágeno VI.

La distrofia muscular congénita por déficit de colágeno VI o de Ullrich produce un cuadro clínico que se 
caracteriza por debilidad lentamente progresiva junto con contracturas articulares e hiperlaxitud distal. 

Desde el nacimiento se pueden visualizar fenotipo característico de hipocinesia fetal con artogriposis 
articular junto con algunas dificultades para la alimentación. Además puede asociar luxación congénita 
de caderas, escoliosis y cifosis.

Presentan un retraso en el desarrollo psicomotor con una debilidad muscular próxima marcada. La 
mayoría de los pacientes consiguen la sedestación y presentan un retraso en la deambulación, aunque 
suelen alcanzar la misma antes de los dos años de edad. Un grupo de pacientes con una grado de 
afectación moderado-severo, no consiguen la deambulación, y suelen aprender a rodar y gatear para 
desplazarse.

La manifestación clínica principal es la debilidad muscular generalizada, predominantemente de tronco 
y extremidades proximales. Debilidad facial también es frecuente. Además destacan las contracturas 
articulares proximales que van apareciendo con el transcurso de la enfermedad. Típicamente, las 
articulaciones distales inicialmente flexibles, tales como dedos, muñecas y tobillos, eventualmente se 
contracturan con el tiempo. Escoliosis y calcáneo prominente se observan en un alto porcentaje de los 
pacientes afectados. Normalmente tienen piel blanda y seca e hiperqueratosis folicular en las 
superficies extensoras de las extremidades. La insuficiencia respiratoria no está presente al nacimiento 
pero aparece de manera casi constante con la progresión de la enfermedad, que precisa soporte 
respiratorio nocturno para el control de la misma. No presentan alteraciones cognitivas. No presentan 
alteraciones cardiacas.

La historia natural de la enfermedad es una evolución lentamente progresiva. La mayoría de los niños 
afectos consiguen deambulación autónoma aunque en ocasiones pierden a partir de la adolescencia. A 
partir de la adolescencia las contracturas aumentan, especialmente en los tobillos, rodillas, caderas y 
codos, lo que agrava la discapacidad física. A medida que se pierde la capacidad de deambulación se 
agrava la insuficiencia respiratoria con un patrón restrictivo. Precisa soporte respiratorio no invasivo 
para su adecuado control. Es importante destacar que la escoliosis de inicio temprano y progresión 
rápido puede acelerar la discapacidad física, como la dificultad para sentarse y caminar, y causar dolor. 
Más importante aún, la escoliosis puede agravar la función respiratoria. Por ello puede ser subsidiaria 
de intervención quirúrgica. 

Diagnóstico de la distrofia muscular congénita de Ullrich es eminentemente clínico. Los niveles séricos 
de creatinaquinasa pueden ser normales o levemente elevados. En el estudio electrofisiológico se 
detecta afectación muscular. Los autores sugieren que la RM muscular se puede utilizar como una 
herramienta adicional para los trastornos relacionados con el colágeno VI. Las biopsias musculares de 
los pacientes pueden mostrar múltiples resultados, desde una leve reducción de la coloración del 
colágeno VI de lamina endomisial o basal hasta la deficiencia completa del colágeno VI. El diagnóstico 
definitivo es genético.

El diagnóstico diferencial incluye una amplia gama de trastornos neuromusculares en lactantes y niños. 
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Además deben considerarse algunos subtipos de distrofia muscular congénita, como distrofia muscular 
congénita con déficit de merosina, síndrome de Walker-Warburg, enfermedad de músculo-ojo-cerebro 
y Distrofia muscular de Fukuyama, aunque en estas enfermedades el déficit intelectual es un síntoma 
principal.

En la actualidad no existe tratamiento curativo. El tratamiento de soporte es fundamental para mejorar 
la calidad de vida de estos pacientes. Las principales formas de tratamiento paliativo son fisioterapia y 
movilización temprana. Pueden precisar liberación quirúrgica de las contracturas y cirugía de escoliosis. 
En la primera o segunda década de la vida se requiere soporte respiratorio con ventilación nocturna. Es 
necesaria la profilaxis de infecciones respiratorias y el uso oportuno de antibióticos. Recientemente se 
ha mostrado que pueden mejorar con ciclosporina A.

CONCLUSIONES.
La Distrofia muscular congénita de Ullrich es una enfermedad neuromuscular infrecuente que 

se caracteriza por debilidad marcada junto con contracturas musculares proximales e hiperlaxitud 
distal. Puede asociar escoliosis, luxación de caderas y calcáneo prominente. Evolución lentamente 
progresiva.

Ante una elevada sospecha clínica con una evolución compatible se debe insistir en encontrar 
diagnóstico definitivo para un adecuado control de la enfermedad y realizar consejo genético familiar.

No existe un tratamiento curativo, pero el conocimiento de dicha enfermedad y por tanto la evolución 
de la misma, permite instaurar un tratamiento de soporte precoz, que puede mejorar de manera 
espectacular la calidad de vida de estos pacientes.
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Priapismo como efecto secundario de la Tamsulosina

PALABRAS CLAVE.
Priapismo, erección, tamsulosina.

INTRODUCCIÓN.
El priapismo es una erección que persiste durante más de 4 horas a pesar de la estimulación 

sexual, y no está relacionado con ésta. Puede tratarse de una erección completa o parcial. Se trata de 
una emergencia médica que requiere actuación urgente.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Paciente de 56 años con antecedentes de alergia a pirazolonas y asma, en tratamiento desde 

hace 1 mes con Tamuslosina 0.4mg cada 24h por STUI, que es derivado desde su MAP por priapismo de 
6 horas de evolución. Presenta erección mantenida desde la mañana a pesar de mantener relaciones 
sexuales y la aplicación de medidas físicas. Durante la anamnesis el paciente niega consumir otras 
drogas o tóxicos, así como inyecciones intracavernosas, o traumatismos abominopelvicos previos. 

A la exploración pene con buena coloración, erección completa, doloroso a la palpación, frío al tacto. 
Dolor en la base del pene. No presentaba otros hallazgos de interés.

En urgencias se extrae hemograma con coagulación para estudio de frotis sanguíneo.
Se realizan dos inyecciones de Efortil ½ ampolla en ambos cuerpos cavernosos, finalizando tras 30´ la 
erección, siendo dado de alta tras el resultado del hemograma.

Posteriormente es estudiado por su urólogo de zona descartándose otras causas de priapismo.
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DISCUSIÓN.
El priapismo es una patología que se da en 1 de cada 100.000 habitantes. Este número es mayor 

en áreas donde abunda la drepanocistosis.
La etiología es muy variada, pudiendo ser sus causas [1,2]:

Nuestro paciente negó consumo de cualquier droga, con excepción de la tamsulosina.

Siendo la anemia falciforme la enfermedad que más frecuentemente se asocia con priapismo [3], se 
solicitó desde urgencias un frotis sanguíneo, descartando la presencia de drepanocitos en la misma. 
También negaba traumatismos, presentaba un PSA de 0.57m y no había presentado sintomatología de 
otra índole.

La rápida actuación en estos casos es de gran importancia, los cambios estructurales en el cuerpo 
cavernoso son progresivos a medida que pasan las horas desde el establecimiento del priapismo. A las 
24 horas hay destrucción endotelial con formación de trombos, a las 48 horas necrosis extensa. El 
objetivo del tratamiento es restablecer la flacidez del pene y recuperar el flujo arterial para evitar el 
daño de los cuerpos  cavernosos. La preservación de la función eréctil está directamente relacionada 
con la duración del priapismo[3].

Hay varios tratamientos de primera línea, como la aspiración y lavados de cuerpos cavernosos bajo 
anestesia local, el uso de agentes farmacológicos agonisas alfa adrenérgicos. En este caso se utilizó 
etilnefrina inyectada en los cuerpos cavernosos, por sus bajos efectos secundarios[4].

Cuando estos fracasan, se utilizan tratamientos de segunda línea, siendo estos quirúrgicos. Se trata de 
shunts que comunican el cuerpo cavernoso con el esponjoso, el glande o una vena. Esto facilita el 
drenaje venoso y permite la reoxigenación del pene.

El priaprismo secundario a Tamsulosina es un evento raro, con pocos reportes al respecto en la 
literatura[5,6,7]. Se ha descrito que los antagonistas de los alfa-receptores como la tamsulosina 
provocan relajación del musculo liso, y a veces se han visto implicados en la relajación del musculo liso 
del cuerpo cavernoso[6]. Esto puede inhibir el impulso simpático de la desentumesencia [7]. Algunos 
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artículos han reportado la relación entre el uso de tamsulosina y priapismo.

CONCLUSIÓN.

El priapismo es una emergencia médica que ha de ser tratada con la mayor prontitud posible, 
para evitar la fibrosis y posible dinsfución eréctil posterior. Se han descrito casos relacionados con el 
consumo de tamsulosina, y a pesar de ser un evento muy raro, el paciente debe suspender esta 
medicación para evitar priapismos de repetición.
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Pielonefritis como causa de abdomen agudo

RESUMEN.
El dolor abdominal es una patología muy frecuente y a menudo inespecífica, pero que requiere 

una correcta anamnesis y exploración física para descartar patología abdominal grave. La pielonefritis 
es una infección del parénquima renal por microorganismos que ascienden desde el tracto urinario 
superior. Las formas complicadas incluyen un amplio expectro de microorganismos y pueden ser 
reseisstentes al tratamiento antibiótico. Se presenta el caso de un varón de 63 años con dolor 
abdominal agudo originado por una pielonefritis aguda complicada, resistente al tratamiento inicial con 
antibiótico, evolucionando a sepsis y fracaso multiorgánico, y que plantea diagnóstico diferencial con 
una pancreatitis aguda grave. 

Abdomen agudo, acidosis metabólica, pielonefritis, pancreatitis

El dolor abdominal es muy frecuente y a menudo inespecífico, pero requiere una anamnesis y 
exploración física minuciosa para descartar patología abdominal grave que requiere actuación urgente. 
El abdomen agudo no siempre implica tratamiento quirúrgico y requiere diagnóstico diferencial de 
patología intra y extraabdominal muy variada, entre la que se incluye la pielonefritis aguda.  Ésta 
produce habitualmente dolor abdominal en los flancos, y puede evolucionar a un dolor abdominal 
difuso, siendo poco frecuente su manifestación en forma de abdomen con signos de irritación 
peritoneal. Las formas complicadas incluyen mayor espectro de microorganismos y tienen más riesgo 

(1,2,3,4)
de resistencia al tratamiento antibiótico. 

PALABRAS CLAVE.

INTRODUCIÓN. 
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DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Varón de 63 años con antecedentes de DM tipo 2, enfermedad renal crónica, y carcinoma 

urotelial infiltrante por el que se realizó una cistectomía radical con derivación urinaria a un conducto 
ileal (tipo Bricker) hace 1 año, en tratamiento quimioterapico actualmente. Presenta hidronefrosis 
bilateral, en lista de espera quirúgica para nefrostomía. Su medicación habitual son antidiabéticos 
orales, omeprazol y Lorazepam. 

Consulta en el servicio de urgencias por mal estado general, fiebre de dos semanas de evolución y dolor 
abdominal continuo difuso que se inicio en fosa iliaca izquierda. Había consultado previamente en el 
servicio de urgencias hace una semana por fiebre, y se había tratado empíricamente con levofloxacino 
por presencia de síntomas respiratorios, en cultivos extraidos en esa consulta destaca un cultivo de 
orina positivo para Pseudomona Aeruginosa, siendo los hemocultivos negativos.

A su llegada a urgencias el paciente se encontraba hemodinámicamente estable, con buenas cifras 
tensionales, sin taquicardia y con buena saturación basal, febril.  

A la exploración está consciente, orientado y colaborador, e  impresiona de mal estado general, con 
dolor abdominal de difícil control, palidez cutánea y sequedad de piel y mucosas. Sin alteraciones en la 
exploración cardiopulmonar, salvo disminución del murmullo vesicular de forma generalizada. Destaca 
un abdomen distendido, timpanizado, con dolor a la palpación superficial de forma generalizada, y con 
datos de irritación peritoneal que impiden la exploración en profundidad. Puño percusión renal positiva 
bilateral, más dolorosa a nivel izquierdo. Escasos ruidos hidroaéreos.

En las pruebas complementarias solicitadas destaca la presencia de leucocitosis con desviación 
izquierda y moderada elevación de reactantes de fase aguda: fibrinógeno (8,4), PCR (122), y 
procalcitonina (1,1). Alteración de la coagulación con AP 67% e INR 1,34 que no presentaba 
previamente. A nivel bioquímico destaca un empeoramiento de la función renal con respecto a la previa 
(Cr 5,62) con datos de fracaso renal parenquimatoso (EFNa 3%),  elevación de amilasa (1922), junto con 
amilasuria (2069), e hipopotasemia (2,9).  A nivel gasométrico presenta acidosis metabólica severa con 
pH 6,99, pCO2 22, HCO3 5, y lactato de 1. En la analítica de orina hay moderada cantidad de hematíes, 
proteínas y leucocitos, con escaso crecimiento de leucocitos en el sedimento.

Dados los hallazgos anteriormente descritos se solicita una ecografía abdominal (Figuras 1 y 2), que 
posteriormente se amplia con TAC (Figura 3 y 4) donde se identifica ureterohidronefrosis bilateral grado 
4, ya conocida y estable con respecto a pruebas de imagen previas, y litiasis de unos 2 cm a nivel del 
sistema calicial inferior izquierdo. Líquido libre a nivel perihepático, periesplénico y entre las asas 
intestinales a nivel de pelvis menor. Sin alteraciones a nivel pancreático ni signos de neumoperitoneo. 

Se plantean varías posibilidades diagnósticas. La primera fue de pancreatitis aguda grave con fallo 
multiorgánico, diagnóstico que fue excluido tras la realización del TAC donde no había alteración 
pancreática ni inflamación de la grasa adyacente. Otra posibilidad diagnóstica fue la de perforación de 
víscera hueca dado el abdomen peritonítico que presentaba paciente, la amilasemia y la acidosis 
metabólica, diagnóstico que también queda excluido tras la realización del TAC. Finalmente se 
diagnóstica de pielonefritis aguda complicada, y sepsis de origen urinario con presencia de un cultivo 
positivo para Pseudomona Aeruginosa. 
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DISCUSIÓN .
El dolor abdominal supone un desafío diagnóstico, a menudo es una patología benigna pero 

también puede anunciar una patología aguda grave. El principal objetivo clínico es discernir que 
(1)

pacientes precisaran una intervención urgente, y cuales podrán tratarse de forma sintomática. 
Hay un amplio espectro de causas de dolor abdominal tanto intraabdominales como extraabdominales 

(2)
(Tabla 1 y 2 ) . Exige un diagnóstico diferencial guiado inicialmente por la anamnesis y la exploración 
física, muchas veces complejo porque a menudo el dolor abdominal es inespecífico y se acompaña de 

(1)
otros síntomas. 

Dentro del diagnóstico diferencial del dolor abdominal se debe incluir a las infecciones del tracto 
urinario en forma de cistitis o pielonefritis. La pielonefritis aguda supone una infección del parénquima 
renal, por microorganismos que ascienden desde el tracto urinario inferior. La mayoría son no 
complicadas y tienen buena respuesta al tratamiento. Se considera complicada cuando hay una 
condición subyacente que aumenta el riesgo de fracaso del tratamiento como diabetes mellitus mal 
controlada, embarazo, infección intrahospitalaria, enfermedad renal crónica, obstrucción del tracto 
urinario, presencia de un catéter uretral permanente, nefrostomía o dervicación urinaria, anormalidad 

(3,4)funcional o anatómica del aparato urinario, trasplante renal o situación de inmunodepresión. 

El espectro microbiológico de las infecciones no complicadas incluye principalmente a E. Coli en un 75-
95%, y ocasionalmente otras enterobacterias. En las formas complicadas hay que incluir también a 
Pseudomona, Enterococos y hongos. Los microorganismos que producen infecciones en las formas 
complicadas son más propensos a crear resistencias antibióticas  por la presión selectiva ejercida por 
una exposición prolongada. Un ejemplo de esto es una cepa de E. Coli resistente a las fluoroquinolonas 
que está surgiendo a nivel mundial y que también afecta a nuestro hospital, con una tasa de resistencias 

(3)
de hasta un 28%. 

La clínica de la pielonefritis aguda complicada puede incluir síntomas de cistitis o estar éstos ausentes, 
junto con fiebre, dolor abdominal típico en los flancos, nauseas y vómitos. En algunos casos el dolor 
abdominal puede ser más difusos y más raro puede simular un abdomen agudo como en el presente 
caso, con escasos casos referidos a nivel bibliográfico. A veces pueden pasar semanas de síntomas 

. (3)
insidiosos más inespecíficos como mal estado general, astenia y dolor abdominal

El diagnóstico se pude intuir por la clínica y las pruebas de laboratorio, pero las pruebas de imagen y 
entre ellas el TAC ayudan a conocer el origen de la obstrucción, la extensión, la severidad y permiten 

(4)descartar otras posibles causas. 

El tratamiento de la pielonefritis complicada es con antibióticos parenterales de amplio espectro de 
forma empírica, para dirigir posteriormente el tratamiento según antibiograma. En las formas graves 
con datos de sepsis urinaria se debe cubrir inicialmente microorganismos productores de 
betalactamasas y se deben usar cabapenems. En las formas complicadas es necesario corregir la causa 

(3)subyacente, por lo que muchas veces es necesario un tratamiento urológico. 

En el caso actual tras el enfoque diagnóstico adecuado, se inicio tratamiento de amplio espectro con un 
antibiótico carbapenem. Fue necesario hemofiltración durante 24 horas para corregir la acidosis 
metabólica, reposición de volumen y drogas vasoactivas. Posteriormente se realizó una nefrostomía 
percutánea izquierda de urgencia, con lo  que se resolvió temporalmente el problema obstructivo, 
realizándose en una segunda instancia y ya de forma programada nefrolitotomía percutánea izquierda.



IV   Jornada de Divulgación Científica

323 SELECCIONADOS

CONCLUSIONES.
El dolor abdominal es muy inespecífico y se puede producir por múltiples causas tanto intra 

como extraabdominales. La mayoría de las veces la patología es benigna y se puede tratar de forma 
sintomática, pero requiere una anamnesis y exploración física rigurosa para identificar aquellas formas 
que requieren actuación urgente. El abdomen agudo muchas veces se asocia a patologías quirúrgicas y 
es necesario un diagnóstico preciso y precoz. A veces hay patologías no quirúrgicas que pueden 
producir dolor abdominal de características peritoníticas, y es necesario una buena aproximación 
diagnóstica para un tratamiento adecuado. Un ejemplo es el caso expuesto en el que una pielonefritis 
aguda complicada se presenta en forma de dolor abdominal agudo, ausencia de respuesta al 
tratamiento antibiótico y evoluciona  a sepsis y fracaso multiorgánico.

Se presentan varios distractores al diagnóstico como la hiperamilasemia que junto al fracaso 
multiorgánico se orientó inicialmente como pancreatitis aguda grave. Las pruebas de imagen a menudo 
se precisan para orientar la etiología y descartar posibles alternativas diagnósticas. 

- Figuras 1 y 2: detalle ecográfico de la ureterohidronefrosis bilateral 
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Figura 3 y 4: imágenes del TAC donde se ve páncreas retropancreatico sin alteraciones y la ureterohidronefrosis.
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Tabla 1
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Tabla 2
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Lo que los ojos esconden. De la sospecha al 
diagnóstico. Shaken baby

RESUMEN.
El síndrome del niño zarandeado es una forma de maltrato físico que se caracteriza por la 

dificultad en su diagnóstico así como en su delicado manejo. Para su diagnóstico se requiere una 
constelación de signos clínicos que incluyen la presencia de lesiones cerebrales así como hemorragias 
retinianas, en ausencia de otras muestras físicas de lesión traumática. En muchas ocasiones se trata de 
lactantes que son traídos al médico por alteraciones neurológicas sin referir nada más. Por ello resulta 
fundamental sospechar y ante la duda siempre derivar a oftalmología para estudio de fondo de ojo. La 
presencia de hemorragias retinianas nos ayudará a no pasar esta patología.

PALABRAS CLAVE.
Bebé zarandeado, traumatismo craneal no accidental, maltrato infantil, hemorragias 

retinianas, hematoma subdural.

INTRODUCCIÓN.
El síndrome del niño zarandeado o traumatismo craneal no accidental es una forma de maltrato 

1infantil, se produce al sostener al niño por el tronco o las extremidades y sacudirlo violentamente . 
2

Aparecen fracturas de huesos largos, hemorragias subdurales y hemorragias retinianas .

Se da generalmente en niños de 2 a 3 meses, pero existen casos en niños de hasta 5 años. Se trata de un 
1problema social importante dada su alta morbilidad y mortalidad, que puede llegar hasta el 30% . 

Afecta fundamentalmente a la función neurológica, sin que exista una lesión traumática previa, por lo 
que su diagnóstico es difícil. Una de las principales formas de detectarlo es a través del examen 

3oftalmológico, ya que los hallazgos funduscópicos pueden ser la única manifestación de este abuso . 
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1Los agresores confiesan en hasta un 47% de los casos, pero más de la mitad no se explican .

CASO CLÍNICO.
Presentamos el caso de un lactante de 7 meses que acude a urgencias por vómitos incoercibles, fiebre, 
rechazo de la ingesta, apatía y tendencia al llanto. A la anamnesis no se detectan antecedentes de 
interés. Se ingresa al paciente con sospecha de invaginación intestinal.

Tras la valoración inicial por pediatría sin encontrarse alteraciones significativas se realiza analítica 
completa, que resulta normal y ecografía abdominal, que descarta la invaginación intestinal. Ante la 
persistencia del cuadro se solicita interconsulta a oftalmología para la realización de fondo de ojo por 
sospecha de hipertensión intracraneal. En la exploración del fondo de ojo bajo midriasis farmacológica 
destaca la presencia de hemorragias retinianas bilaterales pre-rretinianas y retinianas severas, más 
extensas en el ojo izquierdo, con una hemorragia prerretiniana peripapilar  densa que hacen sospechar 
el diagnóstico de maltrato (Imagen 1). Se realiza resonancia magnética observándose atrofia córtico-
subcortical, lesiones compatibles con daño axonal difuso y  pequeño sangrado subdural y 
subaracnoideo (Imagen 2). Se descartan otras causas compatibles con la clínica presentada como 
coagulopatías, metabolopatías y alteraciones vasculares. Se realizaron también radiografías seriadas 
en busca de fracturas, que fueron normales. Tras dos semanas de evolución persiste la hemorragia 
peripapilar en el ojo izquierdo, habiéndose solucionado la mayoría de las demás. En la actualidad este 
paciente está a cargo de otra familia.

DISCUSIÓN.
La mayor pista para el diagnóstico del síndrome del niño zarandeado es una historia detallada 

incompatible con la severidad de las lesiones halladas en el fondo de ojo. Se debe considerar esta 
1

entidad ante cualquier niño con deterioro neurológico súbito, sobre todo en menores de un año .

La hipótesis del daño producido sería por las fuerzas de aceleración- desaceleración que causan daño 
por tracción vítreo-macular. Otras hipótesis serían: aumento de la presión intracraneal, aumento 

4presión torácica, hipoxia y coagulopatías .

Las manifestaciones oculares en niños pueden incluir: equimosis, edema palpebral, fracturas 
orbitarias, hifema, hemovítreo, agujeros maculares, retinosquisis e incluso avulsiones del nervio 
óptico.

Las hemorragias retinianas son una de las manifestaciones cardinales, aparecen hasta en el 85% de los 
2

casos y en un 6% del total de los casos el diagnóstico inicial es llevado a cabo por el oftalmólogo .
Las hemorragias pueden ser prerretinianas, intrarretinianas y subretinianas.

Puede asociarse con encefalopatía, nistagmo y parálisis secundaria a las hemorragias subdurales.
Es importante realizar un diagnóstico diferencial con distintas patologías como son: traumatismo 
accidental, síndrome de Terson (hemorragia ocular asociada a hemorragia intracraneal), retinopatía de 

5
Purtscher, anemia, coagulopatías, metabolopatías y malformaciones vasculares .

Hasta un tercio de los casos de pacientes con traumatismo craneal no accidental terminan con la 
1muerte y de los niños que sobreviven hasta el 60% desarrollará alguna incapacidad . 
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CONCLUSIONES.
El síndrome de shaken baby se trata de una patología con importantes implicaciones médico-

legales, por lo que requiere un manejo multidisciplinar y contar con la ayuda de organismos externos al 
hospital ya que la vida del niño puede estar en juego.

Imagen 1

Imagen 2
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Tumor estromal de estirpe adipocítica: clínica, 
diagnóstico, pronóstico y tratamiento

RESUMEN.
Los tumores retroperitoneales son con frecuencia incidentales. Son tumores de amplio espectro 

de diferenciación y comportamiento clínico, la mayoría de los pacientes son asintomáticos. En el 
momento en que un paciente se convierte en sintomático, a menudo el tumor se ha convertido ya en 
una gran masa que comprime o invade órganos adyacentes, lo que limita la capacidad de realizar la 
resección curativa, y por consiguiente las posibilidades terapéuticas son pocas, agresivas y de eficacia 
dudosa. Nos hallamos ante el caso de una mujer que acude a Urgencia por molestias abdominales, 
alteraciones del ritmo intestinal y astenia de meses de evolución, en el estudio con Ecografía abdominal 
se hallan masas abdominales heterogéneas en fosa renal e iliaca izquierdas. Tras el resto de pruebas 
complementarias y estudio anatomopatológico se llegó al diagnóstico final de tumor estromal de 
estirpe adipocítica compatible con tumor lipomatoso atípico/liposarcoma bien diferenciado variante 
lipoma-like.

PALABRAS CLAVE.  
Tumor estromal de estirpe adipocítica compatible con tumor lipomatoso atípico/liposarcoma 

bien diferenciado variante lipoma-like.

INTROUCCIÓN.
La incidencia anual de sarcoma es relativamente baja, componiendo aproximadamente el 

0,8% de todas las neoplasias malignas recién diagnosticadas. De estos sarcomas, el liposarcoma 
representa aproximadamente 20%, y el 13% de ellos proceden de la retroperitoneo. Tradicionalmente 
se han definido como neoplasias mesenquimales malignas con diferenciación adipocítica en forma de 
parecido a las células inmaduras (lipoblastos); sin embargo, la diversidad y complejidad de este grupo 
de sarcomas es tal que este término carece de significado si no se califica con el de un subtipo.
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Normalmente este tipo de tumores, como ocurre en nuestro caso, se presenta como una masa indolora 
de crecimiento lento, generalmente en el retroperitoneo o en las extremidades. La masa puede ser 
blanda y carnosa o firme y pueden experimentarse síntomas de obstrucción urinaria o intestinal, si el 
tumor es grande y comprime estos órganos.

El término TLA se prefiere para designar a las lesiones superficiales potencialmente curables mediante 
resección quirúrgica. En cambio, el de LPS BD se aplica a las lesiones profundas (mediastino, 
retroperitoneo, ingle) en las que la cirugía difícilmente es curativa. En cualquier caso, la morfología es 
totalmente superponible. 

CASO CLÍNICO.
Se trata de una mujer de 81 años con antecedentes de HTA, Dislipemia y Síndrome depresivo 

que ingresa desde Urgencias tras hallazgos en prueba de imagen (Ecografía abdominal). Valorada 3 
meses antes por su MAP por astenia, siendo diagnosticada de ITU, realizando tratamiento con ATB. Tras 
el tratamiento comienza con deposiciones líquidas, que relacionan inicialmente al tratamiento 
antibiótico. Sin embargo, durante los dos meses siguientes ha persistido alteración del ritmo intestinal 
(deposiciones líquidas-pastosas alternando con estreñimiento de varios días) con leves molestias 
abdominales. Ante persistencia de síntomas, acude a centro privado donde realizan ecografía 
abdominal con los hallazgos de masas abdominales en fosa renal izquierda y en fosa iliaca izquierda-
pelvis. Por lo que recomiendan ingreso para completar estudio en centro de referencia. Refiere 
anorexia con pérdida de 3 kg en los dos últimos meses. No dolor torácico, fiebre ni disnea. Edema en 
MMII los últimos meses con parestesias. Limitación de la actividad por importante astenia. No se ha 
palpado bultos en ninguna localización. No sangrado a ningún nivel.

En la exploración a su llegada a Urgencias presenta buen estado general, estando normonutrida y 
normohidratada. Se encuentra estable desde el punto de vista hemodinámico con cifras de TA 130/70 
mmHg y FC 71 lpm, afebril con Tª 36.3ºC. En cabeza y cuello no se palpan adenopatías. La auscultación 
cardiaca es rítmica y sin soplos, presentando a nivel respiratorio murmullo vesicular conservado sin 
ruidos sobreañadidos. El abdomen es duro y doloroso a la palpación generalizada con matidez global. 
No signos de irritación peritoneal. Extremidades inferiores sin edemas. Se solicitaron pruebas 
complementarias iniciales en urgencias, constatándose en el hemograma cifras normales de hematíes, 
hemoglobina, hematocrito, leucocitos-formula, y plaquetas. La bioquímica con la urea y creatinina 
normales, así como el perfil hepático e iones. PCR 53. La radiografía de tórax se informa como normal, y 
en la radiografía de abdomen no presenta niveles. 

Se procede a su ingreso en planta de Hospitalización a cargo de Medicina Interna para completar 
estudio y se solicitan pruebas complementarias adicionales, entre ellas una analítica de amplio estudio 
con el siguiente resultado: extensión de frotis sanguíneo sin alteraciones significativas. Metabolismo 
del Hierro: Ferritina normal con Transferrina 148 mg/dL. H. Tiroideas: TSH 1.28 uUI/mL. Marcadores 
tumorales (CEA, CA 19.9, CA 125, B-2-microglobulina) normales. Se realiza de nuevo radiografía de 
abdomen con predominio de aire en colon ascendente y transverso, con silencio abdominal en el resto, 
probablemente por compresión de masas descritas en informe de ecografía abdominal. Se realiza 
también TC toraco-abdomino-pélvico con los siguientes hallazgos:
-TORAX: no se identifican lesiones pulmonares que sugieran la existencia de metástasis.
-ABDOMEN: enorme tumoración abdominal con distintos componentes, el predominante 
retroperitoneal izquierdo de unos 20 cm, mixta y que provoca un importante desplazamiento anterior 
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del RI y compresión y desplazamiento lateral del hemicolon ipsilateral se extiende superiormente hasta 
la región subdiafragmática e inferiormente se continua con otro componente localizado en fosa iliaca 
izquierda de unos 14 cm que comprime y desplaza anteriormente el sigma. Coexiste con otro 
componente sólido de 12,4 cm en línea media por delante de los vasos retroperitoneales con extensión 
hasta la pared abdominal anterior. Existen múltiples componentes tumorales en hemiabdomen 
derecho de menor tamaño. Hígado de tamaño normal observándose dos lesiones hipodensas de 
comportamiento inespecífico al igual que una tercera en la región subcapsular del segmento VII que no 
puede descartarse que se trate de metástasis. Adecuada concentración nefrográfica bilateral si bien se 
identifica una discreta pielocaliectasia renal derecha con ligera dilatación del uréter proximal, 
anterógrada a la compresión ejercida por la tumoración. 

Se completa estudio realizando BAG masa retroperitoneal, siendo el resultado AP de tumor estromal de 
estirpe adipocítica compatible con tumor lipomatoso atípico/liposarcoma bien diferenciado variante 
lipoma-like.

En resumen, dado el buen estado general de la paciente se decide alta y se comenta el caso con 
Oncología Médica que informan que en este caso la paciente no es subsidiaria de tratamiento agresivo, 
por lo que se solicita valoración por Unidad de Cuidados Paliativos, que ajustan tratamiento (1/2 
comprimido seguril al tratmiento habitual (modificar según edemas) y Fortecortin 4 mg 1-0-0, y 
recomienda por su parte, llamada de control y visita según clínica y estado de la paciente.

*TAC (corte trasversal): masa abdominal compatible con sarcoma retroperitoneal, con desplazamiento anterior del riñón 
izquierdo y del colon sobre todo izquierda.
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DISCUSIÓN.
Los términos tumor lipomatoso atípico (TLA) y lipoma atípico (LA) hacen referencia a lesiones 

que por su localización en extremidades y tronco (superficiales e intramusculares) la cirugía es 
potencialmente curativa. En cambio, el de liposarcoma bien diferenciado (LPS BD) se utiliza para 
lesiones morfológicamente idénticas, pero de situación profunda (retroperitoneo, mediastino e ingle) 
donde la cirugía difícilmente es curativa, como ocurre en nuestro caso.  El TLA/LPS BD es la variante de 
LPS más común, representando el 40-50% de todos los LPS. Son tumores propios de personas adultas, 
sin diferencias sexuales, y máxima incidencia en la 6ª década de la vida. Las localizaciones preferenciales 
por orden de frecuencia son: extremidades (70%), especialmente muslo, retroperitoneo (RP) (20%), 
área paratesticular y mediastino y otros (10%). Macroscópicamente son lesiones voluminosas, bien 
circunscritas, de color amarillo con variable proporción de tejido fibroso o mixoide. En el estudio 
histológico se han reconocido 4 subtipos (tipo lipoma, esclerosante, inflamatorio y de células 
fusiformes), si bien con frecuencia en una misma lesión pueden coexistir dos o más de ellos, 
particularmente en el RP. 

El liposarcoma es el tipo de tumor más frecuente de tipo retroperitoneal, son tumores difíciles de 
detectar de forma temprana porque los síntomas aparecen tardíos y no son específicos, pueden así 
crecer lentamente en el espacio retroperitoneal, alcanzando un tamaño considerable antes de ser 
diagnosticado. Se clasifican posteriormente por sus grados histológicos de diferenciación celular según 
estudio AP. En la mayoría de los pacientes, faltan síntomas y el diagnóstico se realiza de forma rutinaria 
sobre la base de tomografías abdomen y pelvis.
 
La resecabilidad del tumor y la histopatología están asociados con el pronóstico de la enfermedad, Y 
ambos factores son difíciles de dilucidar antes de someterse a intervención quirúrgica. Resecciones de 

*TAC (corte sagital): masa abdominal compatible con sarcoma retroperitoneal, con desplazamiento anterior del riñón 
izquierdo y del colon sobre todo izquierdo.
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órganos contiguos son comunes e incluyen la resección en bloque de los órganos retroperitoneales, 
incluyendo el riñón, la glándula suprarrenal, el páncreas, bazo, e incluso resección vascular (vena cava 
inferior) si Indicado. Varios estudios retrospectivos han sugerido que la radioterapia postoperatoria 
puede producir mejores resultados que cirugía sola, aunque otro estudio de diseño similar no reveló 
ninguna ventaja. 

Para el diagnóstico, la TC con contraste o resonancia magnética de abdomen y la pelvis deben utilizarse 
para, estadificación y planificación quirúrgica. Ambos pueden caracterizan la composición tumoral 
(grasa, nódulos sólidos, hemorragia, calcificaciones) y evaluar los órganos afectados, que suelen ser el 
riñón, la suprarrenal glándula y segmentos colónicos retroperitoneales, así como el páncreas, la aorta, 
la vena cava inferior y los vasos ilíacos para la participación potencial. En TC retroperitoneal, el 
Liposarcoma es típicamente un gran encapsulado, una masa que contiene cantidades variables de 
grasa y componentes tisulares. El desplazamiento de otras células retroperitoneales es usualmente la 
clave para identificar el origen retroperitoneal. 

Como se ha dicho anteriormente, la cirugía es la base del tratamiento, si la escisión del tumor es 
completa, no se recomienda una terapia posterior, aunque los pacientes deben estar monitorizados por 
si se produce una recurrencia. La escisión completa es a menudo curativa si el tumor está localizado en 
una extremidad, esto descarta el tratamiento mediante cirugía en el caso que exponemos y hace que la 
alternativa sea la terapia sistémica y radioterapia que han demostrado escasa eficacia, y ha sido 
desestimada por parte de Oncología Médica.

CLASIFICACION DE TUMORES ADIPOCITICOS

· Lipoma

· Lipomatosis

· · Lipoblastoma/lipoblastomatosis

· Angiolipoma

· Miolipoma

· Lipoma condroide

· Angiomiolipoma extra-renal

· Mielolipoma extra-adrenal

· Lipoma pleomórfico/Lipoma de células fusiformes

· Hibernoma

· Liposarcoma desdiferenciado

· Liposarcoma mixoide

1.Benignos

2.Intermedios (localmente agresivos)

3.Malignos
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· Liposarcoma pleomórfico

· Liposarcoma, sin otra especificación

CONCLUSIONES.
Se trata de una paciente que ingresa por masa abdominal compatible con sarcoma 

retroperitoneal, con desplazamiento anterior del riñón izquierdo y del colon sobre todo izquierdo. Se 
solicita biopsia guiada por ecografia, siendo el resultado AP de tumor estromal de estirpe adipocítica 
compatible con tumor lipomatoso atípico/liposarcoma bien diferenciado variante lipoma-like.

Como sólo la intervención quirúrgica ha demostrado mejorar la supervivencia general, siendo la 
variable más importante en el resultado es la capacidad de resecar completamente el tumor, y los 
tratamientos sistémicos y/o radioterapia son de eficacia dudosa y muy agresivos, la paciente inicia 
seguimiento por parte de Cuidados Paliativos.

Tal vez en nuestro caso dada la localización profunda (RP) acabe por causar la muerte bien por 
compresión de estructuras vitales o por desdiferenciación.
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“Coroidopatía serosa central complicada”

RESUMEN.
La coroidopatia central serosa es una patología de mecanismo fisiopatológico  no bien conocido, 

cuya manifestación más frecuente es en forma de desprendimientos de retina neurosensoriales, con 
menos frecuencia encontramos la rotura del epitelio pigmentario de la retina (EPR) acompañando al 
desprendimiento.

 Presentamos a una mujer de 49 años de edad con antecedente de  un episodio de coroidopatía serosa 
central aguda o clásica (CSC) en ojo izquierdo (OI) en el año 2009 y otro  episodio en el ojo derecho (OD) 
en 2012.  La paciente niega administración de corticoesteroides, pero sí refiere situación personal de 
estrés importante, también comenta haber realizado tratamiento erradicador para el helicobacter 
pílori. En el año 2015, acude a urgencias con pérdida brusca de visión presentando un desprendimiento 
total de la retina de tipo seroso, junto con  una rotura del EPR, resolviéndose con la toma de aldactone 
25 mg.  A los 5 meses, encontramos fluido subretiniano y hemorragia en la zona de plegamiento de EPR 
compatible con membrana neovascular (MNV) en la angiografía con fluoresceína (AFG).
Palabras clave: coroidopatía central serosa, desprendimiento de la retina seroso, rotura de epitelio 
pigmentario de la retina, neovascularización coroidea.

INTRODUCCIÓN .
La coriorretinopatía  serosa central es una enfermedad de etiología no aclarada caracterizada 

por presentar episodios de desprendimientos maculares serosos de retina  de manera recurrente. Entre 
los agentes causantes de esta enfermedad podemos encontrar diversos factores como infecciones, 
toxinas, reacciones inmunológicas, factores reguladores hormonales circulatorios y neuronales; todos 
ellos han sido implicados en el desarrollo de las alteraciones iniciales sin haber sido confirmados. Los 
avances  en las pruebas complementarias han permitido enfocar la atención en las alteraciones de 
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coroides y en el EPR (5). La AFG suele mostrar uno o varios puntos de fuga, donde el fluido parece 
emanar de la coroides, provocando un acúmulo de líquido dentro del espacio subretiniano a través de 
un defecto en las estrechas uniones intercelulares del EPR. Podemos distinguir varios tipos, la clásica 
que se ve en pacientes jóvenes y suele caracterizarse con un desprendimiento  agudo localizado con 
pérdida moderada de agudeza visual (AV) asociado a uno o varios  puntos de fuga detectados mediante 
angiografía fluoresceínica. La segunda forma, se caracteriza por una alteración difusa del EPR asociado 
con la presencia de una cantidad de fluido subretiniano persistente, esta forma se denomina 
epiteliopatía pigmentaria difusa, EPR descompensado o CSC crónica. Existe una tercera forma menos 
común de CSC que provoca desprendimiento de retina ampollosos, habitualmente esta variante se 
observa después de transplante de órganos o en pacientes con tratamiento con corticoides (4).

Como hemos comentado anteriormente es un hecho bien conocido que la terapia corticoidea se asocia 
con el desarrollo y la exacerbación de la coroidopatía serosa central, se han descrito casos en la 
literatura de desprendimiento seroso de la retina a partir de la rotura del epitelio pigmentario de la 
retina tras tratar una coroidopatía serosa central con corticoides o pautar corticoides a este tipo de 
pacientes por diferentes vías de administración (1).

El desprendimiento seroso de la retina con rotura gigante del epitelio pigmentario de la retina es una 
rara manifestación. Cuando la fóvea no está afectada, el pronóstico visual es favorable. Esta patología 
no requiere un tratamiento específico, pero sí una monitorización cuidadosa puesto que pueden 
aparecer complicaciones como la  neovascularización coroidea (2).

La rotura del EPR puede ser  una manifestación asociada a otras patologías retinianas como la 
degeneración macular exudativa asociada a la edad, existiendo casos reportados en la bibliografía en 
los que se incluyen  la coroidopatía serosa central. Aunque hasta ahora no se han caracterizado 
correctamente los factores predictivos, el pronóstico visual y el curso natural de la enfermedad en tales 
circunstancias (2).
Mediante el uso de angiografía con fluoresceína (AGF) de imágenes de fondo de ojo, retinografía con 
TOPCON OCT, tomografía de coherencia óptica (OCT) Heildelberg Spectralis y campo visual mediante 
campímetro Humphrey Visual Field Analyzer, analizamos 1 caso clínico  de coroidopatía central serosa 
con desprendimiento de retina de tipo seroso junto con una   rotura de epitelio pigmentario  gigante y 
neovascularización coroidea como complicación sin historia de uso previo de corticoides.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Presentamos una mujer de 49 años de edad, con antecedentes de coriorretinopatía serosa 

central en ojo izquierdo hacía 6 años y en ojo derecho hacía 3 años, con test de aliento positivo y que 
había realizado tratamiento erradicador de Helicobacter pylori, sin otros antecedentes personales de 
interés. Acudió al servicio de Urgencias por presentar disminución de la visión en ojo derecho (OD) de 
aproximadamente 15 días de evolución junto con micropsias y metamorfopsias, sin antecedente de 
trauma ocular. Al examen físico se constató una mejor agudeza visual corregida en cartilla de snellen de 
OD de 20/100 con estenopeico 20/70  en OI (ojo izquierdo) 100/100,  tensión ocular de 10 mmHg en OD 
y 12 mmHg en OI. En la biomicroscopía anterior sólo destacaba el hecho de encontrar restos de 
membrana pupilar en ambos ojos.

Al fondo de ojo derecho se observó la presencia de desprendimiento de retina exudativo que afectaba a 
todo el polo posterior, sin objetivar desgarros retinianos El ojo izquierdo presentaba lesiones  
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yuxtafoveolares de epiteliopatía pigmentaria difusa,  papila de bordes netos y retina aplicada 360 
grados. 

La tomografía de coherencia óptica en ojo derecho mostraba un desprendimiento gigante del epitelio 
pigmentario, así como una zona en temporal donde se insinuaba una rotura del mismo. Ante la 
sospecha de desprendimiento de retina (DR) seroso secundario a CSC con rotura del EPR instauramos 
tratamiento con 25 mg de aldactone cada 24 horas. 

Figura 1: Imagen procedente de retinógrafo que muestra desprendimiento seroso de retina con rotura del EPR, con una 
línea de fractura circular temporal a mácula en OD.

Figura 2: Imagen de OCT Heidelberg correspondiente al OD en la que se visualiza desprendimiento de retina 
neurosensorial yuxtafoveal. No se objetivan datos sugestivos de engrosamiento coroideo.
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En los días posteriores se realizaron estudios para descartar procesos de uveitis posteriores 
inmunológicas e infecciosas, así como un hipercortisolismo endógeno. Realizándole estudio sistemico 
para descartar enfermedades tales como: síndrome de presunta histoplasmosis ocular (SPHO), 
neovascularización coroidea (NVC) idiopática, enfermedad de harada, escleritis posterior, tumores , 
enfermedades vasculares como lupus, PAN, policondritis, hipertensión arterial maligna, esclerodermia, 
dermatomiosistis y tumores como hemangiomas coroideos, metástasis y osteomas coroideos entre 
otros.

Se lleva a cabo también una ecografía modo B, encontrando DR seroso sin datos sugestivos de 
engrosamiento escleral, ni lesiones ocupantes de espacio.

Al mes, tras la resolución del desprendimento seroso se llevó a cabo la AFG (angiografía fluoresceínica) 
e ICG (angiografía con verde de indocianina). 

Figura 3: Imagen de AGF en fase arterio-venosa precoz  se aprecia área de hiperfluorescencia con efecto ventana en 
hemirretina temporal debido a la falta del epitelio pigmentario de la retina, no pudiendose detectar puntos de fuga.
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Figura 4: Imagen procedente de ICG donde se observan zonas de alteración del EPR en polo posterior con los 
vasos coroideos de buen calibre, zona de hipercianescencia correspondiente a la falta de EPR y una zona 

hipocianescente por efecto pantalla.

Finalmente la paciente al mes presentaba una resolución del cuadro con AV  en OD de 20/40 y en OI de 
20/15. A la exploración funduscópica del ojo derecho observamos retina aplicada 360 grados con 
defecto localizado del  EPR a nivel periférico por plegamiento del mismo.

Figura 5: Imagen retinográfica de OD tres meses después donde se observa un engrosamiento de la zona de 
enrollamiento y  una rotura del EPR  con exudación activa.
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Se vuelve a realizar AFG e ICG, destacando la presencia de MNV en en zona de la rotura del EPR, con 
hiperfluorescencia tardía. La cual fue tratada con terapia anti factor de crecimiento endotelial vascular 
(anti-VEGF)  vía intravítrea con buena respuesta. 

Figura 6: Imagen de AFG de OD donde se observa una lesión hiperfluorescente con fuga de contraste en tiempos 
tardíos en el borde de la rotura debido a la existencia de una membrana neovascular.

Tras 1 año detectamos de nuevo actividad  de CSC mediante OCT AFG en el ojo contralateral,  siendo 
tratada con terapia fotodinámica (TFD) con buena respuesta.
En la actualidad la paciente se encuentra estable, su mejor agudeza visaul corregida es de 20/20 en OD y 
de 20/15 en OI.

DISCUSIÓN.
La coroidopatía serosa central fue descrita por  primera vez por Albrecht Von Grraefe en 1866, 

bajo el término de “retinitis central recurrente.” En 1967, Gass la llamó coroidopatía central idiopática y 
aportó la descripción, patogenia y características clínicas de la misma. Se define como desprendimiento 
seroso de la retina neurosensorial secundario a uno o más lesiones del EPR. En su patogenia se produce 
un defecto de la integridad del EPR así como una  pérdida de la polaridad de las células del EPR con el 
consiguiente bombeo de las mismas en la dirección equivocada.

En cuanto a su fisiopatología, algunas observaciones sugieren que la estimulación adrenérgica a través 
de la circulación y/ o de los nervios simpáticos podría conllevar al desarrollo de una CSC por inducir 
vasoconstricción coroidea y alteración del flujo sanguíneo.
También es conocido el hecho de que los corticoides ya sea mediante administración exógena o 
secreción endógena provocan una descompensación de la circulación coroidea al causar, entre otros 
efectos, alteración de la fragilidad capilar, hiperpermeabilidad  y afectar al transporte de iones 
revirtiendo la polaridad de las células del EPR (3).
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Así pues, la alteración del equilibrio en el complejo EPR-membrana de Bruch y coriocapilar conduce a la 
aparición de fluido sub-EPR.

Tras el descarte de las patologías vaculares como lupus, poliarteritis nodosa, la esclerodermia, 
dermatomiositis, hipertensión arterial maligna, tumores, patologías inmunológicas e infecciosas y la 
ausencia de administración exógena de corticoides (2) podemos presumir que en el caso al que se 
refiere este estudio, el aumento de la secreción endógena de cortisol, motivado por el alto nivel de 
estrés al que estaba sometida la paciente, fue el detonante para alterar la vascularización coroidea y la 
modulación del EPR provocando las patologías anteriormente descritas en el fondo de ojo.

La neovascularización coroidea (NVC) es una complicación rara de la CCS y que en este caso se detectó 
varios meses después de la aparición del defecto del EPR. Probablemente la NVC fue secundaria y no 
contribuyó en el origen de la rotura del EPR, tal y como hay descrito algún otro caso similar en la 
literatura médica (2).

Además, este caso clínico constituye un buen ejemplo sobre cómo una manifestación oftalmológica 
puede ser la expresión de una alteración sistémica y por lo tanto, hay que hacer un diagnóstico, 
tratamiento y seguimiento integral, teniendo en cuenta patologías sistémicas para llevar a cabo un 
buen manejo y control de la enfermedad.
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“Úlceras corneales en Síndrome de Sjögren 
secundario”

RESUMEN.
Mujer de 58 años de edad que acude a urgencias con sensación de cuerpo extraño, 

enrojecimiento y secreciones en ambos ojos, durante las últimas dos semanas. Como antecedentes 
personales destacan que está diagnosticada de artritis reumatoide y ha presentado úlceras corneales 
espontáneas en una ocasión. La mejor agudeza visual corregida (MAVC) inicial era en ojo derecho (OD) 
con estenopeico (CE) 20/40 y ojo izquierdo (OI) CE: 20/40 difícil. A la biomicroscopía anterior destacaba 
una queratitis puntacta intensa en ambos ojos y úlceras corneales en ambos ojos, por lo que se inició 
tratamiento intensivo con lágrimas artificiales y posteriormente tratamiento para la blefaritis anterior.

Tras estrecho seguimiento y tratamiento alcanza una  MAVC OD: 2 letras de 20/20; OI: 2 letras de 
20/15), presentado sólo una queratitis puntacta leve sin aparición de úlceras corneales tras varios 
meses de seguimiento y buen control de la sintomatología por ojo seco.

Palabras clave: úlcera corneal, síndrome de Sjögren, ojo seco, artritis reumatoide

INTRODUCCIÓN.
El síndrome de ojo seco es uno de los problemas más comunes en las clínicas oftalmológicas. Se 

ha visto que los problemas de ojo seco crecen exponencialmente a medida que las personas envejecen. 
Muchos de los pacientes que presentan estas molestias son etiquetados en ocasiones bajo el 
diagnóstico erróneo de “alérgicos” o incluso de conjuntivitis crónica (1).

Podemos definir el ojo seco como una alteración de la película lagrimal que motivaría el daño en la 
superficie interpalpebral, suficiente para provocar molestias y disconfort visual en diferentes grados (4).
El caso que vamos a exponer a continuación versa sobre paciente con ojo seco secundario que sufre 
úlceras corneales recidivantes, que requirió el empleo de varios tratamientos para el control de las 
úlceras y la sintomatología provocada por el ojo seco.
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DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.
Mujer de 58 años de edad que acude a urgencias con sensación de cuerpo extraño, 

enrojecimiento y secreciones en ambos ojos, durante las últimas dos semanas.

Antecedentes personales: artritis reumatoide de larga evolución; en tratamiento con sulfasalazina 500 
mg a dosis de 2 comprimidos al día y metotrexato 15mg/0.30 ml 1 inyección semanal. Ha presentado 
úlceras corneales espontáneas en una ocasión.
Antecedentes familiares: madre y una hermana diagnosticadas de glaucoma primario de ángulo 
abierto.

Mejor agudeza visual corregida (MAVC):
-Ojo derecho (OD): 20/70 .Con estenopeico (CE) 20/40
-Ojo izquierdo (OI): 20/70. CE: 20/40 difícil

Presión intraocular ocular (PIO): OD 12 mmHg; OI 11  mmHg. Motilidad ocular extrínseca e intrínseca: 
normales. A la exploración en la lámpara de hendidura observamos:

- OD: Hiperemia conjuntival leve de tipo mixta sin folículos en fondos de saco conjuntivales ni 
secreciones de aspecto bacteriano. Queratitis punctata superficial densa ++ y úlcera corneal a las 5 
horas de aspecto no infiltrado, bien delimitada. Tiempo de ruptura de la película lagrimal (BUT) menor 
de 10 segundos. No Tyndal, buena profundidad de cámara anterior, fáquica.  

Figura 1. Imagen de ojo derecho a la exploración en lámpara de hendidura, destaca úlcera corneal a las 5 horas 

de aspecto no infiltrado, bien delimitada.

- OI: Hiperemia conjuntival leve de tipo mixta sin folículos en fondos de saco conjuntivales ni 
secreciones de aspecto infeccioso. Queratitis punctata superficial densa +++ y úlcera corneal a las 8 
horas de aspecto no infiltrado (de mayor tamaño que en OD),  redondeada y bien delimitada,  BUT 
menor de 10 segundos, no Tyndal, buena profundidad de cámara anterior, fáquica. 

Figura 2. Imagen de ojo izquierdo en la que 

destaca, úlcera corneal a las 8 horas de aspecto 

no infiltrado (de mayor tamaño que en OD),  

redondeada y bien delimitada.
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Ante estos hallazgos clínicos y dados los antecedentes de artritis reumatoide, se plantea como probable 
diagnóstico úlceras epiteliales corneales secundarias a ojo seco moderado-severo.
Se decide pautar colirio de tobramicina 4 veces al día, pomada epitelizante cada 12 horas e intensificar 
lubricación ocular con lágrimas artificiales sin conservantes al menos 5 veces al día. Se cita para 
reevaluación y seguimiento en consulta de córnea en 1 semana.

Tras una semana con tratamiento la paciente nos refiere fotofobia importante y presencia de 
secreciones blanquecinas en ambos ojos, aunque sensación de mejoría subjetiva.

A la exploración se objetiva: MAVC en ambos ojos: 20/70  C.E 20/30 y el examen biomicroscópico, en OD 
adelgazamiento de la úlcera epitelial, aunque ha disminuido de tamaño y en OI adelgazamiento 
también de la úlcera epitelial pero la lesión es negativa para fluoresceína, el resto del segmento anterior 
sin cambios, persistiendo queratitis punctata densa ++. Se objetiva también meibomitis hipersecretora 
por lo que recomendamos iniciar tratamiento de higiene palpebral mediante calor local, masaje y 
limpieza con toallitas para párpados. Pautamos lubricante ocular enriquecido con vitamina A (en forma 
de pomada) por la noche y dos tipos de lágrimas artificiales sin conservantes (una para ojo seco más 
severo que la otra) intercaladas entre sí 4 veces al día cada una. Mantenemos tobramicina en colirio 
hasta hacer 10 días de haber iniciado el tratamiento.

Dos semanas después de haber sido vista en urgencias, refiere mejoría notable de su sintomatología, 
pero  persisten algunas molestias oculares que ella presentaba de base antes del episodio agudo. MAVC 
OD 20/70 C.E 20/25 y OI 20/70 C.E 20/20 difícil.

Biomicroscopía anterior (BMA):
- OD: nubécula a las 5 horas, queratitis punctata densa +, BUT = 2 sg, no Tyndal, leve hiperemia 
conjuntival, secreciones blanquecinas filiformes abundantes en carúncula.
- OI: Figura 3. Imagen tomada con filtro azul cobalto en la que se aprecia leucoma residual a 

las 9 h, queratitis punctata densa ++ (a la derecha se aprecia el detalle de la misma imagen). 
Además, presenta BUT = 1-2 sg, hiperemia conjuntival leve-moderada, algunas secreciones 
blanquecinas.
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Test de Schirmer tipo I (sin anestesia): inferior a 5 mm. Test de Schirmer tipo II (bajo anestesia tópica): 
claramente inferior a 5 mm en ambos ojos.

Realizamos cuestionario de sintomatología de ojo seco. Para ello utilizamos el cuestionario publicado 
por Donate y Benítez del Castillo en 2002 (2) que interroga sobre la presencia de 18 síntomas y cada uno 
de ellos se puntúa  según la gravedad y frecuencia con la que lo padeció en la última semana. La 
puntuación final se obtiene sumando los valores de cada uno de los síntomas. El punto discriminativo es 
12,5 de forma que si obtenemos una puntuación entre 0 y 12 se considera que el individuo no padece 
ojo seco y si ésta está entre 12 y 72 es probable que lo tenga. Cada uno de estos síntomas se clasificará 
según la gravedad de acuerdo con la siguiente escala: 0 (no tiene ese síntoma), 1 (pocas veces tiene ese 
síntoma), 2 (a veces tiene ese síntoma pero no le molesta), 3 (frecuentemente tiene ese síntoma, le 
molesta, pero no interfiere en sus actividades, 4 (frecuentemente tiene ese síntoma, le molesta e 
interfiere en sus actividades).

Como resultado del cuestionario pretratamiento con una lágrima artificial de tipo  gel se obtiene una 
puntuación total de 50. Figura 4 (segunda columna).
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LÁGRIMAS 

ARTIFICIALES TIPO GEL 

PRETRATAMIENTO  POSTRATAMIENTO 

Enrojecimiento ocular 3 1 

Borde de párpados 

inflamados 

1 0 

Escamas o costras en 

párpados 

2 0 

Ojos pegados al

levantarse 

2 1 

Secreciones (legañas) 4 2 

Sequedad de ojo 4 3 

Sensación de arenilla 4 2 

Sensación de cuerpo 

extraño 

4 2 

Ardor / Quemazón 4 1 

Picor 2 1 

Malestar de ojos 4 2 

Dolor agudo (pinchazos en 

los ojos) 

2 1 

Lagrimeo 0 0 

Ojos llorosos 0 0 

Sensibilidad a la luz 

(fotofobia) 

4 4 

Visión borrosa transitoria 

que mejora con parpadeo 

4 3 

Cansancio de ojos o 

párpados 

4 2 
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Además, ha sido diagnosticada por su reumatólogo de síndrome de Sjögren secundario, presentando 
títulos de anticuerpos antinucleares elevados significativamente, así como factor reumatoide elevado.

Valorando los síntomas y signos comentados anteriormente pautamos vía tópica: las lágrimas 
artificiales que estaba poniendo, pero al menos 5 veces al día, y otra lágrima artificial de tipo  gel al 
menos una aplicación 2 veces al día, también  diclofenaco monodosis 1 gota 3 veces al día durante 1 
semana. Y el siguiente tratamiento vía oral: suplementos de omega tres 2 cápsulas al día durante las 
comidas durante un período de 3 meses, doxiciclina 100 mg 1 comprimido cada 12 horas durante 15 
días y luego dosis de mantenimiento de 1 comprimido al día. Continuar con higiene palpebral.

Un mes después, acude de nuevo a revisión, refiere que han desaparecido las secreciones blanquecinas 
y presenta menor sensación de disconfort visual.
MAVC OD: +2 letras de 20/20); OI: +2 letras de 20/15). 

BMA: Figuras 5 y 6.  Imágenes de ojo derecho (evolución tras 1 mes de tratamiento) a la izquierda con filtro de luz blanca 
y a la derecha con filtro de luz azul cobalto. Queratitis punctata superficial bilateral + (más acusada en OI), no hay 
secreciones, borde palpebral sin eritema, ausencia de tapones grasos en las gándulas de Meibomio o detritus en la 

lágrima. 

Volvemos a realizar el cuestionario sobre ojo seco y se obtiene como resultado del cuestionario 
postratamiento con lágrima artificial de tipo  gel, durante 1 mes, un valor de 26. Figura 4 (tercera 
columna). Dejamos pautado como tratamiento tópico lágrima artificial de consistencia líquida y  otra 
de tipo gel alternándolas. Continuamos con Doxiciclina 100 mg cada 24 horas otro mes.

Actualmente, 4 meses después, la paciente se encuentra estable desde el punto de vista de la 
sintomatología del ojo seco, ha suspendido hace un mes el tratamiento oral con doxiciclina y continúa el 
tratamiento tópico con lágrimas artificiales varias veces al día. Desde el punto de vista reumatológico 
también está estable y sigue con el mismo tratamiento inicial, usando antiinflamatorios y/o corticoides 
vía oral en los períodos de mayor sintomatología. A la exploración del segmento anterior sólo destaca 
una queratitis punctata superficial leve en ambos ojos y las nubéculas de ojo derecho y ojo izquierdo 
descritas anteriormente.
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DISCUSIÓN
A la alteración de la película lagrimal que provoca daño en la superficie interpalpebral, suficiente 

para provocar molestias y disconfort visual en diferentes grados, lo llamamos ojo seco (4). Hace unos 
años la manera más frecuente de clasificar el ojo seco era según la parte de la estructura de la película 
lacrimal afectada. De esta manera se clasificaba como muco-, acuo- o lipodeficiente. La relevancia 
clínica de esta clasificación era mínima ya que en la mayoría de los casos la enfermedad, en su fase de 
desarrollo, afecta a todos los componentes de la película lagrimal. Hay una clasificación que separa los 
casos de ojo seco según su principal causa patogénica en dos clases principales. Por un lado el ojo seco 
lacrimodeficiente  (trastorno de la secreción lagrimal o bien un fallo en el transporte del fluido lagrimal 
al saco conjuntival) es el tipo de mayor prevalencia. Éste puede dividirse a su vez en 2 subgrupos: 
lacrimodeficiencia tipo Síndrome de Sjögren y lacrimodeficiencia no de Síndrome de Sjögren. Por otro 
lado, estaría el ojo seco lacrimosuficiente (la anormalidad lagrimal se debe a la evaporación) o también 
conocido como ojo seco evaporativo. Éste último puede encuadrarse asociado a blefaritis, patología del 
parpadeo, trastornos de la congruencia párpado/globo ocular, trastornos de la superficie ocular, otros 
trastornos de la película lagrimal y trastornos combinados. Se considera que cada uno de los 
trastornos/patologías arriba mencionados es individualmente capaz de causar ojo seco. Algunos de los 
trastornos pueden presentarse juntos y actuar de modo combinado para causar ojo seco (1).

La queratoconjuntivitis seca es la manifestación ocular más frecuente de la artritis reumatoide, 
caracterizada por una falta de lubricación ocular. Otras afecciones oculares que se pueden encontrar en 
este tipo de pacientes son la queratitis ulcerativa periférica, la epiescleritis y la escleritis, entre otras (3).
El caso que hemos expuesto representa un ejemplo de ojo seco moderado-severo secundario a 
enfermedad reumatológica (artritis reumatoide). Más en concreto se trataría de un Síndrome de 
Sjögren secundario.

El síndrome de Sjögren primario presenta los mismos aspectos de ojo seco lacrimodeficiente 
combinados con boca seca, la presencia de autoanticuerpos y un número de focos positivos en la 
biopsia de glándulas salivares accesorias. El síndrome de Sjögren secundario tiene las características del 
primario en combinación con manifestaciones clínicas explícitas de una enfermedad autoinmune del 
tejido conectivo. La artritis reumatoide es la más frecuente de dichas enfermedades (1). Dada la alta 
prevalencia de esta enfermedad y otras enfermedades sistémicas asociadas a ojo seco, deberíamos 
estar alerta a estos síntomas para llevar a cabo un buen control de la sintomatología, lo antes posible, y 
evitar posibles complicaciones.

En esta paciente además se une un componente importante de ojo seco evaporativo secundario a la 
blefaritis anterior y disfunción de las glándulas de Meibomio que presenta. Se trata por tanto, de un ojo 
seco por transtorno combinado.

 Por otro lado, aunque mediante el test de Schirmer habíamos demostrado una clara disminución en la 
producción acuosa de la lágrima, decidimos usar el cuestionario de sintomatología de ojo seco (Donate 
y Benítez del Castillo, 2002) (2), de esta manera intentamos cuantificar la sintomatología de ojo seco y 
decidimos comparar este resultado antes y después de iniciar el tratamiento con lágrima artificial de 
tipo  gel, obteniendo una clara mejoría de los síntomas, aunque no se puede atribuir exclusivamente a 
su uso ya que intervienen otros factores. En la actualidad y en nuestro medio disponemos de varias 
posibilidades de tratamiento del ojo seco entre las que encontramos: lágrimas artificiales, 
antinflamatorios, secretagogos, suero autólogo, tetraciclinas e higiene palpebral.

En este caso, además de dirigir el tratamiento hacia el cuidado del borde palpebral mediante higiene y 
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tratamiento oral con doxiciclina, hemos intentado recomendar las lágrimas artificiales que más se 
adaptaban a las necesidades de la paciente. La sintomatología del ojo seco a pesar de ser uno de los 
motivos más importantes de consulta, no se le suele atraer la suficiente atención y en muchas 
ocasiones simplemente se busca una rotación continua del lubricante ocular hasta dar con el más 
adecuado para cada paciente. Siendo conocedor de las recomendaciones generales, de las 
propiedades que aporta cada componente de la presentación, y del precio de cada una, deberíamos 
realizar una recomendación adaptada a cada situación, aportando de esta manera un pequeño tributo, 
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A propósito de un caso: encefalitis límbica 
paraneoplásica anti-hu

RESUMEN.
Los trastornos neurológicos paraneoplásicos son síndromes vinculados con cánceres que 

pueden afectar cualquier parte del sistema nervioso. Constituyen efectos remotos de la neoplasia, 
causados por mecanismos diferentes de las metástasis o por cualquiera de las complicaciones del 
cáncer como coagulopatías, accidente cerebrovascular, cuadros metabólicos y nutricionales, 
infecciones y reacciones adversas a la oncoterapia. En 60% de los afectados, los síntomas neurológicos 
surgen antes de que se diagnostique el cáncer.
La encefalitis límbica es una enfermedad caracterizada por afectación de la memoria, síntomas 
psiquiátricos y convulsiones. Se estudiado una vinculación entre anticuerpos anti HU y la encefalitis 
límbica.

PALABRAS CLAVES.
Trastorno neurológico paraneoplásico, anticuerpos anti HU, carcinoma microcítico, crisis 

epilépticas, resonancia magnética.

INTRODUCCIÓN.
Casi todos los trastornos neurológicos paraneoplásicos son mediados por respuestas 

inmunitarias desencadenadas por la expresión tumoral de proteínas neuronales (antígenos 
onconeuronales). Se han identificado numerosos anticuerpos que reaccionan con la neoplasia y, son 
detectados en el suero o el líquido. Los antígenos contra los cuales surgen los anticuerpos suelen ser 
proteínas intracelulares que intervienen en el desarrollo y en la función de las neuronas.

Además de los anticuerpos también hay estudios que reflejan la participación de linfocitos T CD4+ y 
CD8+, explicando la resistencia que ofrecen muchos de estos trastornos al tratamiento (1).
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Se presenta el caso de un paciente con encefalitis límbica anti HU paraneoplásica y carcinoma 
microcítico de pulmón; desarrollando a continuación, tanto la clínica acompañante como las pruebas 
complementarias que se le realizaron para concluir el diagnóstico. (1,2)

CASO CLÍNICO.
Paciente varón de 62 años con los siguientes antecedentes: accidente de tráfico con TCE y 

afectación del VI par izquierdo residual, pancreatitis aguda no litiásica, shock séptico de origen 
urológico, diverticulosis colónica y cistectomía radical con reconstrucción tipo bricker II. Este paciente 
con todos estos antecedentes personales descritos es trasladado por el servicio de urgencias 112 por 
presentar crisis tónico-clónica y sialorrea presenciado por su mujer.

Se realiza exploración del paciente en urgencias, hallándose hemodinámicamente estable y 
neurológicamente sin hallazgos patológicos. Se realiza TAC craneal de urgencia no observándose áreas 
de captación patológica ni lesiones ocupacionales. Posteriormente, se reinterroga a la familia que 
explica que desde hace un mes presenta un deterioro del estado general, así como un cuadro depresivo. 
Descartando alteraciones neurológicas y metabólicas agudas que justificaran dicha crisis epiléptica se 
decide completar el estudio con un EEG y una RM de forma ambulatoria, así como, iniciar tratamiento 
antiepiléptico. 

Sin embargo, tres días después es trasladado de nuevo a urgencias por dos nuevas crisis tónico-clónicas 
generalizadas procediendo su ingreso en el servicio de neurología.

A continuación, se realizaron una serie de pruebas complementarias para descartar los posibles 
diagnósticos. El hemograma, coagulación, bioquímica fueron normales; el urocultivo fue negativo. Se 
efectuó una punción lumbar con análisis bacteriológico, micológico y virológico negativos. De esta 
manera, se excluyen las causas metabólicas, tóxicas, infecciosas y tumorales.
Para descartar la etiología paraneoplásica, se realizó medición de anticuerpos onconeuronales séricos 
(anti HU, anti Yo, anti Ri), resultando positivo para los anti HU.

El registro EEG muestra afectación cerebral difusa de grado medio.
La RMN craneal reflejaba hiperintensidad poco definida a nivel de la región profunda del lóbulo 
temporal adyacente al asta temporal, área del hipocampo, visible en secuencia fundamentalmente T2 y 
FLAIR. 
En la TAC corporal se detectó únicamente una adenopatía hiliar izquierda de 1,2 cm. Posteriormente, se 
realiza broncoscopia visualizándose mediante EBUS una lesión hipoecoica irregular en contacto con la 
arteria pulmonar izquierda; tomando biopsia y muestras para cultivos.

Dada la presencia de una encefalitis límbica paraneoplásica anti HU sin evidencia de lesión tumoral 
activa por TAC y RMN, así como biopsia de adenopatía mediante EBUS negativa se le realizó un PET-TAC 
para búsqueda de primario. De esta forma, el PET-TC de cerebro (Fifura1) resultó compatible con el 
diagnóstico de presunción de encefalitis límbica: Se informó como área de hipermetabolismo 
asimétrico entre corteza entorrinal y lóbulo límbico del hemisferio izquierdo, claramente diferenciada 
de la distribución fisiológica que se presenta en el resto de territorios corticales y sustancia gris central. Y 
en el PET-TC de tórax se halló lesión hipermetabólica focal parahiliar izquierda sospechosa de 
malignidad.
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Figura 1. PET-TC de cerebro.

Tras estos datos se realiza toracotomía izquierda, disección y biopsia de la lesión infiltrante del hilio 
pulmonar izquierdo; obteniendo el resultado anatomopatólogo de carcinoma microcítico de pulmón 
con metástasis en ganglio de la ventana aorto-pulmonar.

Tras el diagnóstico definitivo de carcinoma microcítico de pulmón con metástasis en ganglio de la 
ventana aorto-pulmonar asociado a encefalitis límbica paraneoplásica se refiere al servicio de 
oncología para dirigir tratamiento.

DISCUSIÓN.
La encefalitis límbica paraneoplásica se caracteriza por severos déficits cognitivos y crisis 

convulsivas. Suele asociarse a carcinoma de células pequeñas de pulmón, como en nuestro caso clínico. 
El diagnóstico de encefalitis límbica paraneoplásica es difícil, ya que los marcadores clínicos a menudo 
están ausentes, y los síntomas suelen preceder al diagnóstico del cáncer; siendo útil la detección de 
anticuerpos antineuronales (2).

El diagnóstico y el tratamiento de los trastornos neurológicos paraneoplásicos pueden ser difíciles. En 
primer lugar, es frecuente que surjan las manifestaciones antes que se detecte la presencia del tumor, 
como se refleja en nuestro paciente. En segundo lugar, el síndrome neurológico evoluciona en forma 
rápida y progresiva produciendo un déficit neurológico intenso
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y, generalmente irreversible en un lapso muy breve de tiempo. Por todo ello, es prioritario conocer y 
diagnosticar estos síndromes paraneoplásicos para combatir el tumor primario.
Para el diagnóstico no se cuentan con métodos radiológicos o electrofisiológicos específicos que 
permitan diagnosticar un trastorno neurológico paraneoplásico. La presencia de anticuerpos contra 
neuronas (tabla 1) (1) puede resultar útil para el diagnóstico, con las salvedades siguientes: se detectan 
los anticuerpos sólo en 40 a 50% de estos trastornos; los anticuerpos pueden aparecer en el suero y en 
el LCR, pero en algunas personas lo hacen únicamente en este último; hay una correlación imperfecta 
entre los títulos de anticuerpos y la evolución del trastorno neurológico (3).

La resonancia magnética y los estudios de LCR son importantes para descartar complicaciones 
neurológicas causadas por la propagación directa del cáncer, en particular la enfermedad metastásica y   
leptomeníngea. En la resonancia magnética la encefalitis límbica paraneoplásica se caracteriza por 
anormalidades unilaterales o

bilaterales en la mitad interna del lóbulo temporal que se identifican mejor con la resonancia con 
tiempo de recuperación T2 y secuencias de recuperación de inversión atenuadas por líquido, aunque a 
veces se pueden intensificar con gadolinio (2,3)

Además, esta entidad se caracteriza por confusión, depresión, agitación, ansiedad, déficit intenso de la 
memoria a corto plazo, convulsiones complejas parciales y demencia. Recordando que nuestro 
paciente comenzó con un cuadro depresivo de un mes de evolución antes de sufrir las 3 crisis 
epilépticas (4).

Todos los tipos de encefalitis y encefalomielitis paraneoplásicas, excepto la encefalitis límbica, 
reaccionan deficientemente al tratamiento. A veces se obtiene la estabilización de los síntomas o 
mejoría neurológica parcial, particularmente cuando hay una reacción satisfactoria de la neoplasia, a la 
oncoterapia. Como tratamiento se plantean la plasmaféresis, la inmunoglobulina intravenosa y la 
inmunosupresión (5,6)

En concreto nuestro paciente, está recibiendo tratamiento quimioterápico con carboplatino etopósido 
dirigido a su cáncer microcítico pulmonar; así como corticoides, inmunomoduladores y antiepilépticos 
dirigidos a su encefalitis límbica con evolución estable y vigilancia extrema.

Tabla 1. (1).

CONCLUSIONES
Se destaca la importancia de diagnosticar cuanto antes el cuadro compatible con síndromes 

neurológicos paraneoplásicos ya que la mayoría de las veces son la primera manifestación del tumor 
primario. Además, es necesario no demorar el tratamiento a la espera de confirmación diagnóstica 
puesto que el tiempo de evolución determina la respuesta al tratamiento. 
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Manejo perioperatorio de la neurofibromatosis tipo I 
asociado a feocromocitoma bilateral

RESUMEN.
El feocromocitoma se puede heredar como rasgo autosómico dominante, ya sea aisladamente o 

en combinación con otras anormalidades como el MEN tipo 2A o tipo 2B; o, como en el caso que nos 
ocupa, con la neurofibromatosis tipo I o la enfermedad de Von Recklinghausen    En la enfermedad de 
Von Recklinghausen, la coexistencia con feocromocitoma alcanza índices que no superan el 1%. 
El objetivo de este trabajo es presentar la asociación tan poco frecuente del feo cromocitoma y la 
neurofibromatosis tipo I, así como su manejo tanto preoperatorio como intraoperatorio.

PALABRAS CLAVES.
Neurofibromatosis. Feocromocitoma. HTA. Catecolaminas.

INTRODUCCIÓN.
Las mutaciones en el gen NF-I (neurofibromatosis tipo I) predisponen al desarrollo de 

feocromocitoma, aunque esta relación no es muy frecuente. Se ha estimado que el 1% de los pacientes 
con feocromocitoma sufren una mutación del gen NF-I.

Se presenta un caso clínico sobre un paciente con feocromocitoma bilateral asociado a 
neurofibromatosis tipo I, realizándose optimización pre e intraoperatorias para llevar a cabo la 
intervención quirúrgica propuesta: suprarrenalectomía abierta (1).

CASO CLÍNICO.
Paciente varón de 55 años con neurofibromatosis, diabético tipo II, hipertenso y dislipémico; 

intevenido previamente de un sarcoma retroperitoneal hace 15 años. En 2013 es intervenido de 
feocromocitoma derecho visualizándose, además, un nódulo suprarrenal izquierdo en seguimiento 
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desde entonces mediante TAC toracoabdominal de control (Figura 1). En dicho seguimiento, en abril de 
2017 se detecta aumento de catecolaminas en orina; solicitando rastreo de cuerpo completo con MIBG 
informando con compatibilidad de feocromocitoma izquierdo. Se contacta con los servicios de 
anestesiología y urología para programar cirugía. 
Una vez visto en la consulta de preanestesia, el paciente ingresa una semana previa a la intervención 
quirúrgica en medicina interna para la optimización preoperatoria: realizando un alfa bloqueo 
mediante fenoxibenzamina y posteriormente un beta bloqueo mediante bisoprolol. Además, como 
dato característico de este caso, se pautó actocortina de 100 mg iv cada 8 horas (duplicando la dosis el 
día previo de la intervención quirúrgica) debido a la insuficiencia suprarrenal que acontecería tras la 
suprarrenalectomía izquierda.

Figura 1. TAC con lesión nodular en glándula suprarrenal izquierda (feocromocitoma)

DISCUSIÓN.
La neurofibromatosis es una enfermedad neurocutánea de escasa prevalencia. Hay 2 tipos, la 

tipo 1 conocida como enfermedad de Von Recklinghausen (más del 90% de los casos) y la tipo 2. Su 
incidencia varía según el tipo, que es de 1/3.500 en la tipo 1 y de 1/35.000 en la tipo 2. De herencia 
autosómica dominante, por lo que la mitad de los casos son familiares,mientras que la otra mitad se 
debe a mutaciones esporádicas. Se ha descrito feocromocitoma en el 20-56% de los pacientes en los 
que coexisten la HTA y la neurofibromatosis tipo I. Por tanto, es muy importante tener en cuenta la 
posibilidad de un feocromocitoma, de los cuales, el 84,2% son unilaterales y, un 9,6% son bilaterales, 
como en el caso de nuestro paciente. La edad media del diagnóstico del feocromocitoma es de               
42 años (1).

Un feocromocitoma es un tumor de células cromafines secretor de catecolaminas que se localiza 
típicamente en las glándulas suprarrenales. Este tumor causa hipertensión arterial persistente o 
paroxística. El diagnóstico se realiza a través de la medición de los productos de las catecolaminas en 
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sangre (sensibilidad hasta un 99%) u orina (menos específicas que las plasmáticas). Las pruebas de 
diagnóstico por imagen, en especial TC o RM, ayudan a localizar los tumores; en ocasiones, se usa la 
gammagrafía con I-metayodobencilguanidina (MIBG). El tratamiento requiere la extirpación del tumor, 
siempre que sea posible (1).

La neurofibromatosis 1 se caracteriza por la existencia de abundantes neurofibromas y manchas “café 
con leche”. Alguna que otra vez, los neurofibromas sufren degeneración maligna y se transforman en 
tumores malignos de las vainas de los nervios periféricos.

El instituto Nacional de la Salud de EE.UU.  definió en 1987, los criterios diagnósticos de la 
neurofibromatosis tipo I. El diagnóstico se basa en la valoración clínica y precisa 2 o más de los siguientes 
criterios:

 Seis o más manchas “café con leche”, iguales o mayores de 5 mm en pacientes prepúberes y de 
15 mm de diámetro en pacientes postpúberes. 

. Dos o más neurofibromas de cualquier tipo, o uno plexiforme. 
 Presencia de pecas en axilas o ingles.
 Glioma del nervio óptico. 
 Dos o más nódulos de Lisch (hamartomas del iris). 
 Lesión ósea definida como displasia del esfenoides o adelgazamiento de la cortical de los 

huesos largos con o sin pseudoartrosis.
 Un familiar de primer grado afecto (padre, hermano o hijo) de acuerdo con los criterios 

previos (2).

La presentación clínica del feocromocitoma dependerá de la catecolamina predominante en su 
hipersecreción (noradrenalina, adrenalina o dopamina). En nuestro paciente, predominaba la 
secreción de noradrenalina, por lo que el síntoma predominante era la hipertensión arterial. La 
hipertensión sostenida por vasoconstricción lleva a una disminución del volumen de sangre circulante, 
hecho que no debe olvidarse durante la intervención debido a que cuando se extraiga el tumor habrá 
una marcada disparidad entre el contenido y el continente vascular (3).

El manejo preoperatorio del feocromocitoma se basa en la inducción de un bloqueo adrenérgico alfa 
estable. Una vez confirmado el diagnóstico, hay que administrar fenoxibenzamina para inducir un 
bloqueo duradero y no competitivo de los receptores alfa. La dosis inicial suele ser de 10 mg cada 12 h, 
con incrementos de 10 a 20 mg que se van añadiendo pasados varios días, hasta que se mantiene 
controlada la presión arterial y desaparecen los paroxismos. Los bloqueantes alfa periféricos permiten 
el predominio beta en el corazón, que se manifiesta como taquicardia, la cual precisa ser combatida con 
la administración de betabloqueantes, como bisoprolol o propanolol. La lidocaína puede indicarse para 
el control de arritmias supraventriculares en caso de contraindicación de los betabloqueantes (3).

Las variaciones de la presión arterial que pueden poner en riesgo la vida, en especial durante la 
inducción y la manipulación del tumor, indican la utilidad de la vigilancia invasiva de la presión arterial y 
un acceso intravenoso adecuado. Los individuos con evidencia de enfermedad cardiaca pueden 
beneficiarse de un acceso central (una vía conveniente para administrar catecolaminas si se requieren) 
y una ecocardiografía transesofágica intraoperatoria. 
No debe intentarse la intubación hasta que se establezca un plano profundo de anestesia o la anestesia 
general. En nuestro caso, la intubación orotraqueal se realizó sin repercusión hemodinámica (3,4).

1.

2
3.
4.
5.
6.

7.
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Durante la intervención, la manipulación del tumor produjo liberación de catecolaminas provocando 
una hipertensión intraoperatoria. Dicha hipertensión puede tratarse con fentolamina, nitroprusiato, 
nicardipina o clevidipina. Fentolamina bloquea de forma específica los receptores adrenérgicos alfa y 
los efectos de las catecolaminas circulantes excesivas. Nitroprusiato tiene un inicio de acción rápido, 
una duración de acción breve y como donador de óxido nítrico puede ser eficaz en casos en que los 
bloqueadores de los canales del calcio son ineficaces. En nuestro caso, usamos clevidipino, que es el 
fármaco más usado actualmente en el intraoperatorio (5).

Los fármacos o técnicas que estimulan de forma indirecta la liberación de catecolaminas (efedrina, 
hipoventilación, ketamina) o de histamina (como el relajante muscular atracurio) deben ser evitados. 
Las fasciculaciones de la musculatura abdominal causadas por la succinilcolina incrementan la presión 
intraabdominal, lo que en teoría podría inducir la liberación tumoral de catecolaminas. En nuestro caso, 
usamos por todo ello rocuronio como relajante muscular.

Para el control analgésico postoperatorio se puede optar por morfina intravenosa o bien la instauración 
de un catéter epidural con anestésico local. Nuestro paciente se benefició de un catéter epidural 
mediante perfusión de ropivacaína al 0,2%. Podríamos pensar que con dicho bloqueo regional de los 
nervios aferentes y eferentes de la zona del campo quirúrgico se conseguiría un bloqueo efectivo de la 
hiperactividad simpática por parte del tumor; sin embargo, las catecolaminas liberadas por el 
feocromocitoma durante la manipulación quirúrgica aún pueden unirse con los receptores 
adrenérgicos de todo el cuerpo y activarlos (5,6).

Figura 2. Imagen del feocromocitoma extirpado
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(Figura 2) Después de ligar la irrigación venosa del tumor, el problema primario es la hipotensión por 
hipovolemia, bloqueo adrenérgico persistente y tolerancia a las concentraciones elevadas de 
catecolaminas endógenas suspendidas de forma súbita. Nuestro paciente sufrió un cuadro de 
hipotensión que recuperó mediante 10 mg de fenilefrina. Si dicho cuadro no se hubiese recuperado 
tendríamos que haber recurrido a noradrenalina (7).

Nuestro paciente fue derivado a UCI de anestesia para control postoperatorio, teniendo en cuenta la 
insuficiencia suprarrenal tras la intervención quirúrgica; pautándole actocortina de 100 mg cada 24 
horas para suplir dicha insuficiencia y, siendo dado de alta a las 72 horas.

CONCLUSIONES.
La base del éxito del tratamiento quirúrgico de los feocromocitomas se basa en la realización de 

la intervención en centros especializados en la optimización prequirúrgica de estos tumores. La 
mortalidad quirúrgica es menor del 2 o 3%. Es necesario un abordaje diagnóstico-terapéutico 
multidisciplinar, donde intervienen radiólogos, internistas, cirujanos y anestesiólogos.

La asociación de neurofibromatosis tipo 1 con feocromocitoma es menor del 1% y, a su vez, el 
feocromocitoma representa sólo el 0,1% de todos los casos de hipertensión. Ante cualquier masa 
adrenal detectada de forma incidental en un paciente con neurofibromatosis tipo 1 deberemos 
descartar un tumor secretor de catecolaminas (1,7).
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Tuberculosis ganglionar mediastínica

RESUMEN.
Presentamos el caso clínico de una paciente de 37 años que acude al Servicio de Urgencias por 

presentar disnea y dolor torácico. En un primer momento se le realiza una radiografía de tórax donde se 
observa una masa mediastínica anterior derecha. Se le realizan una serie de pruebas diagnósticas y, 
finalmente, se obtienen biopsias mediante mediastinoscopia, siendo diagnosticado de tuberculosis 
(TBC) ganglionar mediastínica.

PALABRAS CLAVE.
Tuberculosis; masa mediastínica; tuberculosis ganglionar; enfermedad granulomatosa; 

adenomegalia.

INTRODUCCIÓN.
La TBC es una infección bacteriana contagiosa que compromete principalmente a los pulmones, 

pero puede propagarse a otros órganos. La linfadenitis tuberculosa es una de las presentaciones más 
frecuentes de TBC extrapulmonar. Las manifestaciones clínicas dependen del lugar donde se encuentra 

1,2la linfadenopatía y del estado inmunitario del paciente . Entre la clínica que provoca la TBC ganglionar 
1,3

encontramos síntomas generales, propios de la enfermedad de TBC . El diagnóstico de linfadenitis 
tuberculosa se establece mediante un examen histopatológico junto con bacilos ácido-alcohol 

4,7
resistente y cultivo de material de ganglios linfáticos . El tratamiento de esta entidad es el mismo que el 

1,4de la enfermedad tuberculosa pulmonar .

DESCRIPCIÓN DEL CASO.
Mujer de 37 años con antecedentes médicos de alergia al polen e hipotiroidismo en tratamiento 

con Eutirox. Nunca fumadora. No ingesta enólica. Refiere no haber sido intervenida quirúrgicamente.
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No presenta antecedentes familiares de interés.
La paciente consultó en el Servicio de Urgencias por presentar de forma brusca dolor centrotorácico 
intenso asociado a disnea. Refiere que había notado previamente clínica similar de menor intensidad en 
la semana previa.

En la exploración física se encuentra consciente, orientada, colaboradora, eupneica, con buena 
coloración de piel y mucosas, estable hemodinámicamente y a nivel respiratorio. A la auscultación 
cardiaca estaba rítmica, sin auscultar soplos o extratonos y a la auscultación pulmonar, murmullo 
vesicular normal. Sin presentar hallazgos de interés.

Entre los hallazgos de laboratorio encontrábamos leucocitosis con desviación a la izquierda (leucocitos 
3

123000 mil/mm , Neutrófilos 84,1%) y PCR de 35,7 mg/L. Sin presentar otras alteraciones a nivel 
analítico. Los marcadores tumorales estaban en valores que se consideran dentro de la normalidad.

Se solicitó radiografía de tórax donde se visualizó imagen de masa en mediastino anterior derecho, sin 
encontrar otros hallazgos en la misma (imágenes 1 y 2).

Imagen 1: radiografía de tórax PA.
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Imagen 2: radiografía de tórax lateral.

Posteriormente se le realizó una TAC de tórax con contraste (imágenes 3, 4 y 5): se objetiva masa 
paratraqueal derecha, con áreas de necrosis en relación con conglomerados adenopáticos que 
engloban a la vena cava superior. También se observan adenopatías voluminosas a nivel pretraqueal y 
subcarinal. No observando alteraciones en el parénquima pulmonar.

Imagen 3: Corte coronal de TAC de tórax, ventana de mediastino.
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Imagen 4: Corte axial de TAC de tórax, ventana de mediastino.

Imagen 5: Corte axial de TAC de tórax, ventana de parénquima pulmonar.
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Con los hallazgos obtenidos se decidió realizar una fibrobroncoscopia para obtener muestras para el 
estudio anatomopatológico. En la misma se observó una compresión extrínseca leve a nivel del tercio 
inferior de la tráquea.

El estudio de las muestras obtenidas no reveló datos de interés, por lo que se decidió realizar una 
mediastinoscopia para analizar la naturaleza de la mencionada lesión.
En la mediastinoscopia diagnóstica se obtuvieron muestras de tejido donde se objetivó en la anatomía 
patológica linfadenitis granulomatosa necrotizante crónica con estudio microbiológico con PCR 
positivo para Mycobacterium tuberculosis complex.
Con lo que se llegó al diagnóstico de linfadenitis tuberculosa.

La paciente inició el tratamiento antimicrobiano que consistió en dos meses de rifampicina, isoniazida, 
etambutol y pirazinamida, seguida de cuatro meses de rifampicina e isoniazida.
Tras cumplir el tratamiento, la paciente se encontraba asintomática y se realizó una radiografía de tórax 
de control (imagen 6) donde se observó remisión completa de las alteraciones radiológicas.

Imagen 6: radiografía de tórax PA.
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DISCUSIÓN.
La linfadenitis tuberculosa es una de las presentaciones más frecuentes de TBC extrapulmonar. 

La epidemiología de la linfadenitis tuberculosa varía entre países en desarrollo y los desarrollados. En 
2los países en desarrollo la TBC es la causa de hasta el 43 por ciento de la linfadenopatía periférica . En 

cuanto a los países desarrollados, la mayoría de los casos de linfadenitis tuberculosa se producen en los 
4,5,6adultos inmigrantes que provienen de países endémicos de TBC . 

Por lo general, la linfadenopatía tuberculosa periférica aislada se debe a la reactivación de la 
enfermedad (también conocido como reactivación de infección latente) en un sitio donde se produjo 

3una siembra vía hematógena durante la TBC primaria que, puede haber ocurrido años antes . 

Con mayor frecuencia, afecta de forma unilateral. La enfermedad bilateral es infrecuente (hasta el 26 
7

por ciento de los casos) . La TBC ganglionar puede afectar tanto los ganglios linfáticos superficiales 
como los profundos. Las cadenas más afectadas suelen ser las cervicales y mediastínicas, aunque 
pueden involucrarse cadenas ganglionares de cualquier parte del cuerpo. Las adenitis superficiales 
predominan en el cuello, 90 % del total, seguidas de las inguinales y las axilares; las profundas, pueden 
afectar las cadenas torácicas, abdominales o ambas. Los ganglios que presentan mayor afectación son 
los intratorácicos; de modo que, los bronquios pueden sufrir compresión por el crecimiento de un 
ganglio peribronquial, lo que puede provocar obstrucción parcial o total. En cualquier caso, se pueden 
llegar a producir grandes masas adenopáticas en mediastino que pueden comprimir e incluso perforar 
el árbol traqueobronquial. Estas complicaciones suelen ser más comunes en los niños, por la propia 
anatomía, ya que tienen cartílago más blando en sus vías respiratorias. La linfadenopatía mediastínica 
tuberculosa puede tener diversas manifestaciones como disfagia, perforación esofágica, parálisis de la 
cuerda vocal debido a una afectación recurrente del nervio laríngeo, u oclusión de la arteria pulmonar 
imitando la embolia pulmonar. Este proceso se llegó a considerar muy frecuente en el pasado, 
fundamentalmente en la época prequimioterápica, llegando a describir síndromes compresivos en el 
67,8% de los enfermos estudiados y perforaciones bronquiales en el 27,8%. Actualmente, con la 
instauración precoz del tratamiento, esta forma de presentación de la TBC y sus complicaciones son 

1,2
raras .
Las manifestaciones clínicas dependen del lugar donde se encuentra la linfadenopatía y del estado 
inmunitario del paciente. Entre la clínica que provoca la TBC ganglionar encontramos síntomas 
generales, propios de la enfermedad de tuberculosis, figuran: astenia, anorexia, sudoración nocturna, 
escalofríos, empeoramiento del estado general, así como febrícula o fiebre, aunque también puede 

1,3,7,8darse que el paciente se encuentre asintomático . 

Debemos realizar un diagnóstico diferencial linfadenopatía periférica aislada y, ésta es amplia e incluye 
procesos malignos, como por ejemplo, linfoma de Hodgkin y linfoma no Hodgkin, y otras infecciones, 
como por ejemplo, micobacterias no tuberculosas, infección por hongos, sarcoidosis, adenitis 
bacteriana,…

Para el diagnóstico de esta entidad se deben obtener imágenes del tórax. En los países no endémicos, la 
mayoría de los pacientes afectos de linfadenitis tuberculosa no tienen evidencia de TBC pulmonar 

4
activa en la radiografía de tórax (90 a 100 por ciento) . Sin embargo, se puede observar engrosamiento 

3pleural y fibrosis apical sugerentes de TBC antigua .
Resulta complicado diferenciar la TBC de otras causas de linfadenitis tan sólo por la presentación clínica.
El diagnóstico de linfadenitis tuberculosa se establece mediante un examen histopatológico junto con 
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bacilos ácido-alcohol resistente y cultivo de material de ganglios linfáticos, incluyendo la prueba de 
7amplificación de ácidos nucleicos puede facilitar el diagnóstico . 

Se puede obtener material con la aspiración con aguja fina y con la biopsia del ganglio linfático, teniendo 
ésta última mayor rendimiento diagnóstico y debe usarse en casos en los que la aspiración con aguja 
fina no es diagnóstica o para la enfermedad persistente a pesar del tratamiento apropiado. También se 

4,7debe obtener imágenes del tórax .

En cuanto al tratamiento de la linfadenitis tuberculosa suele consistir por lo general en la realización de 
dos meses de rifampicina, isoniazida, etambutol y pirazinamida, seguida de cuatro meses de 
rifampicina e isoniazida. En teoría, en algunas circunstancias, la biopsia puede ser suficiente para el 
tratamiento de pacientes inmunocompetentes con enfermedad localizada, aunque por lo general se 
recomienda que todos los pacientes también reciban la terapia antimicobacteriana. En el pasado, se 
realizaban intervenciones quirúrgicas para extirpar los ganglios linfáticos tuberculosos, pero 

1,4actualmente se obtienen mejores resultados con el tratamiento convencional médico .

Por último, en cuanto a la supervivencia, el pronóstico es bueno. Como complicaciones de la 
enfermedad se pueden producir fístulas que pueden provocar secuelas cicatrizales deformantes, 

2aunque no suelen ser frecuentes .

CONCLUSIONES.
La TBC ganglionar es una de las presentaciones más frecuentes de TBC extrapulmonar que, por 

lo general se debe a la reactivación de la enfermedad. Se trata de una enfermedad con un buen 
pronóstico. Es de gran importancia llegar a su diagnóstico y descartar otras patologías. Actualmente el 
tratamiento médico es el de elección. 
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